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Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
nedeniyle uygulanan iki tarafli pulmoner
tromboendarterektomi: Bolgemizdeki en kuicuk olgu

Bilateral pulmonary thromboendarterectomy for chronic thromboembolic
pulmonary hypertension: the youngest case in our region
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Ozet- Hidrosefali tedavisi icin ventrikuloatriyal (VA) santla-
rin kullaniimasi kronik tromboembolik pulmoner hipertansi-
yon (KTEPH) gelisimi ile birliktedir. Kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon kronik veya tekrarlayan emboliler
sonrasi gelisir. Cocuklarda nadir gorulmekle birlikte tahrip
edici potansiyeli yuksektir. Pulmoner tromboendarterektomi
(PTE) KTEPH'li hastalarda dbnemli ve iyilestici bir tedavi yon-
temidir. Bu yazida, VA sant islemi sonrasi KTEPH gelisen
14 yasinda bir erkek olgu sunuldu. Hastada basarili PTE
sonrasinda sistolik pulmoner arter basinci 75 mmHg’den 30
mmHg'ye geriledi. Cocukluk ¢cagr KTEPH'de PTE’yi dneri-
yoruz.

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansi-
yon (KTEPH), cocukluk ¢agindaki pulmo-
ner hipertansiyon sebepleri i¢inde olduk¢a nadir olup
genellikle tedavi edilebilmektedir."! Kateterle iligkili
mikrotrombiisler ve sant enfeksiyonu sonucu pihti-
lagsma faktorleri ile beyin omurilik sivisinda bulunan
beyin tromboplastini gibi faktorlerin siirekli aktivas-
yonu patogenezde onemli rol oynamaktadir.”) Tedavi
edilmeyen olgularda sag kalp yetersizligi ve 6lim go-
riilebilmektedir.?# Pulmoner tromboendarterektomi
(PTE) sonras1 hemodinamik diizelme ile birlikte kan
gazlari, fonksiyonel kapasite ve sag kalimda 6nemli
iyilesmeler saglanmaktadir.”! Pulmoner hipertansiyon
ile birlikte pihtilagsma egilimi, tromboemboli dykiisii

Summary—-The insertion of ventriculoatrial (VA) shunts for the
treatment of hydrocephalus is associated with the development
of chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH).
Chronic thromboembolic pulmonary hypertension occurs in
patients with recurrent or chronic pulmonary embolism, and is
a rare but, potentially devastating disease in children. Pulmo-
nary thromboendarterectomy (PTE) is an important curative
therapy for patients with CTEPH. Herein, we present a case of
a 14 year-old male patient with CTEPH that developed after a
VA shunt procedure. After successful PTE, systolic pulmonary
artery pressure was decreased from 75 mmHg to 30 mmHg.
PTE is recommended in the pediatric CTEPH population.

ve intravendz kateteri olan semptomlu g¢ocuklarda
KTEPH olasilig: yiiksek bir tanidir.[®

Bu yazida, ventrikiiloatriyal (VA) sant uygulan-
masi sonrast nefes darligi ve bitkinlik sikayetleri ile
klinigimize bagvuran ve KTEPH tanisi konan bir olgu
sunuldu. Olguda PTE ile tatmin edici sonuglar sag-
landi.

OLGU SUNUMU

On bir yasindaki erkek hasta nefes darlig1 ve bit-
kinlik sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Olgu, dort
yasindayken hidrosefali nedeniyle uygulanan ventri-
kiiloperitoneal (VP) santta islev bozuklugu olmus ve
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sant VA sant ile degis-

Kisaltmalar:

INR Uluslararast normallegtirilmis tlrllm%stlr' Altl yaSIHda
oran fonksiyon bozuklugu

KTEPH Kronik tromboembolik pulmoner sebebiyle VA sant da
hipertansiyon

PTE  Pulmoner tromboendarterektomi QlkarllmlStlI‘.

VA Ventrikiiloatriyal

VP Ventrikiiloperitoneal Kalp muayenesin-

de kalp sesleri diizenli,
S2 sert olarak duyuldu, Gfiiriim saptanmadi. Telekar-
diyografide, pulmoner konusun belirgin oldugu ve
kalp/toraks indeksinin ve 0.5’den biiyiik oldugu go-
rildi. EKG’de 75/dk hizda siniis ritmi ile sag vent-
rikiil hipertrofisi ve komplet sag dal blogu gorildii.
Ekokardiyografik incelemede, superiyor vena kava-
sag atriyum kavsaginda akim hizi artisi, pulmoner
hipertansiyon bulgular1 ve 0Ozellikle sagda olmak
lizere genislemis pulmoner arterler goriildi (Sekil
la). Kalp kateterizasyonunda pulmoner arter basinci

Sekil 1. (A) Anjiyografide sag ventrikul ve pulmoner arterler
izlenmekte. (B) Endarterektomi sirasinda pulmoner arter-
den kesilerek ¢ikarilan, sag tarafta tip | lezyon ve sol tarafta
ise tip Il lezyon.

