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Pulmoner arter hipertansiyonunda multidisipliner yaklagsimla
iki yillik tan1 ve tedavi deneyimimiz

Two years of multidisciplinary diagnostic and therapeutic experience
in patients with pulmonary arterial hypertension
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Amac: Ulkemizde pulmoner arter hipertansiyonlu (PAH)
hastalarin prognozuna ait veriler sinirlidir. Bu calismada, mul-
tidisipliner yaklasimla ileriye donuk olarak takip edilen PAH’li
hastalarda tani ve tedavi deneyimimiz degerlendirildi.
Calisma plani: Hastanemizin Pulmoner Hipertansiyon
Calisma Grubu tarafindan iki yil boyunca ileriye dénik ola-
rak izlenen 51 hasta (32 kadin, 19 erkek; ort. yas 45.4+9.7)
calismaya alindi. Hastalarnin tani dagilimi su sekildeydi:
idiyopatik/ailesel PAH (n=9), bag doku hastaliklari ile ilis-
kili PAH (n=16), dogustan kalp hastaliklari ile iligkili PAH
(n=11), pulmoner veno-okluziv hastalik (n=1), kronik trom-
boembolik pulmoner hipertansiyon (n=10) ve diger nedenler
(n=4). Hastalar G¢ ayda bir klinik olarak ve alti dakika yuru-
me testi, transtorasik ekokardiyografi ve BNP duzeyleriyle
degerlendirildi.

Bulgular: Ortalama pulmoner arter basinci 54.7+18.8
mmHg bulundu. Tani aninda fonksiyonel kapasite dokuz
hastada (%17.7) NYHA sinif ll, 28 hastada (%54.9) sinif lll,
14 hastada (%27.5) sinif 1V idi. Otuz yedi hastaya (%72.6)
spesifik farmakolojik ajanlar ile tedavi uygulandi. On dokuz
hastanin (%51.4) tedavisinde degisiklik yapildi. Dokuz
hastada (%17.7) tedaviyle NYHA sinifinda en az bir basa-
mak azalma goérillrken, 25 hastanin (%49) fonksiyonel
kapasitesinde degisiklik olmadi. On yedi hastada (%33.3)
klinik koétilesme izlendi ve bu hastalarin 11’i (toplam
grubun %21.6’s1) kaybedildi. Olen tim hastalarin NYHA
fonksiyonel kapasitesi sinif 1ll-IV idi. Olen ve yasayan has-
talar arasinda ortalama pulmoner arter basinci (72.5+18.7
mmHg ve 49.8+21.2 mmHg), tani anindaki BNP dizeyi
(293.8+88.3 pg/ml ve 141.6+62.1 pg/ml) ve alti dakika
yuriime mesafesi (123.8+41.3 m ve 200.7+52.1 m) anlaml
derecede farklilik gdsterdi (p<0.05).

Sonug: Son 20 yilda sonlanim noktalarinda iyilesmele-
re ragmen PAH tanisi hastaligin ancak ge¢ déneminde
konmakta ve hastalarin gcogunlugunda siddetli islevsel ve
hemodinamik sorunlar yaratmaktadir.

Anahtar sézcikler: Hipertansiyon, pulmoner/etyoloji/tedavi;
Turkiye/epidemiyoloji; tedavi sonucu.

Objectives: Information is limited on the prognosis of
patients with pulmonary arterial hypertension (PAH) in
Turkey. We evaluated our multidisciplinary diagnostic and
therapeutic experience in PAH patients.

Study design: The study included 51 patients (32 women,
19 men; mean age 45.4+9.7 years) who were prospectively
monitored during a two-year period by the PAH Working
Group in our hospital. The diagnoses were as follows:
idiopathic/familial PAH (n=9); PAH associated with connec-
tive tissue disease (n=16), congenital heart disease (n=11),
and with pulmonary veno-occlusive disease (n=1); chronic
thromboembolic pulmonary hypertension (n=10), and other
causes (n=4). The patients were assessed every three
months with clinical examination, six-minute walk test,
transthoracic echocardiography, and BNP levels.

