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TANIM:Yatar durumdaki bir insanda pulmoner arterde sistolik basing 15-25 mmHg,
diyastolik basin¢ 5-10 mmHg, pulmoner ven ve sol atriyum i¢cindeki ortalama basing ise 10-
12 mmHg olup bu degerler sistemik dolasim basincinin yaklasik sekizde biridir. Deniz kenarinda
yasayan bir insanda pulmoner arter basinci sistolik 35 mmHg'yi, diyastolik 15 mmHg'yi ve
ortalama basingta 25 mmHg'yi gecgtigi zaman pulmoner hipertansiyon gelismis
demektir. Bu deger egzersiz sirasinda 30 mmHg olarak kabul edilmektedir. Pulmoner
hipertansiyon degerlendirilirken yasin ve yasanan seviyenin pulmoner arter basinci Uzerine
olan etkileri g6z dniinde bulundurulmalidir.

Pulmoner hipertansiyon (PH), nihayetinde sag kalp yetmezligi ve 6limle neticelenen pulmoner damar
direncinde artma ile karakterize ilerleyici nadir bir hastaliktir. Pulmoner hipertansiyonun kesin tanisi
sag kalp kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter sistolik basincinin 25'den biylk olmasi ile
konur. Bu basincin 21-24 mmHg arasinda saptanmasi sipheli, 20 ve altinda saptanmasi ise kesin
diglayici degerlerdir. Ekokardiyografi ile pulmoner sistolik basincin 40'dan biiyik olmasi ise artik tani
kriteri olarak kullanilmamaktadir. (Ki bu deger ¢ogu zaman triklspit kapak regurjitasyon velositesinin
3-3.5m/sn olmasi ile iligkilidir.)

SINIFLANDIRMA

PH'in 2008’de giincellenmis Dinya Saghk Teskilat'nin (WHO) yeni siniflamasinda fizyopatolojik
Ozelliklerine gdre bes ayri grupta (tablo) incelenmistir. Daha ©nce birincil hipertansiyon olarak
nitelendiren pulmoner arteriyal hipertansiyon grup 1'de, pulmoner hipertansiyon olarak tanimlanan sol
kalp hastaliklari, akciger hastaliklari, kronik tromboembolik hastaliklar ve diger nedenler basliklari
altinda sirasiyla grup 2, 3, 4 ve 5'de yer almistir.

Tablo 1. Giincellenmis Pulmoner Hipertansiyon Siniflamasi
(Dana Point, 2008)

1. Pulmonary arterial hypertension (PAH)
1.1. idiyopatik PAH

1.2. Ailesel

1.2.1. BMPR2




1.2.2. ALK1, endoglin
1.2.3. Bilinmeyen

1.3. llag ve toksinler

1.4. Diger nedenler
1.4.1. Bag dokusu hastaliklari
1.4.2. HIV enfeksiyonu
1.4.3. Portal hipertansiyon
1.4.4. Dogumsal kalp hastaliklari
1.4.5. Sistomaziazis
1.4.6. Kronik hemolitik anemi

1.5 Yenidoganin Persistan Pulmoner Hipertansiyonu (PPHN)

1'6Pulmoner okluziv hastalik (PVOD) ve Pulmoner kapiller hemanjiomatozis (PCH)
2. Sol kalp ilintili pulmoner hipertansiyon

2.1Sistolik islev bozuklugu

2.2. Diastolik islev bozuklugu

2.3. Kapak hastaliklari
3. Akciger/hipoksi kaynakli Pulmoner Hipertansiyon

3.1. Obstruktif akciger hastaliklari

3.2. intersitisyal akciger hastaliklari

3.3. Obstruktif rekstriktif miks hastaliklar

3.4. Uyku hastaliklari

3.5. Alveolar hipoventilasyon hastaliklari

3.6. Kronik yliksek basinca maruziyet

3.7. Geligim anormallikleri



4. Kronik tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon (CTEPH)

5. Aciklanamayan yada ¢oklu etmenli mekanizmalari ile gelisen Pulmoner Hipertansiyon
5.1. Kan hastaliklari/hematolojik hastaliklar
5.2. Sistemik Hastaliklar: sarkoidoz, pulmoner langerhans hiicereli lenfo histiyositoz,, nérofibromatozis, vaskilitler
5.3. Metabolik hastaliklar:: glikojen depo hastaliklari, Gaucher hastahgi, tiroid hastaliklari

5.4. Diger tikayici timoral hadiseler, fibrotizan mediastinit, kronik bébrek yetmezIigi

NEDENLER:

idiyopatik Pulmoner Hipertansiyon (IPAH):Genellikle rastlantisal olup ancak %10 kadar ailevidir. |

BMPR2 (Bone morphogenetic protein2) genindeki anormal yapilanma bu durumdan sorumlu
tutulmaktadir. Prekapiller vaskuler degisiklikler intimal kalinlagsma ve fibrozisten, diz kas
hipertrofisine ve nekroz igeren arteritise kadar uzanir. Tani pulmoner hipertansiyona yol agan

nedenlerin tek tek digslanmasiyla konulur.

