
Gelifl tarihi: 06.06.2005   Kabul tarihi: 19.07.2005
Yaz›flma adresi: Dr. Meral Kay›kç›o¤lu. Gediz Caddesi, No: 11/2, 35040 Bornova, ‹zmir.
Tel: 0232 - 374 26 95   Faks: 0232 - 0232 390 32 87   e-posta: mekay@med.ege.edu.tr

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
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Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
(KTEPH), pulmoner hipertansiyonlu hastalar ara-
s›nda tedavisi mümkün olan bir klinik patoloji ol-
mas›na ra¤men günümüzdeki mortalitesi hala yük-
sektir. Bu durum öncelikle yeterli tan› konamamas›-
na ve cerrahi riskin yüksek olmas›na ba¤lanmakta-
d›r. Asl›nda, bu konu üzerine özelleflmifl merkezler-
de mortalite düflük, cerrahi baflar› yüksektir. Medi-
kal tedavi prognoza etkisiz kal›rken, cerrahi teda-
viyle pulmoner hemodinamik durum h›zla düzel-
mekte, fonksiyonel kapasite artmakta ve uzun dö-
nem prognoz iyileflmektedir.[1]

Pulmoner arterlerde kronik trombotik t›kanma
olabilece¤i ilk kez 1950’lerde antemortem çal›flma-
larda bildirilmifltir.[2,3] Bu hasta grubuna tan›sal
amaçl› kardiyak kateterizasyon ve pulmoner anji-
yografi de ilk kez 1950’de uygulanm›fl,[4] ilk cerrahi
tedavi ise 1963’de gerçeklefltirilmifltir.[5] Hastal›¤›n
dünya literatüründe önem kazanmas› ise ancak
1985’de, Chitwood ve ark.n›n[6] 85 olguluk pulmo-
ner tromboendarterektomi çal›flmalar›n› yay›mla-
malar› ile olmufltur. Ancak, bu olgulardaki mortali-
te %22 gibi yüksek orandayd›. Dünyada belirli mer-
kezlerin bu konuda özelleflmesi ve deneyim kazan-
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Although chronic thromboembolic pulmonary hyperten-
sion (CTEPH) is a serious disease with high mortality, it
is potentially a curable form of pulmonary hypertension.
It is thought to develop from organized pulmonary arte-
rial obstructions by single and recurrent pulmonary
thromboemboli or from in situ thrombosis. Definitive
treatment requires surgical resection of the thromboem-
bolic material. Early diagnosis and pulmonary throm-
boendarterectomy may improve hemodynamics and
functional capacity, and thus survival. Without treat-
ment, progressive pulmonary hypertension, right heart
failure, and death will ensue. The purpose of this article
is to provide a brief overview of CTEPH, to review cur-
rent methods of diagnosis, and to summarize the effects
of drug therapy and interventions on CTEPH, together
with a detailed account on the effects of pulmonary
endarterectomy.
Key words: Chronic disease; endarterectomy/methods; hyper-
tension, pulmonary/complications/surgery; pulmonary circula-
tion; pulmonary embolism/complications/surgery; survival rate;
thromboembolism/complications; vascular patency..

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH)
mortalitesi yüksek, ciddi bir hastal›k olmas›na ra¤men,
pulmoner hipertansiyonun potansiyel olarak tedavi edi-
lebilir bir türüdür. Tek veya tekrarlayan pulmoner embo-
lilerin organize olmas› veya in situ tromboz sonucunda
geliflti¤i düflünülmektedir. Kesin tedavi için tromboem-
bolik materyalin cerrahi olarak ç›kar›lmas› gerekir. Tan›
erken konursa, pulmoner tromboendarterektomi hemo-
dinami ve fonksiyonel kapasiteyi düzeltecek, sa¤kal›m›
uzatacakt›r. Tedavi edilmedi¤inde ise, pulmoner hiper-
tansiyon ilerleyecek, sa¤ kalp yetersizli¤i ve ölümle so-
nuçlanacakt›r. Bu yaz›da, KTEPH’nin k›sa bir özetinin
yap›lmas›, tan›da kullan›lan güncel yöntemlerin gözden
geçirilmesi ve baz› ilaç ve giriflimlerin KTEPH tedavisin-
deki etkilerinin özetlenmesi amaçlanm›fl; pulmoner
tromboendarterektominin tedavideki etkileri ayr›nt›l› ola-
rak tart›fl›lm›flt›r.
Anahtar sözcükler: Kronik hastal›k; endarterektomi/yöntem; hi-
pertansiyon, pulmoner/komplikasyon/cerrahi; pulmoner dolafl›m;
pulmoner embolizm/komplikasyon/cerrahi; tromboembolizm/
komplikasyon; vasküler aç›kl›k.



mas› ile 1980’lerden sonra KTEPH tan›s› artm›flt›r.
Bu durum hastal›¤›n görülmesindeki art›fltan ziyade
hekimlerin do¤ru tan› koyma becerilerindeki art›fl›
yans›tmaktad›r. Özellikle de cerrahi tedavideki ge-
liflmeler sayesinde KTEPH’nin “ölümcül bir hasta-
l›k” oldu¤u yarg›s› kaybolmaya bafllam›flt›r. Günü-
müzde cerrahi endarterektomi ile KTEPH’li olgula-
rda mortalite belirgin olarak azalm›flt›r. Bu hastal›-
¤›n görülme s›kl›¤› tart›flmal› olmakla birlikte,
ABD’de %0.1-0.5 oldu¤u tahmin edilmektedir. Tür-
kiye’deki durum ise bilinmemektedir. Bugüne dek
yerli ve yabanc› literatürde Türkiye’den sadece bir
olgu olmas›[7] hastal›¤›n tan› ve tedavisindeki yeter-
sizli¤i ortaya koymaktad›r.

Etyoloji ve hastal›¤›n do¤al seyri

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyo-
nun patogenezi henüz tam olarak bilinmemektedir.
Olgular›n ço¤unun, hastal›¤›n ilerlemifl dönemlerin-
de karfl›m›za ç›kmas› ve ço¤unun öyküsünde geçi-
rilmifl venöz tromboembolik olay olmamas›n›n bun-
da katk›s› büyüktür. Gelifliminin akut pulmoner em-
boli (PE) zemininde oldu¤unu düflünmek mant›kl›
bir yaklafl›m olacakt›r. Akut PE tan›s› ile tedavi edi-
len ve sa¤ kalan olgular›n iki y›ll›k izleminde
KTEPH geliflme s›kl›¤› %3.8 olarak bildirilmifltir.[8]

Ancak bu oran› do¤ru kabul etmek mümkün de¤il-
dir; çünkü, KTEPH’li olgular›n ço¤unlu¤unda
semptomatik veya saptanm›fl akut PE öyküsü yok-
tur.[9] Bu durum, akut tromboembolik olaylar›n pek
ço¤unun kendili¤inden rekanalizasyonla ve sessiz
seyretmesiyle aç›klanabilir. Yeni veriler ise, tedavi-
ye ra¤men akut PE’li olgular›n ço¤unlu¤unda ana-
tomik rekanalizasyonun yetersiz oldu¤unu göster-
mektedir.[10,11] Gerek semptomatik gerekse asempto-
matik akut PE’de yanl›fl tan› olas›l›¤› da yüksek ol-
du¤undan[12] olay›n kronikleflme olas›l›¤›n›n yüksek
oldu¤u düflünülmektedir.[13]