Results: The mean pulmonary artery pressure was
54.7+18.8 mmHg. Functional capacity was NYHA class
Il in nine patients (17.7%), class Il in 28 patients (54.9%),
and class IV in 14 patients (27.5%). Thirty-seven patients
(72.6%) received treatment with specific pharmacological
agents, in whom 19 patients (51.4%) required modifications
during treatment. Nine patients (17.7%) benefited from treat-
ment with decreases of at least one NYHA class, whereas
NYHA class remained unchanged in 25 patients (49%).
Seventeen patients (33.3%) exhibited clinical deterioration,
of whom 11 died with an overall mortality of 21.6%. Patients
who died were all in NYHA class Il or IV and significantly
differed from those who survived with respect to mean
pulmonary artery pressure (72.5+18.7 mmHg vs. 49.8+21.2
mmHg), BNP level at the time of diagnosis (293.8+88.3
pg/ml vs. 141.6+£62.1 pg/ml), and six-minute walk distance
(123.8+41.3 m vs. 200.7+52.1 m) (p<0.05).

Conclusion: Despite relative improvements in the end
points over the last two decades, PAH is detected late in
the course of the disease, resulting in severe functional
and hemodynamic problems in the majority of patients.

Key words: Hypertension, pulmonary/etiology/therapy; Turkey/
epidemiology; treatment outcome.
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Pulmoner arter hipertansiyonu (PAH), bir grup
hastaligin olusturdugu ve pulmoner arter basinci
(PAB) ve pulmoner vaskiiler direngte ilerleyici artig
ile seyreden klinik tablodur.™? Son on yilda PAH
patogenezi ve tedavisinde elde edilen ilerlemeler kotii
prognozlu bu hastaliga olan ilgiyi artirmig ve yeni
umutlar dogurmustur.'! Pulmoner hipertansiyon (PH),
ortalama PAB’nin istirahat sirasinda >25 mmHg veya
egzersiz sirasinda >30 mmHg olmasi olarak tanim-
lanmaktadir.'* Siklikla kardiyak veya pulmoner has-
taliga bagli gelisir. Kronik tromboembolik pulmoner
hipertansiyon ve bag doku hastaliklar1 PH’ye yol acan
diger nedenlerdir. Pulmoner hipertansiyon siklig1 ile
ilgili epidemiyolojik veriler yetersiz olmakla birlikte,
Fransa ve Isvicre’de en sik PAH nedeni olarak idiyo-
patik pulmoner arter hipertansiyonu, Iskogya'da ise
bag doku hastaliklar1 bildirilmigtir.*!

Kardiyak hastaliklar pulmoner kan akimini ya
da vendz basinci artirarak PH’ye neden olurken,
pulmoner hastaliklar arteriyol diizeyinde kompres-
yon ve distorsiyon, hipoksik vazokonstriksiyon ve
intravaskiiler obstriiksiyona yol acarak PH’ye neden
olurlar."* Idiyopatik PAH orta yash kadinlarda daha
sik goriiliirken, kronik tromboembolik PH erkeklerde
daha siktr. Idiyopatik PAH patogenezinde kiigiik
muskiiler pulmoner arter ve arteriyollerdeki hasar
sorumlu tutulmaktadir. Bu hasar intimal proliferas-
yona neden olur. Endotel disfonksiyonu, iyon kanal
islevleri, kalsiyum homeostazisi, trombosit ve endotel
iletisimindeki degisiklikler, intravaskiiler tromboz,
artmig vaskiiler reaktivite, proliferasyon, yeniden
sekillenme, ilerleyici obliteratif vaskiilopati pato-
genezde rol oynayan diger 6nemli etkenlerdir.!'?*
Baglangigtaki yakinmalar ¢abuk yorulma ve nefes
darlig1 olabilir, eger yiiksek klinik siiphe yoksa goz-
den kacabilir. Baz1 hastalar nefes darlig: ile birlikte
anjina tipi agrilar tarif edebilir.l'! Erken evrede hasta-
ligin yakalanmasi oldukcga giictiir.

Pulmoner arter hipertansiyonu ¢ok yonlii bir has-
talik oldugundan, tani ve tedavi i¢in multidisipliner
bir yaklagim gerekmektedir. Ulkemizde PAH ile
ilgili kay1t sistemleri yeni olusturulmaya baglanmak-
tadir; hastalarin tedavisi ve prognozu ile ilgili bilgiler
ise kisithdir. Bu ¢alismada, hastanemizin Pulmoner
Hipertansiyon Calisma Grubu tarafindan, multidisip-
liner yaklagimla takip edilen hastalarin iki yillik izle-
mi, mortalite ve morbidite oranlar1 degerlendirildi.