Sol ventrikiil islev Bozukluklari: uzun siireli mitral kapak hastaliklari,

Eisenmenger sendromu veya tedavi edilmemis ASD, VSD, PDA veya Fallot tetralojisine bagli
geligebilir. Bu hastalarda mortalite%25-50 arasindadir. Olim nedenleri arasinda ritim

bozuklugu, sag ventrikiler yetmezlik, miyokart enfarktlisti ve hipotansiyon vardir

Konjenital kalp hastaliklari: Pulmoner kan akiminin artisina bagli olarak gelisen

pulmoner hipertansiyon, septum defektleri ve patent duktus arteriyosus gibi sol-sag
santlarin var oldugu durumlarda géraliur. Burada neden soldan saga dogru artmis kan
akimina ek olarak prekapiller damarlardaki intimal kalinlasma, fibrozis ve diuz kas

hipertrofisidir. Tani kardiyak kateterizasyonla konulur.

Pulmoner hastaliklar: Akciger hastaliklarina baglh pulmoner hipertansiyon
pulmoner vaskuler yatagin vazokonstriksiyon veya anatomik restriksiyonundan veya
ikisinin birlikte etkilerinden dolaylr meydana gelir. Ventilasyonu bozarak aktif pulmoner
hipertansiyona yol agan nedenler Tablo 2'de verilmistir. Alveoler hipoksi en gugli ve
klinik olarak en 6énemli uyaridir. Bundan baska 6zellikle hiperkapni nedeniyle
olustugunda plazma hidrojen iyonu konsantrasyonunun artmasi, direkt olarak
vazokonstriksiyona neden olmaz, ayni zamanda alveoler hipoksinin etkisini de
arttirir. Kronik obstriktif akciger hastaliklarinda pulmoner hipertansiyon alveoler hipoksi

ve asidoz nedeniyle olu5ur.



ilaclar Toksinler: istah baskilayicilar (fenfluramin, dexfenfluramin, dietilpropiyon), cesitli uyaricilar
(kokain, amfetamin) sorumlu tutulmaktadir. Kullanim siiresi ve kullanicinin yatkinh@i PH riskini

arttirdigi gosterilmistir.

Bag Dokusu Hastaliklari Sistemik skleroz, sistemik lupus, intersisyal fibrozis ve alveoler kapiller

damarlarini tutarak PH'a neden olur.

HIV enfeksiyonu:, mekanizmasi bilinmemekle birlikte PH riskini 6-12 kat arttirir. ikiytiz HIV'li

vakada bir goruldugu gosterilmistir.
KLINIK:

Pasif pulmoner hipertansiyonlu hastalar ortopne ve paroksismal dispnenin yaninda egzersiz
dispnesinden yakinirlar. Buna kar5ilik aktif pulmoner hipertansiyonu olanlarda ortopne ve
paroksismal dispne olmaksizin egzersiz dispnesi, kuvvetsizlik ve eforla olugan senkoplar 6n

plandadir.

Pulmoner hipertansiyonda gorilen fizik bulgular daha ¢ok sag ventrikil basincinin artmasina
ait olup, bunlar genellikle pulmoner arter basinci 55/25 mmHg yi gegmeden ortaya
ctkmazlar. Juguler ven pulsasyonunda genis bir dalga gorilmesi ("a" dalgasi), sol parasternal
vuru, pulmoner ejeksiyon kligi, ikinci kalp sesinin pulmoner komponentinin kuvvetlenmesi,
sag ventrikiller dérdinci kalp sesi, hepatomegali, periferal 6dem, asit gibi sag ventrikul
yetmezligine ait olanlar bu bulgular arasinda sayilabilirler. 5iddetli pulmoner hipertansiyonu
olanlarda ayrica juguler vendz pulsasyonda "V" dalgasi, sag ventrikll Gglncl sesi ve trikUspit
ve/veya pulmoner regurjitasyon dfirimleri bulunabilir. Ancak altta yatan nedenin veya
akciger hastaliklarinin olusturdugu ronkUsler ve raller nedeniyle bitin bu bulgularin isitiimesi