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonun
etyolojisinde trombofilik faktörlerin varl›¤› kesin bir
görüfl olmakla birlikte, olgular›n sadece az bir k›s-
m›nda anormal fibrinolizis veya protrombotik bir
risk faktörü varl›¤› gösterilebilmifltir.[14,15] Olgular›n
%10-24’ünde lupus antikoagülan› veya antikardioli-
pin antikorlar› pozitiftir.[16] Venöz tromboembolilerin
önemli bir nedeni olan kal›tsal trombofililerden fak-
tör V Leiden mutasyonuna %4-6.5 oran›nda rastla-
n›rken, protein C, protein S ve antitrombin III eksik-
likleri %0.5’den daha az görülmektedir.[16,17] Protrom-
bin mutasyonu, hiperhomosisteinemi, artm›fl faktör
VIII düzeyleri gibi di¤er trombofilik durumlar›n s›k-
l›¤› ise yeterince ayd›nlat›lamam›flt›r.[17]

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon-
da ço¤unlukla ilk tromboembolik olay asemptoma-
tiktir; bu nedenle, kardiyopulmoner semptomlar›n
ortaya ç›k›fl› aylar, hatta y›llar almaktad›r. ‹lk pul-
moner olay›n semptomatik oldu¤u olgularda ise, ti-
pik olarak tedavi sonras›nda hafif-orta derecede bir
egzersiz intolerans› devam etmekte ve semptomlar
yavafl ilerlemektedir. Bu dönemde pulmoner hiper-
tansiyon ortaya ç›kmakta ve sa¤ ventrikülde kom-
pansatuar de¤ifliklikler olmaktad›r. Hastal›¤›n seyri,
hastan›n yafl›, efllik eden sa¤l›k sorunlar›n›n varl›¤›
(kronik obstüktif akci¤er hastalı¤ı-KOAH, koroner
arter hastal›¤›), yüksek rak›mda yaflan›yor olmas›
gibi faktörlere ba¤l› olarak yavafl veya h›zl› olabilir.
Pulmoner hipertansiyon gelifliminin mekanizmas›
tam olarak gösterilememifltir. Tekrarlayan trombo-
emboliler veya in situ pulmoner arter trombozunun
hemodinamik ilerlemeye yol açt›¤› düflünülmekte-
dir.[1] Olgular›n ço¤unda, olas›l›kla trombozda yer
alan hücrelerden salg›lanan mediyatörlerin etkisiy-
le, distal pulmoner yatakta küçük damarlarda hiper-
tansif arteriyopati geliflmektedir.[18,19] Ayr›ca, ana
pulmoner arterdeki trombüsün yayg›nl›¤› ile pulmo-
ner hipertansiyonun derecesi aras›nda herhangi bir
iliflki yoktur. Yani, distal yatakta trombüs olmasa da
vazoaktif mediyatörlerin etkisiyle, t›pk› di¤er pul-
moner hipertansiyon tiplerinde oldu¤u gibi vazo-
oklüzif hastal›k geliflebilmektedir.[19]

Tedavi edilmemesi durumunda, KTEPH’de pul-
moner hipertansiyon geliflimini sürdürecek ve sa¤
ventrikül yetersizli¤i ve ölümle sonuçlanacakt›r. Te-
davi edilmemifl olgular›n uzun dönemde sa¤ kalma
flans› çok düflüktür ve bu durum do¤rudan pulmoner
hipertansiyonun derecesi ile iliflkilidir. Olgular›n 10
y›ll›k sa¤kal›m flans›, ortalama pulmoner arter bas›n-
c› 30-40 mmHg ise %50, 41-50 mmHg ise %20, 50
mmHg’den yüksek ise sadece %5’tir.[13] Cerrahi teda-
vi uygulanamayan ve antikoagülan tedavi ile izlenen
olgularda prognozu olumsuz etkileyen faktörler s›ra-
s›yla pulmoner hipertansiyon, efllik eden KOAH ve
azalm›fl efor tolerans›d›r.[20]

Klinik bulgular ve hastan›n de¤erlendirilmesi 

Semptomatoloji. Kronik tromboembolik pulmo-
ner hipertansiyonda ilk bulgu, s›kl›kla efor dispnesi
ve efor kapasitesinde aç›klanamayan azalmad›r. Al-
veoler ölü boflluk art›fl› sonucunda solunum gereksi-
nimi artar; bu durum pulmoner vasküler direnci ar-
t›rarak kardiyak performans› azalt›r ve semptomlara
neden olur. Özellikle eforla birlikte nonprodüktif
öksürük olabilir. Hemoptizi nadiren geliflir ve ge-
nellikle bronfliyal arterlerden köken al›r. Plöretik
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orijinli atipik gö¤üs a¤r›s›, akci¤er infarktüsüne
ba¤l› olarak ortaya ç›kabilir. Hastal›¤›n ileri dönem-
lerinde eforla gö¤üste s›k›nt› hissi olabilir; bu du-
rum s›kl›kla koroner arter hastal›¤› ile kar›flt›r›ld›-
¤›ndan hekimi yanl›fl yönlendirebilir. Hastal›¤›n ile-
ri dönemlerinde görülen di¤er yak›nmalar ise eforla
iliflkili presenkop, senkop ve istirahat dispnesidir.
Bu semptomlar geliflti¤inde art›k sa¤ ventrikülün
normal metabolik gereksinimlere yan›t veremedi¤i
anlafl›lmaktad›r.

Semptomlar›n bu derece “non-spesifik” olmas›
kronik tromboembolik hastalarda s›kl›kla tan›n›n ge-
cikmesine yol açar. Literatürde kardiyopulmoner
semptomlar›n bafllamas›ndan do¤ru tan›n›n konmas›-
na kadar geçen süre ortalama 2-3 y›l olarak belirtil-
mifltir.[21] Ülkemizde bu sürenin çok daha uzun oldu-
¤unu tahmin etmek yanl›fl olmayacakt›r. ‹lk semptom
geliflimini ve semptomlar›n ciddiyetini etkileyen fak-
törler, hastan›n yafl›, efllik eden kardiyopulmoner has-
tal›k ve hastan›n önceki fiziksel kondisyon durumu-
dur (sedanter veya atletik oluflu gibi). Ayr›ca, hastal›-
¤›n yanl›fl tan› ile tedavi olas›l›¤› da çok yüksektir.
Bu yanl›fl tan›lar s›kl›kla fiziksel kondisyon kayb›,
hafif-orta KOAH, yeni bafllayan ast›m, kalp kapak
hastal›¤› veya daha nadir olarak, özellikle gençlerde
olmak üzere psikojenik dispnedir.[1]

Fizik bak›. Bulgular, hastal›¤›n ileri dönemlerinde
belirgindir. Hastalar, ciddi pulmoner hipertansiyon
geliflti¤inde bile asemptomatik olabilirler. Sa¤ ventri-
küler lift, ikinci kalp sesinin pulmoner komponentin-
de belirginleflme, sa¤ ventriküle ait S4 gallo ve tri-
küspid yetersizli¤i gibi pulmoner hipertansiyon bul-
gular›n›n ay›rt edilmesi tan› için çok önemlidir. Sa¤
kalp yetersizli¤inin geliflmesi ile ciddi triküspid ye-
tersizli¤i, juguler venöz distansiyon, sa¤ ventriküler
S3 galo, hepatomegali, asit, periferik ödem ve siya-
noz ortaya ç›kabilir. Baz› olgularda alt ekstremiteler-
de, önceden geçirilmifl semptomatik venöz tromboza
ba¤l› renk de¤iflimi ve yüzeyel varisler izlenebilir.
Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonlu ol-
gularda akci¤er oskültasyonu tamamen normaldir;
ancak, beraberinde parenkimal akci¤er hastal›¤› veya
havayolu t›kan›kl›¤› varsa akci¤er oskültasyonu bul-
gu verir. Olgular›n %30’unda, akci¤erlerde daralm›fl
pulmoner damarlardan geçen türbülan ak›ma ba¤l›
olarak pulmoner ak›m üfürümü duyulabilir.[22] Bu
üfürüm, KTEPH’ye özgü olmay›p majör pulmoner
arterlerdeki fokal daralman›n görüldü¤ü her türlü pa-
tolojide duyulabilir (örn. do¤ufltan pulmoner arter dal
stenozu, vaskülit, vb.); ancak. ufak damarlar› tutan
primer pulmoner hipertansiyonda duyulmaz.