HASTALAR VE YONTEMLER

Mart 2007°de calismalarina baslayan Pulmoner
Hipertansiyon Caligma Grubu, hastanemizin erigkin

kardiyolojisi, gdgiis hastaliklar1 ve kalp damar cerra-
hisi anabilim dallarindan, i¢ hastaliklari anabilim dali
romatoloji linitesi ve yogun bakim iinitesinden, ¢ocuk
hastaliklar1 anabilim dali kardiyoloji boliimii ve Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Yiiksekokulu &gretim iiye
ve gorevlilerinin katilimiyla olugsmustur. Calismaya,
Mart 2007 ile Mart 2009 tarihleri arasinda, iki yil
boyunca ileriye doniik olarak izlenen 51 hasta (32
kadin, 19 erkek; ort. yas 45.4+9.7) alindi. Tanmi icin
ekokardiyografi yeterli bulunmayip, tiim hastalarda
tan1 mutlaka sag kalp kateterizasyonu ile dogrulandu.
Islem oncesi ve islem sirasinda kalp hizi, solunum
hizi, viicut 1sis1, kan basinci, pulse oksimetre ile
arteryel oksijen satiirasyonu ve EKG monitorizasyonu
yapildi. Sag kalp kateterizasyonu Swan-Ganz kateteri
kullanilarak yapildi. Sag atriyal ortalama, sag vent-
rikiil sistol ve diyastol sonu, pulmoner arter sistol ve
diyastol sonu basinglari, santral vendz oksijen satii-
rasyonu kaydedildi. Bu verilerden pulmoner vaskiiler
diren¢ hesaplandi. Kardiyak debi, termodiliisyon yon-
temi kullanilarak o6lciildii. Tiim hastalara adenozin ile
vazoreaktivite testi yapildi. Hastalara ayirici taniya
yonelik, tam kan sayimi, karaciger fonksiyon testleri,
tiroit fonksiyon testleri, hematolojik ve serolojik tet-
kikler (anti-HIV antikorlar1, antifosfolipid antikorlari,
antiniikleer antikorlar, anti-sentromer antikoru, anti-
SCL 70 ve riboniikleoproteinler), akciger fonksiyon
testleri, arteryel kan gazi analizi, gecelik oksimetre
Ol¢iimii, akciger bilgisayarl1 tomografisi, ventilasyon/
perfiizyon sintigrafisi, batin ultrasonografisi yapildi.

Hastalar Venedik siniflamasina gore, idiyopatik/
ailesel PAH (n=9), bag doku hastaliklar ile iligkili
PAH (n=16), dogustan kalp hastaliklar1 ile iligkili
PAH (n=11), pulmoner veno-okluziv hastalik (n=I),
kronik tromboembolik PH (n=10) ve diger neden-
ler (n=4) seklinde siniflandirildi. Hastalar iki yil
boyunca ii¢ ayda bir izlendi. Izlemde, semptomlarin
degerlendirilmesi yani sira alt1 dakika yiirtime testi,
transtorasik ekokardiyografi (TTE) yapildi ve BNP
diizeyleri olgiildii. Hastanemiz disinda gerceklesen
oliim nedenleri konusunda hasta yakinlarindan bilgi
alind1.

Istatistiksel degerlendirme. Veriler SPSS (siiriim
15.0 for Windows) paket programi kullanilarak deger-
lendirildi. Verilerin ortalama ve standart sapmalari
hesaplandi; en kiiciik ve en bilylik degerleri belirlen-
di. Farkli etyolojilere bagli PAH gruplar1 arasindaki
karsilagtirmalar, verilerin non-parametrik 6zelliklere
sahip olmasi dolayistyla Kruskal-Wallis testi ile yapil-
di. Olen hastalar ile yasayan hastalar, siirekli degis-
kenler agisindan Mann-Whitney U-testi ile karsilas-
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Tablo 1. Gruplarin klinik 6zellikleri

Pulmoner arter hipertansiyonu nedenleri

idiyopatik  Kronik tromboembolik Dogustan kalp Bag doku Toplam
(n=9) (n=10) hastaligi (n=11) hastaligi (n=16)
Yas 47.0+8.3 55.0+4.0 32.6+7.3 471+6.1 454197
Pulmoner arter basinci
Sistolik (mmHg) 75.7+25.4 97.2+27.8 87.0+23.6 61.8+16.2 81.5+27.8
Ortalama (mmHg) 53.8+21.1 65.4+21.8 58.4+14.5 44.7+£10.2 54.7+18.8
Diyastolik (mmHg) 38.5+16.9 43.4+16.5 40.6+14.4 30.9+10.7 38.9+14.9
Alti dakika yurime testi (m) 161.4+421 193.8+51.3 201.4+£51.9 159.1£39.0 184.3+46.7
BNP duzeyi (pg/mly 140.4+721 203.8+58.1 129.1£39.0 191.4+£51.9 174.3+66.7
Olen hasta sayisi ve yiizdesi 1 (%11.1) 5 (%50) - 4 (%25) 11 (%21.6)**