her zaman mimkin olmaz.
LABORATUAR

Akciger grafileri pulmoner hipertansiyonun varliginin anlasilabilmesinde yardimci olabilir.
Aktif pulmoner hipertansiyon oldugunda akciger grafisinde ana pulmoner arter segmentlerinde
genisleme santral hiler pulmoner arter dallarinda dilatasyon, segmenter arterlerde ise
konstriksiyon dikkati ¢eker. Pulmoner venlerde genisleme olmaz. Bu degisiklikler
pulmoner arter basinci 55/25 mmHg'yi gegmeden goérilmez. Pulmoner venéz
hipertansiyonun olustugu pasif pulmoner hipertansiyonda gérilen radyolojik bulgular
ise Ust lop venleriyle alt loplarin Gst kisminin venlerinde belirginlesme, interstisyel
0dem bulgulari, (Kerley A,B,C hatlari) ile hava bronkogramlari ve yarasa kanadi
seklinde gorilen alveoler 6demdir. Akciger grafileri pulmoner hipertansiyonun tanisi

yaninda, sebebinin anlagilabilmesine de yardimcidir.

Primer pulmoner hipertansiyon, konjenital kalp hastaliklari ve interstisyel fibrozise bagl
siddetli pulmoner hipertansiyonda sag aks deviasyonu ve sag ventriklil hipertrofisi
gibi elektrokardiyografi bulgularinin bulunmasina karsilik, pulmoner emboli ve kronik
obstriuktif akciger hastaligi sonucunda olusan pulmoner hipertansiyonda bu bulgular

daha az belirgindir. Ekokardiyografide sag ventrikil volim yiklenmesi gorilur.



Pulmoner hipertansiyonun incelenmesinde solunum fonksiyon testlerinin de &nemi
biyluktir. Sarkoidoz ve idyopatik interstisyel fibrozis gibi diffiiz interstisyel akciger
hastaliklarinda vital kapasite degisiklikleri énemlidir. Vital kapasite beklenen degerin
%50'sinin altina dustidu zaman istirahatta pulmoner hipertansiyon var demektir.
Beklenen degerin % 50-80'in arasinda bulundugunda pulmoner hipertansiyon efor sirasinda olusur.
Sklerodermadaki pulmoner hipertansiyonun anlasilabilmesi icin difizyon
kapasitesinin normalin %43'liinden fazla olmasi, vital kapasitenin °/050 azalmasindan
guvenilir bir bulgudur. Kronik obstriktif akciger hastalii ve kistik fibrozis nedeniyle olusan
vazokonstriksiyona bagli meydana gelen pulmoner hipertansiyon, PaO2'nin 50
mmHg dan disik, PaCO2'nin 45 mmHg dan durumlarda gorilir. Diger taraftan bu
dizeylerde hipoksi ve hiperkapni olustugunda 1. saniye zorlu ekspirasyon volimu (FEV1) 1

litrenin altina dismustur.

Pulmoner hipertansiyonunun en iyi tani yontemi kardiyak kateterizasyondur. Durumu agir olan
hastalarda sad kalbe Swan-Ganz kateteri uygulanarak pulmoner basing¢ dlculebilir. Bu
yolla olayin pasif, aktif veya reaktif oldugu da anla5ilabilir. Sag kalp kateterizasyonundan sonra
pasif pulmoner hipertansiyonun nedenleri arastirimak isteniyorsa sol kalp kateterizasyonu

uygulanabilir.
Tedavi:

PAH'in tedavisinde kanitlanmis 3 sinif ila¢ tedavisi bulunmaktadir. Bu ilaglar prostasiklin analoglari,
endotelin reseptdr antagonistleri, ve tip.5 fosfodiesteraz inhibitérleridir. Tum bu tedavi segenekleri icin

genis vaka sayili ve uzun takipli calisma sayilar 6zellikle cocuk hastalarda sinirlidir.