Laboratuvar testleri. Kronik tromboembolik pul-
moner hipertansiyonlu olgularda laboratuvar testleri,
hastal›¤›n derecesini ve ciddiyetini belirlemek üzere
yap›lmal›d›r. Ciddi sa¤ ventrikül etkilenimi olan olgu-
larda sekonder organ yetmezli¤ine ba¤l› olarak he-
mogram ve biyokimyasal de¤erlerde belirgin bozul-
malar izlenebilir. Uzun süreli hipoksemi sonucunda
polisitemi geliflebilir. Azalm›fl kardiyak debi renal kan
ak›m›nda azalmayla beraber kanda üre, kreatinin ve
ürik asit düzeylerinde yükselmeye yol açabilir. Hepa-
tik konjesyon sonucunda karaci¤er fonksiyon testle-
rinde bozulma izlenebilir. Trombositopeni ve uzam›fl
aktive parsiyel tromboplastin zaman› (aPTT) varl›¤›n-
da, e¤er hasta heparinle antikoagüle edilmemifl ise
mutlaka lupus antikoagülan› olas›l›¤› akla gelmelidir.

Akci¤er fonsiyon testleri. ‹zole KTEPH’de akci-
¤er fonksiyon testleri normale yak›nd›r veya önceki
pulmoner infarktlara ba¤l› olarak, parenkimal skar-
laflma sonucunda hafif-orta derecede restriktif fizyo-
loji ile karfl›lafl›labilir.[23] Tek nefeslik karbonmonok-
sit difüzyon kapasitesi ölçümünde (DLCO) hafif-or-
ta aras› derecede azalma olabilir. Normal DLCO var-
l›¤› hastal›¤› d›fllamad›¤› gibi, ciddi azalm›fl DLCO
varl›¤›nda, mutlaka ufak pulmoner vasküler yata¤› il-
gilendiren baflka bir tan› düflünülmelidir.[24] ‹stirahat
s›ras›nda arteryel kan gaz› analizinde oksijen satüras-
yonu genellikle normaldir (PaO2). Ölü boflluk venti-
lasyonu ölçülürse artm›fl bulunacakt›r. Egzersiz s›ra-
s›nda KTEPH’li hastalarda s›kl›kla PaO2 düzeyi dü-
fler ve ölü boflluk ventilasyonu artar. Bu bulgular as-
l›nda ventilasyon-perfüzyon (V/P) dengesizli¤ini ve
egzersize yetersiz kardiyak debi yan›t›n› yans›tmak-
tad›r. Bu durum, ayn› zamanda düflük mikst venöz
oksijen satürasyonu varl›¤›n›n da nedenidir.[25] E¤er
hastada hipoksemi varsa, ya ciddi sa¤ ventrikül dis-
fonksiyonu geliflmifl ya da foramen ovale aç›kl›¤› ne-
deniyle sa¤-sol flant var demektir.

Elektrokardiyografi (EKG). Kronik tromboem-
bolik pulmoner hipertansiyonun sa¤ ventriküle etki-
sini saptaman›n bir yolu da EKG de¤erlendirmesidir.
Bu olgular›n en az %70’inde EKG’de sa¤ ventrikül
yüklenme bulgular› izlenir.[26] Bu EKG bulgular› gö-
rülme s›kl›¤›na göre, prekordiyal V1-V5’de T nega-
tifli¤i; II, III, aVF’de negatif T dalgalar›; P pulmona-
le ve sa¤ aks deviyasyonudur.

Radyografik de¤erlendirme. Hastal›¤›n erken dö-
nemlerinde akci¤er grafisi tamamen normal olabilir.
Pulmoner hipertansiyon ciddilefltikçe sa¤ ventrikül
ve pulmoner ç›k›fl yolundaki geniflleme teleradyog-
ramda izlenebilir. Bu dönemdeki bir di¤er radyogra-
fik bulgu da santral pulmoner damarlardaki geniflle-
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medir; bu durum s›kl›kla hiler adenopati ile kar›flt›r›-
l›r. Primer pulmoner hipertansiyondan farkl› olarak,
KTEPH’li hastalarda proksimal damarlar düzensiz
ve asimetrik flekilde genifllemifl izlenir.[27] Röntgenog-
ramda bazen azalm›fl veya artm›fl perfüzyon alanlar›
görülebilirse de, akci¤er alanlar›nda infiltrasyon var-
sa mutlaka efllik eden bir parenkim hastal›¤› akla gel-
melidir. Perfüzyonu azalm›fl akci¤er alanlar›nda peri-
ferik alveoler opasiteler ve önceki akci¤er enfaktüs-
lerine ba¤l› çizgisel skar benzeri lezyonlar görülebi-
lir. Sa¤ ventrikül disfonksiyonu geliflmifl olgularda
plevral effüzyon genellikle izlenir.

Ekokardiyografik de¤erlendirme. Semptomato-
lojisi flüpheli olan KTEPH’li hastalarda ay›r›c› tan›-
da transtorasik ekokardiyografi (TTE) s›k kullan›-
lan ve invaziv olmayan bir yöntemdir. Transtorasik
ekokardiyografi, özellikle yükselmifl pulmoner ar-
ter bas›nc› flüphesini do¤rulamak ve pulmoner hi-
pertansiyon etyolojisinde yer alabilecek olas› pri-
mer sol ventrikül patolojisi ile kapak hastal›klar›-
n›n veya intrakardiyak flant varl›¤›n›n d›fllanmas›n-
da de¤erlidir. Günümüz teknolojisi, triküspid kaça-
¤›n›n Doppler analizi ile pulmoner arter sistolik ba-
s›nc› ve kardiyak debinin tahmini ölçümüne olanak
sa¤lamaktad›r. Ciddi pulmoner hipertansiyon varl›-
¤›nda TTE’de, sa¤ kalp boflluklar›nda geniflleme,
sa¤ ventrikül sistolik fonksiyonlar›nda azalma, in-
terventriküler septumda paradoksik hareket ve ge-
nifllemifl sa¤ ventrikülün, sol ventikül diyastolünü
k›s›tlay›c› etkisi görülecektir.[28] Semptomatik has-
talarda TTE’de sadece hafif pulmoner hipertansi-
yon bulgular› veya hafif-orta derecede sa¤ ventri-
kül etkilenimi varsa mutlaka efora yan›t araflt›r›l-
mal›d›r. Efor testiyle birlikte yap›lacak TTE, pul-
moner arter bas›nc›nda ve sa¤ kalp ölçümünde eg-
zersizle oluflan art›fl› ortaya ç›karacakt›r.[29]

Ventilasyon perfüzyon (V/P) sintigrafisi. Pulmo-
ner hipertansiyon tan›s› kesinleflen tüm hastalarda,
vasküler patolojinin büyük damarlardaki t›kanmaya

m›, yoksa ufak damar hastal›¤›na m› ba¤l› oldu¤unu
ay›rt etmek için V/P sintigrafisi çekilmelidir. Kronik
tromboembolik pulmoner hipertansiyonda tipik ola-
rak, normal ventilasyon varl›¤›nda, akci¤er alanlar›nda
bir veya daha fazla segmental veya daha genifl perfüz-
yon defektleri izlenir. ‹dyopatik pulmoner arteryel hi-
pertansiyon gibi ufak damarlar›n hastal›¤›nda ise, tam
tersine, normal veya alacal› subsegmental perfüzyon
defektleri gözlenir (Tablo 1).[30] Sintigrafide görülen
perfüzyon defektlerinin geniflli¤i veya yayg›nl›¤› vas-
küler t›kanman›n gerçek derecesini yans›tmada genel-
likle yetersizdir. Proksimal damarlarda yerleflip orga-
nize olan bir tromboemboli rekanalize oldu¤unda dis-
talinin bir miktar perfüze olmas›na izin verece¤inden
V/P sintigrafisinde hipoperfüzyonu yans›tan gri alan-
lar da görülebilir. Asl›nda, pulmoner hipertansiyonlu
hastalarda segmental defektlerdeki V/P uyumsuzlu¤u
sadece kronik tromboembolik hastal›¤a özgü de¤ildir.
Proksimal damarlara d›fltan bas› yapan herhangi bir
patoloji de (mediyastinel adenopati veya fibrozis, pri-
mer pulmoner vasküler tümörler, pulmoner veno-ok-
luziv hastal›k ve genifl damarlar› tutan pulmoner arte-
ritler) sintigrafik olarak KTEPH’den ay›rt edilemeye-
bilir.[31] Bu nedenle, tan›y› kesinlefltirmek için di¤er in-
celemelerin yap›lmas› flartt›r.