‘Tani anindaki BNP diizeyleri; **Olen 1 hasta diger nedenlere bagh PAH grubundaydi.

tirildi. P degerinin 0.05’ten kiiciik olmasi istatistiksel
olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Hastalarla iligkili klinik 6zellikler Tablo 1°de goste-
rildi. Ortalama yas agisindan en geng¢ grubu dogustan
kalp hastaliklar ile iligkili PAH (32.6+7.3) olugturur-
ken, en yash grubu kronik tromboembolik EPH (55+4)
olusturmaktaydi. En sik PAH nedeni bag doku hasta-
liklarr idi (16 hasta, %31.4). Bu grupta 12 hasta sistemik
skleroz, iki hasta romatoid artrit, bir hasta romatoid
artrit ve Sjogren sendromu, bir hasta skleromiksddem
tanilar1 ile takip edilmekteydi. Idiyopatik/ailesel PAH
grubunda yalnizca bir hastada ailesel PAH vardi.
Dogustan kalp hastaliklar: ile iligkili PAH grubunda
10 hastada ventrikiiler septal defekt, bir hastada atriyal
septal defekt vardi. Ventrikiiler septal defekti olan has-
talardan ligline daha once diizeltici cerrahi yapilmigti.
Diger nedenlere bagli PAH grubunda smiflandirilan
dort hastanin ikisinde akciger parenkimal hastaligiyla
orantisiz yiiksek PAB vardi, bir hasta sarkoidoz Onta-
nist ile izlenmekteydi, bir hastanin kronik karaciger
hastalig1 ve portal hipertansiyonu vardi. Kronik trom-
boembolik PH olan hastalarin birinde antifosfolipid
sendromu, bir dierinde sistemik lupus eritematozus ve
antifosfolipid sendromu tanilar1 konmustu; ayrica, bir
hasta sistemik skleroz tanisi ile izlenmekteydi.

Tiim hasta grubunda ortalama PAB 54.7+18.8
mmHg bulundu. En yiiksek ortalama PAB kro-
nik tromboembolik PH olan hastalarda (65.4+21.8
mmHg), en diisiik ise bag doku hastaliklari ile iligkili
PAH olan hastalarda (44.7+10.2 mmHg) goriildii.

Hastalarin biiyiik bir kisminda (n=28, %54.9) tan1
anindaki fonksiyonel kapasite New York Kalp Birligi
(New York Heart Association - NYHA) sinif III idi.
Fonksiyonel kapasite dokuz hastada (%17.7) simf 11,
14 hastada (%27.5) sinf IV idi.

Alt1 dakika yiiriime testinde ortalama ylriime
mesafesi 184.3+46.7 m bulundu. Bu ag¢idan en yiiksek
deger 201.4+51.9 metreyle dogustan kalp hastaligi ile
iligkili PAH grubunda, en diisiik deger ise 159.1+39.0
metreyle bag doku hastaliklar1 ile iliskili PAH gru-
bunda elde edildi.

Tan1 aninda en yiiksek BNP diizeyleri kronik
tromboembolik PH grubunda (203.8+58.1 pg/ml), en
diigiik BNP diizeyleri ise dogustan kalp hastalig1 ile
iligkili PAH grubunda (129.1+39.0 pg/ml) goriildii.