Solunum cihazina bagh pulmoner hipertansiyonlu hastalarda strateji, solunumsal alkalozu
hedefler. Parsiyel karbondiyoksit basinci (pCO,) 30 - 35 mmHg, pH 7.40 - 7.45, parsiyel oksijen
basinci (pO2) 90 - 100 mmHg civari da tutulur. Daha yiksek pH hedefleyen yaklasimlar da
olmakla beraber, asin hipokarbinin vazokonstriiksiyon nedeniyle beyin kan dolagsimini azaltacagi
unutulmamalidir. Hiperventilasyon genellikle 24 - 72 saat devam ettirilerek, hastanin verilerine goére
yavasga normalize edilir. Verilen oksijen miktari doygunluk ve p0O, uygun oldugu slirece yavasca
azaltilir. Uzun sure hastayi toksik oksijen dizeylerine (> % 60) maruz birakmamak 6énemlidir. Ayrica,
metabolik asidoz ve hipotermiden kaginiimalidir.

Sedasyon ve analjezi pulmoner hipertansiyon riski olanlarda ayrica énem tasir. Agri ve stres
nedeniyle endojen katekolamin salgilanmasi sonucu olusan pulmoner vazospazm olabilir.
Fentanil gibi sentetik opiyatlar, kardiyovaskiiler yan etkinin nispeten az olmasi nedeniyle analjezide

tercih sebebidir. Gerekli durumlarda paralitik ajanlar baslanir.

Pulmoner vazospazm ve artmis pulmoner vaskiler direng saptanan hastalarda vazodilator
tedavi secenekleri olarak Nitrogliserin, Nitroprussit, Tolazolin, Prostasildin, izoproterenol ve PDE
inhibitdrleri sayilabilir. Bazilari pulmoner vaskiler yatak Uzerine daha spesifik olmakla beraber,
hepsinin farkli dizeylerde sistemik vazodilatasyon yan etkisi bulunmaktadir. Bunlar arasinda PDE

inhibitorleri, pulmoner vaskuler direnci azaltirken, inotropik &6zellikleri nedeniyle kalp debisini de



olumlu etkileyebilir. Sistemik etkilerini azaltabilecedi umuduyla vazodilator perfizyonlarin direkt

olarak pulmoner arter kateterinden verilmesi de denenebilir.

Tedavide amag sistemik yan etkisi en az olan, pulmoner damar yatagina 6zel bir tedavinin
secilmesidir. Bu amagla, inhale nitrik oksit (NO) yurtdisi merkezlerde rutin kullanima girmigstir. Nitrik
oksit, pulmoner endotelyum hucrelerinde sentezlenir; salgilanmasi hicre i¢i siklik guanesin monofosfat
(cGMP) ile olan etkilesim sonrasi vazodilatasyon saglar. Ventilatér devresinden 5 - 40 ppm NO
verilmesi segici bir pulmoner vazodilatasyon yaratir. NO kana karismasi ile hemoglobin tarafindan
inaktive edildiginden sistemik yan etkisi minimaldir. IV vazodilatérlere gbére en 6nemli avantajl,
hipotansiyon yaratmamasi ve intrapulmoner gsanti artirmamasidir. Kullaniminda dikkat edilmesi
gereken iki 6zellik vardir: Oksijen ile olan reaksiyon sonucu ortaya ¢ikan ve solunum epiteline
zararl etkileri olan nitrojen diyoksit seviyesinin takibi ve methemoglobin olusumu sebebiyle
kanda bu seviyenin 6 - 8 saatte bir takibi gerekir. Etkili ve pulmoner yataga 6zgin bir
vazodilatérdir. Hipoksik solunum yetersizligi nedeniyle nitrik oksit tedavisi verilen miyad
yenidoganlarda mortalitede azalma izlenmemekle beraber, mekanik destek tedavisi (ECMO)
sikhdinda azalma bildirilmistir Erken dbénem c¢alismalari kalp cerrahisi sonrasi pulmoner
hipertansiyon vakalarinda kullanimini desteklemektedir. En ¢ok pulmoner vendz
hipertansiyonlu, soldan sada santh ve kiigtik ¢gocuklarda etkili oldugu izlenilmistir. Kullanmin kesilmesi
ile rebound pulmoner hipertansiyon riski belirtilmistir. Bu etkinin PDE-lI olan sildenafil ile
azaltilabilecegi gOsterilmistir. Ayrica son senelerde agizdan, cilt alti, damar ici, inhalasyon
yontemleri ile uygulanan prostasiklin (Epoprostenol) ve prostasiklin analoglari (Beraprost,
Trepronistil, iloprost) ve endotelin reseptér blokerleri (Bosentan, Sitaxsentan, Ambisentan) lizerindeki

calismalar da umut vericidir.
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