Bilgisayarl› tomografi (BT). Bilgisayarl› tomog-
rafi, pulmoner vasküler yata¤›n de¤erlendirilmesinde
tromboembolik hastal›¤›n tan›s›na yönelik olarak s›k
kullan›lan, güvenilir bir yöntemdir. Kronik trombo-
embolik pulmoner hipertansiyonda BT bulgular›, ak-
ci¤er parenkiminde mozaik görünümlü perfüzyon,
santral pulmoner damarlarda geniflleme ile birlikte
segmental damarlarda de¤iflik derecede çap farkl›lafl-
malar›, düflük attenüasyon gösteren akci¤er alanlar›n-
da periferal yerleflimli skar dokusu benzeri yo¤un-
luklar›n varl›¤› ve mediyastinel kolateral damarlar›n
görülmesi olarak özetlenebilir.[32] Kontrast ajan kulla-
n›m› ile, konsantrik veya ekzantrik olarak pulmoner
damar› daraltan organize trombüs görülebilir. Bu gö-
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Tablo 1. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon ve tromboembolik olmayan pulmoner
hipertansiyonun karfl›laflt›r›lmas›

Kronik tromboembolik Tromboembolik olmayan

BMPR-II, Alk-1 mutasyonlar› Yok Var
Ailesel formu Yok Olabilir
Cinsiyet da¤›l›m› Eflit Kad›nlarda daha s›k (K=4E)
Komorbidite S›k Nadir
Klinik Epizodik ‹lerleyici
Ventilasyon/perfüzyon sintigrafisi Segmental tutulum Subsegmental tutulum
Vasküler Obstrüksiyon(lar) “Pruning” (budanma) görüntüsü
Pulmoner tromboendarterektomiye yan›t ‹yi Yok

BMPR: Kemik morfogenetik protein reseptörü



rünümün, lümende dolma defekti olarak izlenen akut
tromboemboliden ay›rt edilmesi gerekir. Bilgisayarl›
tomografi, akci¤er parenkiminde efllik eden hastal›k-
lar› da belirlemede önemlidir. Özellikle tek tarafl›
santral pulmoner arterlerin t›kanmas›na yol açabilen
mediyastinel patolojilerin ay›r›c› tan›s›nda yararl›-
d›r.[33] Ancak, BT bulgular›, tan› koymada ve hastay›
cerrahiye yönlendirmede asla tek bafl›na yeterli kabul
edilmemelidir. Özellikle tromboemboliler organize
olup hatta endotelize olduklar›nda BT anjiyogramda
görülemeyebilirler. Bu yüzden, BT anjiyografide
santral pulmoner arterde tromboemboli görülmemesi
kesinlikle tan›y› d›fllamaz. Ayr›ca, nadir de olsa, pri-

mer pulmoner hipertansiyon ve di¤er son dönem ak-
ci¤er patolojilerinde de santral pulmoner arterlerde
trombüs görülebilir.[34]

Manyetik rezonans (MR). Kronik tromboembo-
lik pulmoner hipertansiyonda MR görüntülemenin de
kullan›m› bildirilmektedir.[35] Manyetik rezonans anji-
yografi ile tipik olarak intralüminal “web” ve bantlar,
damarda ani kesilmeler ve organize santral trombo-
emboliler görülebilir.

Kardiyak kateterizasyon ve pulmoner anjiyografi.
Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon dü-
flünülen tüm hastalara sa¤-kalp kateterizasyonu ve
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fiekil 1. (A, B) Pulmoner hipertansiyon etyolojisinde kronik tromboemboli olan bir olguda pulmoner anjiyografide tipik olarak
her iki akci¤erde de pulmoner arterlerdeki vasküler a¤ görünümleri, band benzeri daralmalar, intimal düzensizlik, pofl fleklini
alm›fl defektler ve ani aç›lanmalar görülmekte. (C) Ayn› hastadan ç›kar›lan pulmoner tromboendarterektomi materyali.
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pulmoner anjiyografi yap›lmas› gerekir. Pulmoner
anjiyografi, ço¤u olguda organize tromboembolinin
yayg›nl›¤›n› ve proksimal yerleflimini saptamada en
güvenilir yöntemdir. Auger ve ark.[36] kronik trombo-
emboli varl›¤›yla iliflkili baz› anjiyografik görünüm-
ler tan›mlam›fllard›r. Bunlar, pulmoner arterlerde vas-
küler a¤ görünümü (web), band benzeri daralmalar,
intimal düzensizlik, pofl fleklini alm›fl defektler ve ani
aç›lanmalar olarak özetlenebilir. Bu bulgular akut
pulmoner embolilerdeki intraluminal dolma defektle-
rinden çok farkl›d›r. Kronik tromboembolik pulmo-
ner hipertansiyonlu olgular›n ço¤unda iki veya daha
fazla bulgu bir arada görülmektedir ve genellikle iki
tarafl›d›r (fiekil 1).

Anjiyoskopi. Pulmoner anjiyografi bu derece de-
¤erli olmas›na ra¤men, baz› hastalarda hem tan› hem
de cerrahinin uygulanabilirli¤i aç›s›ndan de¤erlendir-
me yetersiz kalabilmektedir. Zorlan›lan olgularda
vasküler intiman›n anjiyoskopi ile görüntülenmesi
tan›y› kesinlefltirmede güvenilir bir yöntemdir.[37] An-
jiyoskopik olarak, organize trombüs, düzensiz veya
üzerinde çukurlaflmalar olan bir intimal yüzey olarak
görülür; üzerinde vasküler lümeni çaprazlayan bant-
lar vard›r, damar ostiyumu düzensiz bir flekil alm›flt›r.
Ayr›ca, rekanalizasyona ba¤l› olarak tek lümen yeri-
ne vasküler kanallar izlenir. Deneyimli referans mer-
kezlerinde bile, olgular›n cerrahiye yönlendirilmesin-
de anjiyoskopi %20-25 oran›nda gerekli olmaktad›r.
Anjiyoskopi ifllemi, özellikle orta derecede pulmoner
hipertansiyonu olup anjiyografik bulgular›n hastal›-
¤›n proksimal yay›l›m›n› tam ayd›nlatamad›¤› olgu-
larda ve ciddi pulmoner hipertansiyonu olup sadece
anjiyografik bulgularla cerrahi önerilemeyen olgular-
da cerrahi tedavinin hemodinamik olarak yararl› ola-
bilece¤ine karar vermede yarar› gösterilmifl bir yön-
temdir.[37]