Toplam dort (%7.8) hastada (1 romatoid artrit, 3 idi-
yopatik PAH) vazoreaktivite testi pozitifti. Toplam 37
hastaya (%72.6) spesifik farmakolojik ajanlar (bosen-
tan, sildenafil, iloprost veya epoprostenol) ile tedavi
uygulandi. Bunlarin altis1 (%16.2) idiyopatik/ailesel
PAH grubunda, 14’ti (%37.8) bag doku hastaliklar1 ile
iligkili PAH grubunda, altis1 (%16.2) dogustan kalp
hastaliklar1 ile iligkili PAH grubunda, biri (%2.7)
pulmoner veno-okluziv hastalik grubunda, tigii (%8.1)
diger PAH nedenleri grubunda, yedisi (%18.9) kronik
tromboembolik PH grubunda idi. izlem boyunca
19 hastanin (%51.4) tedavisinde degisiklik yapildi.
Yirmi sekiz hastaya (%75.7) tek ilacla tedavi, dokuz
hastaya (%24.3) ¢oklu ila¢ tedavisi uygulandi (2 hasta
sildenafil ve iloprost, 2 hasta bosentan ve sildenafil, 2
hasta bosentan ve iloprost, 3 hasta bosentan, iloprost
ve sildenafil). Coklu ila¢ tedavisine baglanan hasta-
lara daha 6nce monoterapi uygulanmisti (4 hastaya
bosentan, 3 hastaya iloprost, 2 hastaya sildenafil).
Pulmoner veno-okluziv hastalik tanisi ile izlenen bir
hastaya sildenafil tedavisine baslandi. Klinik diizelme
saglanmadigi i¢in, literatiirde tek bir olgu raporu sek-
linde bildirilen” imatinib tedavisine baslandi, fakat
klinik yarar gézlenmedi.

Ailesel PAH tanisi ile izlenen bir hasta yurtdiginda
transplantasyon listesine alindi. Kronik tromboembo-
lik PH’li 10 hastanin {i¢ii endarterektomi ameliyati
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icin uygun bulundu. Bir hasta ameliyat Oncesinde
kaybedildi; ameliyat edilebilen iki hastanin birin-
de NYHA fonksiyonel sinift IV’ten II'ye geriledi,
NYHA fonksiyonel kapasitesi simif IV olan diger
hasta ise ameliyat sonras: erken donemde kaybedildi.

Toplam dokuz hastada (%17.7) tedaviyle fonksiyo-
nel kapasitede diizelme (en az bir simif azalma) gorii-
lirken, 25 hastanin (%49) fonksiyonel kapasitesinde
degisiklik olmadi. On yedi hastada (%33.3) klinik
kotiilesme izlendi ve bu hastalarin 11’i (toplam grubun
%21.6’1) yasamin yitirdi. Oliimlerin tiimii PAH/kro-
nik tromboembolik PH ile iligkili nedenlere bagliydi.
Bir hasta ameliyat sonrasi doénemde, iki hasta ani
olim nedeniyle kaybedildi. Sekiz hasta (%72.7) ise
sag kalp yetersizligi semptomlarinda artig sonrasinda
kaybedildi. Bu hastalarin biri idrar yolu enfeksiyonu,
bir digeri pndmoni nedeniyle de tedavi gormekteydi.
Hastalik gruplarina gore kaybedilen hastalarin dagi-
Iim1 Tablo 1’de gosterildi. Dogustan kalp hastaliklar1
ile iligkili PAH grubunda 6liim olmada.

Olen tiim hastalarin NYHA fonksiyonel kapasi-
tesi siif III veya IV idi; bu simiflardaki hastalarda
mortalite oran1 %26.2 bulundu. Olen ve yasayan
hastalar karsilagtirildiginda, ortalama yas (45.7+8.0
ve 45.3£8.9) ve cinsiyet (7 kadin-4 erkek ve 25 kadin-
15 erkek) agisindan fark olmadigi; ortalama PAB’nin
(72.5+18.7 mmHg ve 49.8+21.2 mmHg; p<0.05) ve
tant anindaki BNP diizeylerinin (293.8+88.3 pg/ml
ve 141.6+62.1 pg/ml; p<0.05) o6len hasta grubunda
anlamli derecede daha yiiksek; alti dakika yiiriime
mesafesinin ise daha kisa oldugu gézlendi (123.8+41.3
m ve 200.7+52.1 m; p<0.05).

TARTISMA

Son 10 yildir, PAH tedavisinde kaydedilen biiyiik
ilerlemelere karsin, hastaligin prognozu halen kotii-
diir. Bugiine kadar yapilmig tiim caligmalarda dnemli
oranda hastada seyir kotiilesmekte ve ek tedavilere
gereksinim duyulmaktadir.®” Caligmamizda da has-
talarin yaklagik beste biri kisa takip siiresi icinde
kaybedilmig ve hastalarin yarisinda tedavilerinin
tekrar diizenlenmesi gerekmigtir. Bu veriler PAH’de
prognozun kotii ve hastalik seyrinin ilerleyici oldugu-
nu desteklemektedir.