83/50-67 mmHg, pulmoner diren¢ 6.3 Wood Unite/
m? ve sistemikdiren¢ 37.7 Wood Unite/m? bulundu.
Bilgisayarli tomografide ana pulmoner arterin 45 mm
capinda, genislemis oldugu goriildii. Kalbin manyetik
rezonans goriintillemesinde kalp bosluklarinda trom-
biis saptanmadi. Lupus antikoagiilan, antikardiyoli-
pin antikoru, protein C ve S, antitrombin III, faktor
V Leiden ve protrombin gen defektleri gibi tromboza
yatkinlik testleri negatif bulundu. Bosentan tedavisi
baslanan hastada, KTEPH nin ilerlemesi sebebiyle
PTE endikasyonu konuldu ve PTE ameliyati daha
once tarif edildigi sekilde!”! gergeklestirildi (Sekil 1b).
Islem sirasinda, sag tarafta Jamieson tip I lezyon ve
sol tarafta ise Jamieson tip II lezyon, pulmoner arter-
den kesilerek ¢ikarildi. PTE i¢in toplam 29 dakikalik
bir derin hipotermik dolagim durdurulmasi gerekli
oldu. Ameliyat sonrasi alt1 saat i¢inde intravendz he-
parin baslandi. Islem sonrasi tromboz profilaksisine,
terapotik uluslararasi normallestirilmis oran (INR)
korunarak varfarin ile devam edildi. Ameliyat sonrasi
birinci giinde yardimci solunum destegi kesildi, fakat
dordiincii giinde kalp tamponadi gelisti ve yeniden
sternotomi yapilarak kan bosaltildi. Hastada ameliyat
sonras1t dokuzuncu giinde yogun bakim destegi ihti-
yaci kalkti1 ve 15. giinde sistolik pulmoner arter ba-
smcimnin 30 mmHg diizeyine gerilemesi iizerine hasta
taburcu edildi. Ameliyat sonrasi tiglincii ayda yapilan
kontrolda pulmoner hipertansiyon bulgusu saptanma-
yan hastanin profilaktik antikoagiilan tedavisi ile izle-
mi devam etmektedir.

TARTISMA

Pulmoner tromboendarterektomi ameliyat1 6neri-
len KTEPH’li hastalar arasinda, ¢ocukluk c¢agi hasta
grubu sadece kiiciik bir ylizdeyi (%1.1) olusturmak-
tadir.!'¥! KTEPH genel popiilasyonda muhtemelen de
pediatrik popiilasyonda atlanmaktadir. VA ve VP sant-
lar, hidrosefaliyi kontrol etmek i¢in kullanilmaktadir.
VA santlarin ciddi bir komplikasyonu olan pulmoner
hipertansiyon, tekrarlayan tromboembolinin bir sonu-
cudur.”’ Madani ve ark.® tarafindan yakin zamanda
KTEPH sebebiyle pulmoner endarterektomi uygula-
nan pediatrik olgularla ilgili en genis hasta caligmasi
yayimlanmistir. Trombofilik hastalik oran1 %67 olan
17 olguluk bu calismada, sadece bir hastada “VA
sant” risk faktorii olarak belirlenmisti. KTEPH de
hiperkoagiilabilitenin degerlendirilmesi hastalarin iz-
lemi agisindan biiylik 6nem tagimaktadir. Bu ¢aligma-
da hastamizda oldugu gibi, VA sant disinda higbir risk
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faktori belirlenememis ve hiperkoagiilabilite ile ilgi-
li hicbir bulgu saptanmamistir. Ayni ¢aligmada PTE
sebebiyle uygulanan cerrahi sonrasi en sik goriilen
komplikasyon olarak yeniden tromboz %38 oraninda
tespit edilmis olup, bu durum antikoagiilasyonun 6ne-
mine dikkat ¢ekmektedir. Hastamiz yeniden tromboz
acisindan yakindan takip edilirken, varfarin tedavisi
almaya devam etmekte ve INR’nin 2-3 seviyesinde
kalmas1 saglanmaktadir.

Olgumuz iilkemizde yayimlanmis en kiiciik yas-
taki pulmoner endarterektomili hasta olup; iyilesme
saglanmis ve ameliyat sonrasi ge¢ komplikasyon go-
rilmemistir. Hastanin izlemi tromboz yinelemesi aci-
sindan dikkatle yapilmaktadir.

Ventrikiiloatriyal santlar, tromboemboli ve pulmo-
ner hipertansiyon agisindan 6nemli bir risk tagimakta-
dir. Bu sebeple bu olgular dikkatle izlenmelidir. PTE
cocukluk ¢aginda kronik pulmoner tromboemboliye
sekonder pulmoner hipertansiyon i¢in tatmin edici so-
nuglar saglamaktadir.

Yazar(lar) ya da yazi ile ilgili bildirilen herhangi bir
ilgi cakigmasi (conflict of interest) yoktur.
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