Tedavi

Kronik tromboembolik materyal fibrotik yap›da
ve vasküler duvarla birleflmifl oldu¤undan sadece
embolektomi yap›lmas› yeterli de¤ildir; organize
trombüsün endarterektomi ile mediyaya dek damar
duvar›ndan temizlenmesi gerekir. Aksi halde, sa¤
ventrikül ardyükünde de¤iflme olmamaktad›r. Ancak,
çok derin yap›lan bir diseksiyon da pulmoner arteri
perfore etme riski tafl›maktad›r. fiekil 1c’de endarte-
rektomi ile ç›kar›lm›fl bir kronik pulmoner emboli
materyali görülmektedir. Pulmoner tromboendarte-
rektomi (PTE), KTEPH’de mortaliteyi önleyen tek
tedavi yöntemidir. Pulmoner tromboendarterektomi,
medyan sternotomiyle uygulan›r; böylece, her iki ak-
ci¤ere ait santral pulmoner damarlara ulafl›lm›fl olu-

nur. Ancak, hastan›n cerrahiye gerçekten gereksinimi
olup olmad›¤›, lezyonlar›n cerrahiye uygunlu¤u ve
cerrahi riski de¤erlendirilmelidir. Tromboembolekto-
miye giden hastalarda pulmoner vasküler direnç
(PVR) s›kl›kla >300 dyne/sn/cm-5’dir. Pulmoner
tromboendarterektomi ile ilgili deneyimlerini yay›n-
layan merkezler ameliyat öncesi PVR’yi tipik olarak
700-1100 dyne/sn/cm-5 aras›nda bildirmektedirler.[21]

Bu düzeylere ulaflm›fl bir pulmoner hipertansiyonda
tabii ki hem istirahat hem de eforla ciddi solunum s›-
k›nt›s› vard›r ve cerrahi yap›lmad›¤› takdirde prog-
noz çok kötüdür. Pulmoner hipertansiyon derecesi
daha düflük düzeyde olan olgularda ise, cerrahi teda-
viye hastan›n bireysel özellikleri göz önüne al›narak
karar verilmelidir. Kronik tromboembolinin sadece
tek bir ana pulmoner arteri kapsad›¤› ve yaflam tarz›
olarak a¤›r efor yapmas› gereken (örn. profesyonel
sporcu) veya yüksek rak›mda yaflayan hastalar bu
gruba örnek gösterilebilir. Cerrahi tedavi, pulmoner
hemodinamisi istirahatte normal olan veya hafif pul-
moner hipertansiyonu olup eforla pulmoner bas›nc›n
yükseldi¤i hastalarda da önerilebilir. Bu hastalara
cerrahi tedavi uygulanmad›¤›nda pulmoner hipertan-
siyon ilerleyecektir.

Pulmoner anjiyografi veya anjiyoskopide cerrahi
olarak ulafl›labilir bir kronik trombüs görülmesi kesin
cerrahi endikasyondur. Cerrahi ekibin deneyimi
trombüse ulafl›labilirlik anlam›nda çok önemlidir.
Günümüzde, cerrahi tekniklerle, ana pulmoner arter
ve lober arterlerde yerleflmifl proksimal segmental
damarlara uzan›m gösteren organize trombüsler ç›ka-
r›labilmektedir. Segmental düzeydeki trombüsün ç›-
kar›lmas› ise daha fazla cerrahi deneyim gerektirir.
Pulmoner kronik tromboembolinin cerrahi olarak ba-
flar›yla ç›kar›lmas› pulmoner bas›nc› ve sa¤ ventrikü-
lün ardyükünü azaltacakt›r. Pulmoner tromboendar-
terektominin baflar›l› olabilmesi için, lezyonun prok-
simal ve ulafl›labilir olup olmad›¤›n›n ve pulmoner
hipertansiyonun ciddiyetiyle lezyonun yayg›nl›¤›
aras›ndaki iliflkinin önceden belirlenmesi çok önem-
lidir. Kronik tromboembolik hastalarda PVR art›fl›,
sadece santral yerleflimli lezyonlardan de¤il, cerrahi
olarak ulafl›lamayan distal yerleflimli tromboemboli-
lerden ve sekonder ufak damar arteriyopatilerinden
de kaynaklanabilir. Proksimaldeki trombüsün PTE
ile ç›kar›lmas›, özellikle hastal›¤›n distal yerleflimli
oldu¤u olgularda PVR’yi azaltmada yeterli olama-
maktad›r. Bu nedenle, ameliyat öncesinde vasküler
direncin hastal›¤›n proksimal mi, distal komponen-
tinden mi kaynakland›¤›n›n çok iyi belirlenmesi ge-
rekir.[1] Bunu belirlemeye yönelik teknikler gelifltiril-
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meye çal›fl›lmaktad›r.[38] Ciddi pulmoner hipertansi-
yon ve sa¤ ventrikül disfonksiyonu geliflmifl olgular-
da cerrahi risklidir ve ameliyat sonras› erken dönem-
de hemodinamik instabilite nedeniyle mortalite yük-
sektir. Ameliyat sonras› mortaliteyi öngörmek için de
çeflitli pulmoner arter oklüzyon teknikleri gelifltiril-
meye çal›fl›lmaktad›r.[39]

Cerrahiye yönlendirilecek olgularda efllik eden
hastal›klar›n varl›¤› da cerrahi baflar›y› etkileyen
önemli bir faktördür. Özellikle koroner arter hastal›-
¤›, parenkimal akci¤er hastal›¤›, böbrek yetersizli¤i,
hepatik disfonksiyon veya hiperkoagulabilite varl›¤›
ameliyat sonras› mortalite ve morbiditeyi art›rmakta-
d›r. Pulmoner tromboendarterektomi ile pulmoner hi-
pertansiyon ve sa¤ ventrikül disfonksiyonu gerile-
mekte ve ameliyat sonras›nda hepatik ve renal fonk-
siyonlar genellikle düzelmektedir. Ancak, koroner
arter hastal›¤› ve valvüler kalp hastal›¤› varsa ayn›
seansta koroner baypas veya kapak replasman› yap›l-
mal›d›r. Embolektomi ve kalp cerrahisinin ayn› se-
ansta uygulanmas› cerrahi riski art›rmamaktad›r.[40]

‹leri yafl PTE için kesinlikle bir kontrendikasyon de-
¤ildir. Ciddi parenkimal veya t›kay›c› akci¤er hasta-
l›¤› varl›¤› cerrahi baflar›y› olumsuz etkilemektedir.

Pulmoner hipertansiyonun derecesi ameliyat son-
ras› mortalite ile do¤rudan iliflkilidir. Özellikle ame-
liyat öncesi PVR’nin >1100 dyne/sn/cm-5 ve ortala-
ma pulmoner arter bas›nc›n›n >50 mmHg olmas›
ameliyat sonras› yüksek mortaliteyle iliflkili bulun-
mufltur.[40] Ameliyat öncesi PVR’nin düflük olmas›
halinde %1.3 olan ameliyat sonras› mortalite,
PVR’nin >1000 “dyne”/sn/cm-5 oldu¤u olgularda
%10’a yükselmektedir. Bu nedenle, PTE öncesinde
s›kl›kla pulmoner vazodilatör tedavi (‹V prostasiklin)
kullan›lmaktad›r. Ancak, vazodilatör tedavinin cerra-
hi baflar› ve prognoz üzerine etkisini araflt›ran yeterli
çal›flma yoktur.

Pulmoner tromboendarterektomi yap›lan hastalar-
da perioperatif komplikasyonlar di¤er kardiyak ame-
liyatlarda görülen komplikasyonlarla ayn›d›r: aritmi-
ler, koagülasyon bozuklu¤u, yara infeksiyonlar›, de-
liryum, nozokomiyal pnömoni, vb. ‹fllem sonras›nda
ise iki farkl› komplikasyon ciddi sorun yaratabilir;
bunlar, reperfüzyona ba¤l› akci¤er hasar› ve pulmo-
ner arterde kaçak (steal) geliflmesidir.