Pulmoner arter hipertansiyonunun klinik seyrinde,
tedaviye erken donemde baglanmasi ve yeni farmako-
lojik ajanlarin birarada kullanimi giiniimiizde halen
tartisilmakta olan iki tedavi stratejisidir. Hastalarin
dinamik takibi, klinik ve hemodinamik hedefler goz
oniine alinarak ¢oklu ila¢ tedavisi ile takip edilmeleri
ile basar1 sansinin artabilecegi one siiriilmiistiir.!”’

Ancak, coklu ila¢ tedavisi konusunda veriler sinirli-
dir. Fosfodiesteraz inhibitorleri, endotelin-1 reseptor
antagonistleri ve prostoglandin analoglarinin birlikte
kullanim1 konusunda olumlu sonuglar bildirilmis olsa
da, bu tedaviler az sayida hastada yapilmis ve ¢arpici
basarili sonuglar elde edilememisgtir.!"!

NYHA fonksiyonel kapasitesi sinif II hastalarda
endotelin-1 reseptor antagonisti bosentan ile yapi-
lan randomize kontrollii bir calismada, hastaligin
erken tedavisi ile klinik kotiilesmenin Onlenebile-
cegi gosterilmistir'” Yakin zamanda yayimlanan
tedavi kilavuzlarinda, sildenafil tedavisinin yalnizca
fonksiyonel kapasitesi sinif III olan olgularda degil,
sinif II olan olgularda da kullanilabilecegi belirtil-
mistir.>®! Ancak, halen yanitlanmamis sorular vardir.
Calismamizda oldugu gibi, Fransa’da 17 merkezde
674 hasta ile yapilan bir calismada da hastalarin
biiylik ¢ogunluguna tani1 gec evrelerde konmustur.
Yirmi yil sonrasinda tani kondugu donemde hasta-
larin NYHA fonksiyonel siniflar1 arasinda farklilik
olmadig1 goriilmugtiir™! Nitekim, Kayik¢ioglu ve
Kiiltiirsay!'”? tarafindan yapilan bir calismada da,
pulmoner hipertansiyonlu hastalarin %68’inin tani
anindaki fonksiyonel kapasitesinin sinif III-IV oldu-
gu bildirilmigtir. Semptomlarin silik olmas1 ve ancak
ileri evrelerde ortaya ¢ikmasi nedeniyle, nadir olan bu
hastaliga erken tani konabilmesi olasi goriinmemek-
tedir. Risk grubu olarak tanimlanabilecek hasta grup-
larinda ekokardiyografi ile tarama yapilmas: akla
yatkin erken tan1 yontemi olarak goriilmekle birlikte,
glinlimiizde yalnizca sistemik sklerozlu hastalarda
yiullik ekokardiyografi ile PAH taramasi yapilmasi
onerilmektedir. Idiyopatik ve ailesel PAH’li hasta
yakinlari igin de genetik danigmanlik verilmelidir."!

Pulmoner arter hipertansiyonu heterojen bir hasta-
lik grubunda goriilen klinik tablodur. Var olan farma-
kolojik ajanlarin etkinligine dair veriler bilyiik oranda
idiyopatik PAH’li hastalarin ¢ogunlukta oldugu calig-
malardan elde edilmigtir. Takip ettigimiz hastalarin
biiylik bir kismin1 bag doku hastaliklar1 ile iligkili
PAH olusturmaktadir. Bu dagilim farki tersiyer bir
merkez olmamiza bagli olabilir. Calismamizda 6liim-
lerin biiyiik cogunlugu bag doku hastaliklar ile ilig-
kili PAH ve kronik tromboembolik PH’li hastalarda
goriilmiistiir. Bu bulgu literatiirle uyumludur.!'!4
Bu iki gruptii tan1 anindaki BNP diizeylerinin diger
gruplara gore daha yiiksek olmasi, sag kalp yeter-
sizliginin bu gruplarda daha ileri evrede oldugunu
destekler niteliktedir. Ayrica, bag doku hastalig1 olan
gruptaki alt1 dakika yiiriime testi mesafesi diger grup-
lara gore daha diisiiktiir. Yagayan ve 6len hastalar ara-



382

Turk Kardiyol Dern Ars

sinda, ortalama PAB, tan1 anindaki BNP diizeyleri ve
alt1 dakika yiirime testi mesafeleri acisindan goriilen
belirgin fark, 6len hasta grubundaki sag kalp yeter-
sizliginin derecesinin daha ileri olmasi ve hastaligin
daha ge¢ evrede taninmasina bagl olabilir.