Reperfüzyona ba¤l› akci¤er hasar›, klinik ve biyo-
kimyasal olarak artm›fl permeabilite ve nötrofil kay-
nakl› akci¤er hasar› olarak tan›mlanabilir. Akci¤er-
lerde geliflen reperfüzyon hasar›, PTE sonras›nda ol-
gular›n 1/3’ünde uzam›fl mekanik ventilatör ihtiyac›-

na (>2 gün) neden olmaktad›r; ayr›ca, ameliyat son-
ras› ölümlerin %50’sinden sorumludur. Patobiyolojik
temeli tam olarak bilinmemekle birlikte, klinik tablo-
nun özellikleri net olarak ayd›nlat›lm›flt›r. Akci¤erde-
ki hasarlanma tipik olarak ameliyattan sonra ilk 24
saatte bafllar; ancak, bulgular›n ortaya ç›k›fl› 72 saati
bulabilir. Tablonun ciddiyeti de¤iflkendir: Hastalar›n
ço¤unda hafif-orta derecede hipoksemi görülürken,
akut, hemorajik ve ölümcül formlar›yla da karfl›lafl›-
labilir. Akci¤erdeki reperfüzyon hasar› tipik olarak
endarterektomi yap›lan akci¤er alanlar›yla s›n›rl›d›r.
Bu alanlarda pulmoner arter ak›m›nda bozulma ol-
mufl, transpulmoner flant ve hipoksemi artm›flt›r. Bu
hastalara yaklafl›mda destek tedavisi ön plandad›r.
Yüksek doz kortikosteroidler inflamatuvar sürece
karfl› kullan›lm›flsa da etkinli¤i flüphelidir. Pozisyonel
de¤ifliklik V/P uyumsuzlu¤unu düzeltebilirse de ge-
nel olarak pek etkin olamamaktad›r. “Inverse-ratio”
ventilasyon ve düflük volümlü ventilasyon uygula-
malar› devam eden alveoler hasar› azaltmaya yöne-
liktir; tedricen art›lan pozitif ekspiratuvar bas›nç
(PEP) uygulamas› da akci¤erlerde V/P uygunsuzlu-
¤unu gidermektedir. K›rk yedi olguluk bir PTE çal›fl-
mas›nda, ameliyat sonras›nda inotropik katekolamin
ve vazodilatörlerden kaç›n›lmas› ve düflük volümlü
ventilasyon (<8 ml/kg) stratejisi reperfüzyon hasar›
oran›n› azaltm›flt›r.[41] Nitrik oksit inhalasyonunun da
ameliyat sonras› gaz de¤iflimini düzeltti¤i bildiril-
mekle birlikte, etkisi k›sa süreli oldu¤undan klinik
seyri de¤ifltirmemektedir.[42] Tedaviye yan›t al›nama-
yan a¤›r olgularda, oksijenasyonu sürdürmeyi amaç-
layan ekstrakorporeal destek uygulanabilir.

Pulmoner tromboendarterektomi sonras›nda V/P
uyumsuzlu¤unun ikinci nedeni ise pulmoner arterin
çalma fenomenidir. Çalma olay›, yeni tromboembo-
lektomi yap›lan pulmoner damarlar›n daha önce iyi
perfüze olan bölgelerden ak›m› çalmas› olarak aç›k-
lanabilir. Mekanizmas› bilinmemekle birlikte, bu du-
rum PTE sonras›nda çok s›k geliflmekte; ancak, kan
ak›m›ndaki da¤›l›m zamanla düzelmektedir.[41]

Pulmoner tromboendarterektomi yap›lan
KTEPH’li olgular›n ço¤unda k›sa ve uzun dönem he-
modinamik seyir çok iyi olmaktad›r. T›kal› akci¤er
segmentlerinin reperfüzyonu sonucunda, sa¤ ventri-
kül ardyükü hemen azalarak, kardiyak debinin yük-
selmesine yol açar. Bu konuda referans merkez ola-
rak kabul edilen San Diego T›p Fakültesi’ne ba¤l›
Thorton Hastanesi damar cerrahisi merkezinde 1998-
2002 y›llar›nda ameliyat edilen ard›fl›k 500 olgunun
cerrahi öncesi ve sonras› hemodinamik parametreleri
s›ras›yla flöyledir: Ortalama pulmoner arter bas›nc›,
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46±11.0 mmHg ve 28±10.1 mmHg (p<0.0001); kardi-
yak debi, 3.8±1.3 l/dak ve 5.5±1.5 l/dak (p<0.0001);
vasküler direnç, 893±443.5 dyne/sn/cm-5 ve
285±214.7 dyne/sn/cm-5 (p<0.0001).[43] Endarterekto-
mi sonras›nda elde edilen bu düzelmelerin uzun iz-
lemlerde de sürdü¤ü görülmektedir.

Pulmoner tromboendarterektomi sonras›nda has-
talar›n %10-15’inde PVR yüksek kalabilmektedir
(>500 dyne/sn/cm-5). Ancak, bunlar›n da 2/3’ünde
ameliyat sonras›nda anlaml› hemodinamik düzelme
görülmektedir; olgular›n sadece %3-5’inde düzelme
çok az veya hiç olmamaktad›r. Cerrahiden yararlana-
maman›n nedeni altta yatan distal vaskülopati varl›-
¤›d›r. Distal vaskülopati geliflmifl olgularda, proksi-
mal pulmoner arterdeki lezyonlar›n ç›kar›lmas› pul-
moner bas›nc› ve kardiyak fonksiyonlar› etkileme-
mektedir. Bu hastalar›n ameliyat sonras› tedavileri de
özellikle zor ve risklidir. Rezidüel pulmoner hiper-
tansiyon düzeyi ölçüsünde, cerrahi tedavi sonras›nda
hemodinamik instabilite görülebilmektedir. Bu he-
modinamik instabilitenin nedeni, yükselmifl sa¤ vent-
rikül ardyükü ve kardiyopulmoner baypas›n fizyolo-
jik sonuçlar›, derin hipotermi, rezidüel metabolik asi-
doz ve hipoksi olabilir. Bu dönemdeki hastalara yak-
lafl›m›n hedefi, sistemik oksijen tüketimini en aza in-
dirmek, sa¤ ventrikül önyükünü en uygun düzeye ge-
tirmek ve inotropik destek sa¤lamakt›r. Ancak, bu
yaklafl›mlar s›ras›nda, sistemik hipotansiyondan ve
koroner perfüzyon bas›nc›ndaki düflüflten sak›n›lma-
l›d›r. Pulmoner vasküler direnç sabit oldu¤undan, sa¤
ventrikül ardyükünü düflürmeye yönelik farmakolo-
jik yaklafl›mlar etkisiz kalmaktad›r ve tabii ki, siste-
mik vasküler dirençte düflüfle neden olma riski de
vard›r. Nitrik oksit inhalasyonunun sistemik vasküler
etkileri ihmal edilebilir oldu¤undan teorik olarak
avantaj sa¤layabilir. Ancak, bu yaklafl›m ameliyattan
sonra varl›¤›n› sürdüren pulmoner hipertansiyonda
ifle yaramam›flt›r. Hasta, ameliyattan sonraki bu
komplikasyonlu dönemi atlatabilirse, uzun dönemde
pulmoner vazodilatör tedaviye (intravenöz epopros-
tenol veya endotelin antagonisti) mutlaka bafllanma-
l›d›r.[44]

Pulmoner tromboendarterektomi, 1997 y›l›ndan
bu yana tüm dünyada 2500’den fazla olguda uygu-
lanm›flt›r. Bu konuda özelleflmifl cerrahi merkezlerin
deneyimlerinin artmas› ile son y›llarda mortalite
oranlar› düflmeye bafllam›flt›r. 1997’den sonras›n› içe-
ren çal›flmalarda mortalite oranlar› %4.4 ile %24 ara-
s›nda bildirilmektedir.[1] Mortalite cerrahi deneyimle
do¤rudan iliflkilidir. Mortaliteyi etkileyen faktörler
tam aç›kl›k kazanmamakla birlikte, hastan›n fonksi-

yonel s›n›f›n›n IV derece olmas›, >70 yafl, cerrahi ön-
cesi pulmoner vasküler direncin ciddiyeti, sa¤ kalp
yetersizli¤inin varl›¤› (sa¤ atriyal bas›nç yüksekli¤i
ile iliflkili olarak), morbid obezite ve pulmoner hiper-
tansiyonun süresidir.[43]