Idiyopatik PAH’li hastalarda tedavi ile daha basa-
ril1 sonuglar alindig1 bilinmektedir."9 Erken tedaviye
baglanmas1 acisindan diisiiniildiigiinde, yine hastalik
gruplarinin heterojenitesi goéz oniinde tutulmalidir.
Dogustan kalp hastaliklari ile iligkili PAH’li hastalar-
da sag ventrikiil fonksiyonlar1 daha uzun siire korun-
makta, hastaligin ilerlemesi PAH’li diger hastalara
gore daha yavag seyir izlemektedir."> Bu bulgu hasta
gruplarinda tedaviye baglama zamaninin kararlagti-
rilmast agisindan da farklar olabilecegini diisiindiir-
mektedir. Calismamizda, dogustan kalp hastaliklar1
ile iligkili PAH’li hastalarda BNP diizeylerinin en
diigtik, alt1 dakika yiiriime testi mesafelerinin en
yliksek olmasi, bu hastalarda diger PAH gruplarina
gore prognozun daha iyi olmasini destekler nitelikte-
dir. Ayrica, bu grupta takip siiresi boyunca hi¢ 6lim
gbzlenmemigtir.

Pulmoner tromboemboli ve derin ven trombozu
klinikte sik karsilagilan klinik tablolardir. Pulmoner
tromboemboli Oykiisii olan hastalarin ancak %0.1-
0.5’inde kronik tromboembolik PH gelistigi diisii-
niilmektedir.' Tromboembolik olaylar diginda
ventrikiilo-atriyal sant, enfekte kalp pilleri, splenek-
tomi, antifosfolipid antikor pozitifligi, faktor VIII
yiiksekligi, kronik tromboembolik PH gelismesinde
diger risk faktorleri olarak bildirilmistir."”’ Pulmoner
arter hipertansiyonu ve kronik tromboembolik PH
patogenezlerinin ortak noktalar icerdikleri ve ben-
zer tedavilerden yarar gorebilecekleri diisiiniilmek-
tedir.'® Ancak, kronik tromboembolik PH’de etkili
oldugu bilinen en dnemli yontem endarterektomidir.
Hastalar ameliyat acisindan dikkatle degerlendiril-
melidir.'"”! Caligmamizda yalnizca ii¢ hasta ameliyata
uygun bulunmug ve ameliyat1 gerceklestirilebilen iki
hastanin birinde belirgin klinik diizelme saglanmig-
tir. Yeni farmakolojik ajanlarin ameliyat Oncesi ve
sonrasi kullanimlar1 aragtirilmaktadir. Tedaviye yanit
alinamayan gerek PAH gerek kronik tromboembolik
PH’li hastalarda transplantasyon Onemli bir tedavi
secenegidir; ancak, glinlimiizde sinirli sayida merkez-
de ve az sayida hastada gerceklestirilmektedir.!"!

Sonug olarak, nadir ve mortalitesi yiiksek PAH
tedavisinde, tiim gelismelere karsin aydinlatilamamais
bircok nokta bulunmaktadir. Bugiine kadar yapil-
mis tim caligmalarda, énemli oranda hasta klinik
kotiilesme gostermekte ve ek tedavilere gereksinim

duyulmaktadir. Pulmoner hipertansiyon tedavisi igin
erken taninin biiyiik Onemine ragmen, hastalarin
cogunda tanmi ge¢ donemde konabilmektedir. Etkili
oldugu gosterilmis tedavilerin varliginda, mortalitesi
yiiksek bu hasta grubunda uzun siireli plasebo kont-
rollii ¢alismalarin gerceklestirilemeyecegi aciktir.
Yeni yapilacak c¢alismalarda kullanilmak iizere, teda-
vi yamitinin degerlendirilmesi i¢in prognostik dnemi
olan parametre ve yoOntemlere ihtiya¢ vardir. Bu
agsamada hastalik tedavisinde karsilagilan sorunlarin
cozlimiinde giivenilirligi yiiksek verilerin toplanmasi
cok onemlidir. Tani, tedavi ve hasta izleminde mul-
tidisipliner yaklasim uygulayan deneyimli merkezler
PAH tedavisinde bagar1 sansin1 artiracaktir.
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