Pulmoner tromboendarterektomiyi takiben geli-
flen mortalitenin nedenleri ise de¤iflkendir. Kardiyak
arrest, çoklu organ yetersizli¤i, kontrol alt›na al›na-
mayan mediyastinel kanama, sepsis veya yo¤un pul-
moner kanamalar bildirilen nedenler aras›nda yer al-
maktad›r.[41] Genifl çapl› çal›flmalarda mortaliteye en
çok katk›da bulunan nedenler ise ameliyat sonras› ak-
ci¤erde geliflen ciddi reperfüzyon hasar›, rezidüel
pulmoner hipertansiyon ve sa¤ ventrikül disfonksi-
yonudur.[43] Ancak, bu hastalara sistematik yaklafl›m
ve cerrahi merkezin deneyimi mortaliteyi en fazla et-
kiliyor gibi görünmektedir. Bunun en güzel örne¤i de
San Diego Üniversitesi’nde görülmektedir. Pulmoner
tromboendarterektomi program› gelifltirildikten son-
ra, bafllang›çta %17’nin üzerinde olan operatif morta-
lite %4’lere kadar düflürülmüfltür. Ameliyat sonras›
uzun dönem sa¤kal›m ise ilk alt› y›lda %75’in üzerin-
dedir.[45] Cerrahi baflar›n›n artmas›ndaki çok önemli
bir baflka neden de hekimler taraf›ndan konan
KTEPH tan›s›n›n artmas› (fark›ndal›¤›n artmas›) ve
hastalar›n ciddi sekonder periferal arteriyopati ve sa¤
kalp yetersizli¤i geliflmeden deneyimli cerrahi mer-
kezlere yönlendirilmesidir.

Cerrahi tedavi uygulanamayan hastalarda tedavi
seçenekleri konusunda aray›fllar sürmektedir. Son
iki y›lda, özellikle cerrahi uygulanamayan distal
lezyonlu olgularda epoprostenol (sürekli infüz-
yon),[46] oral kullan›lan bir prostasiklin analo¤u olan
beraprost sodyum,[47] inhale ilioprost[48] ve oral silde-
nafil[49] kullan›m›n›n yararl› oldu¤una dair sonuçlar
bildirilmektedir. Ancak, bu medikal tedavilerin hiç-
birinin sonuçlar› cerrahi ile elde edilen baflar›y› ya-
kalayamamaktad›r. Cerrahi uygulanamayan olgular-
da pulmoner balon anjiyoplastinin de baflar›yla uy-
gulanabilece¤ine dair iki olgu sunulmufltur.[50] An-
cak, bu hiçbir zaman cerrahi yerine geçecek bir
yöntem de¤ildir.

Sonuç olarak KTEPH, pulmoner hipertansiyonlu
hastalar aras›nda tedavisi mümkün olan bir klinik pa-
tolojidir. Özellikle tan›da gecikme ve cerrahi riskin
yüksekli¤ine ba¤l› olarak KTEPH’de mortalite yük-
sektir. Deneyimli merkezlerde PTE ile mortalitede
belirgin düflüfller elde edilmifltir. Türkiye’de de bu
konuda deneyimli bir merkez olmad›¤› gibi, hekimle-
rin hastal›k hakk›nda fark›ndal›¤› da oldukça düflük
düzeydedir.

Türk Kardiyol Dern Arfl430



431Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon

KAYNAKLAR
1. Auger WR, Fedullo PF, Jamieson SW. Chronic throm-

boembolic pulmonary hypertension. In: Peacock AJ,
Rubin LJ. Pulmonary circulation: diseases and their
treatment. 2nd ed. London: Edward Arnold Publishers;
2004. p. 440-52.

2. Owen WR, Thomas WA, Castleman B, Bland EF.
Unrecognized emboli to the lungs with subsequent cor
pulmonale. N Engl J Med 1953;249:919-26.

3. Dartevelle P, Y›ld›zeli B. Pulmoner tromboemboli. In:
Yüksel M, Kalayc› NG, editörler. Gö¤üs cerrahisi.
‹stanbul: Bilmedya Grup Yay›nevi; 2001. s. 689-706.

4. Carroll D. Chronic obstruction of major pulmonary
arteries. Am J Med 1950;9:175-85.

5. Houk VN, Hufnagel CA, McClenathan JE, Moser KM.
Chronic thrombotic obstruction of major pulmonary
arteries. Report of a case successfully treated by
thromboendarterectomy and a review of the literature.
Am J Med 1963;35:269-82.

6. Chitwood WR Jr, Sabiston DC Jr, Wechsler AS.
Surgical treatment of chronic unresolved pulmonary
embolism. Clin Chest Med 1984;5:507-36.

7. Kuçukaksu S, Ulafl MM, Tarcan O, Ça¤l› K, Bardakç›
H, Tüfekçio¤lu O ve ark. Kronik pulmoner embolisi
olan genç bir hastaya cerrahi yaklafl›m. Pulmoner
tromboendarterektomi: Olgu Sunumu. Anadolu Kardi-
yol Derg 2004;4:96-8.

8. Pengo V, Lensing AW, Prins MH, Marchiori A,
Davidson BL, Tiozzo F, et al. Incidence of chronic
thromboembolic pulmonary hypertension after pul-
monary embolism. N Engl J Med 2004;350:2257-64.

9. Fedullo PF, Auger WR, Kerr KM, Rubin LJ. Chronic
thromboembolic pulmonary hypertension. N Engl J Med
2001;345:1465-72.

10. Ribeiro A, Lindmarker P, Johnsson H, Juhlin-Dannfelt
A, Jorfeldt L. Pulmonary embolism: one-year follow-
up with echocardiography Doppler and five-year sur-
vival analysis. Circulation 1999;99:1325-30.

11. Peterson KL. Acute pulmonary thromboembolism: has
its evolution been redefined? Circulation 1999;99:
1280-3.

12. Ryu JH, Olson EJ, Pellikka PA. Clinical recognition of
pulmonary embolism: problem of unrecognized and
asymptomatic cases. Mayo Clin Proc 1998;73:873-9.

13. Riedel M, Stanek V, Widimsky J, Prerovsky I. Long-
term follow-up of patients with pulmonary throm-
boembolism. Late prognosis and evolution of hemody-
namic and respiratory data. Chest 1982;81:151-8.

14. Rich S, Levitsky S, Brundage BH. Pulmonary hyper-
tension from chronic pulmonary thromboembolism.
Ann Intern Med 1988;108:425-34.

15. Olman MA, Marsh JJ, Lang IM, Moser KM, Binder
BR, Schleef RR. Endogenous fibrinolytic system in
chronic large-vessel thromboembolic pulmonary
hypertension. Circulation 1992;86:1241-8.

16. Wolf M, Boyer-Neumann C, Parent F, Eschwege V,
Jaillet H, Meyer D, et al. Thrombotic risk factors in
pulmonary hypertension. Eur Respir J 2000;15:395-9.

17. Sompradeekul S, Fedullo PF, Le DT. Congenital and
acquired thrombophilias in patients with chronic
thromboembolic pulmonary hypertension. Am J
Respir Crit Care Med 1999;159:A358.

18. Kim H, Yung GL, Marsh JJ, Konopka RG, Pedersen
CA, Chiles PG, et al. Pulmonary vascular remodeling
distal to pulmonary artery ligation is accompanied by
upregulation of endothelin receptors and nitric oxide
synthase. Exp Lung Res 2000;26:287-301.

19. Moser KM, Bloor CM. Pulmonary vascular lesions
occurring in patients with chronic major vessel throm-
boembolic pulmonary hypertension. Chest 1993;103:
685-92.

20. Lewczuk J, Piszko P, Jagas J, Porada A, Wojciak S,
Sobkowicz B, et al. Prognostic factors in medically treat-
ed patients with chronic pulmonary embolism. Chest
2001;119:818-23.

21. Fedullo PF, Auger WR, Kerr KM, Kim NH. Chronic
thromboembolic pulmonary hypertension. Seminars in
Respiratory and Critical Care Medicine 2003;24:273-
85.

22. Auger WR, Moser KM. Pulmonary flow murmurs: a
distinctive physical sign found in chronic pulmonary
thromboembolic disease. Clin Res 1989;37:145A.

23. Morris TA, Auger WR, Ysrael MZ, Olson LK, Channick
RN, Fedullo PF, et al. Parenchymal scarring is associat-
ed with restrictive spirometric defects in patients with
chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Chest
1996;110:399-403.

24. Steenhuis LH, Groen HJ, Koeter GH, van der Mark
TW. Diffusion capacity and haemodynamics in prima-
ry and chronic thromboembolic pulmonary hyperten-
sion. Eur Respir J 2000;16:276-81.

25. Kapitan KS, Buchbinder M, Wagner PD, Moser KM.
Mechanisms of hypoxemia in chronic thromboembolic
pulmonary hypertension. Am Rev Respir Dis 1989;
139:1149-54.

26. Lewczuk J, Ajlan AW, Piszko P, Jagas J, Mikulewicz
M, Wrabec K. Electrocardiographic signs of right ven-
tricular overload in patients who underwent pulmonary
embolism event(s). Are they useful in diagnosis of
chronic thromboembolic pulmonary hypertension? J
Electrocardiol 2004;37:219-25.

27. D’Alonzo GE, Bower JS, Dantzker DR. Differentiation
of patients with primary and thromboembolic pulmonary
hypertension. Chest 1984;85:457-61.

28. Dittrich HC, McCann HA, Blanchard DG. Cardiac
structure and function in chronic thromboembolic
pulmonary hypertension. Am J Card Imaging 1994;
8:18-27.

29. Fedullo PF, Auger WR, Moser KM, Watt CN,
Buchbinder M, Peterson KL. Hemodynamic response to
exercise in patients with chronic, major vessel throm-



boembolic pulmonary hypertension. Am Rev Respir Dis
1990;141:A890.

30. Rich S, Pietra GG, Kieras K, Hart K, Brundage BH.
Primary pulmonary hypertension: radiographic and
scintigraphic patterns of histologic subtypes. Ann Intern
Med 1986;105:499-502.

31. Bailey CL, Channick RN, Auger WR, Fedullo PF, Kerr
KM, Yung GL, et al. “High probability” perfusion lung
scans in pulmonary venoocclusive disease. Am J Respir
Crit Care Med 2000;162:1974-8.

32. Tardivon AA, Musset D, Maitre S, Brenot F, Dartevelle
P, Simonneau G, et al. Role of CT in chronic pulmonary
embolism: comparison with pulmonary angiography. J
Comput Assist Tomogr 1993;17:345-51.

33. Bergin CJ, Hauschildt JP, Brown MA, Channick RN,
Fedullo PF. Identifying the cause of unilateral hypoper-
fusion in patients suspected to have chronic pulmonary
thromboembolism: diagnostic accuracy of helical CT
and conventional angiography. Radiology 1999;213:
743-9.

34. Moser KM, Fedullo PF, Finkbeiner WE, Golden J. Do
patients with primary pulmonary hypertension develop
extensive central thrombi? Circulation 1995;91:741-5.

35. Kreitner KF, Ley S, Kauczor HU, Mayer E, Kramm T,
Pitton MB, et al. Chronic thromboembolic pulmonary
hypertension: pre- and postoperative assessment with
breath-hold MR imaging techniques. Radiology 2004;
232:535-43.

36. Auger WR, Fedullo PF, Moser KM, Buchbinder M,
Peterson KL. Chronic major-vessel thromboembolic
pulmonary artery obstruction: appearance at angiogra-
phy. Radiology 1992;182:393-8.

37. Sompradeekul S, Fedullo PF, Kerr KM, Channick RN,
Auger WR. The role of pulmonary angioscopy in the
preoperative assessment of patients with thromboem-
bolic pulmonary hypertension (CTEPH). Am J Respir
Crit Care Med 1999;159:A456.

38. Fesler P, Kim HS, Channick RN, Rubin LJ, Naeije R.
Partition of pulmonary vascular resistance in chronic
thromboembolic pulmonary hypertension. Am J Respir
Crit Care Med 2002;165:A332.

39. Kim NH, Fesler P, Channick RN, Knowlton KU, Ben-
Yehuda O, Lee SH, et al. Preoperative partitioning of
pulmonary vascular resistance correlates with early
outcome after thromboendarterectomy for chronic
thromboembolic pulmonary hypertension. Circulation
2004;109:18-22.

40. Thistlethwaite PA, Auger WR, Madani MM, Pradhan

S, Kapelanski DP, Jamieson SW. Pulmonary throm-
boendarterectomy combined with other cardiac opera-
tions: indications, surgical approach, and outcome.
Ann Thorac Surg 2001;72:13-9.

41. Fedullo PF, Auger WR, Dembitsky WP. Postoperative
management of the patient undergoing pulmonary
thromboendarterectomy. Semin Thorac Cardiovasc Surg
1999;11:172-8.

42. Pinelli G, Mertes PM, Carteaux JP, Hubert T, Dopff C,
Burtin P, et al. Inhaled nitric oxide as an adjunct to pul-
monary thromboendarterectomy. Ann Thorac Surg
1996;61:227-9.

43. Jamieson SW, Kapelanski DP, Sakakibara N, Manecke
GR, Thistlethwaite PA, Kerr KM, et al. Pulmonary
endarterectomy: experience and lessons learned in
1,500 cases. Ann Thorac Surg 2003;76:1457-64.

44. McLaughlin VV, Genthner DE, Panella MM, Hess DM,
Rich S. Compassionate use of continuous prostacyclin
in the management of secondary pulmonary hyperten-
sion: a case series. Ann Intern Med 1999;130:740-3.

45. Archibald CJ, Auger WR, Fedullo PF, Channick RN,
Kerr KM, Jamieson SW, et al. Long-term outcome
after pulmonary thromboendarterectomy. Am J Respir
Crit Care Med 1999;160:523-8.

46. Scelsi L, Ghio S, Campana C, D’Armini AM, Serio A,
Klersy C, et al. Epoprostenol in chronic thromboem-
bolic pulmonary hypertension with distal lesions. Ital
Heart J 2004;5:618-23.

47. Kurzyna M, Florczyk M, Fijalkowska A, Kuca P,
Szewczyk G, Burakowski J, et al. Effect of long-term
therapy with oral Beraprost on survival of patients
with arterial and inoperable thromboembolic pul-
monary hypertension. Pol Arch Med Wewn 2004;
111:477-82. [Abstract]

48. Ono F, Nagaya N, Okumura H, Shimizu Y, Kyotani S,
Nakanishi N, et al. Effect of orally active prostacyclin
analogue on survival in patients with chronic throm-
boembolic pulmonary hypertension without major ves-
sel obstruction. Chest 2003;123:1583-8.

49. Ghofrani HA, Schermuly RT, Rose F, Wiedemann R,
Kohstall MG, Kreckel A, et al. Sildenafil for long-term
treatment of nonoperable chronic thromboembolic pul-
monary hypertension. Am J Respir Crit Care Med 2003;
167:1139-41.

50. Pitton MB, Herber S, Mayer E, Thelen M. Pulmonary
balloon angioplasty of chronic thromboembolic pul-
monary hypertension (CTEPH) in surgically inaccessi-
ble cases. Rofo 2003;175:631-4.

Türk Kardiyol Dern Arfl432


