Turk Kardiyol Dern Ars 2018;46(8):667-674 doi: 10.5543/tkda.2018.28909 667

KLINIiK CALISMA / ORIGINAL ARTICLE
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OzZET

Amac: Pulmoner hipertansiyon (PH), uzmanlasmis merkez-
lerce teshis ve tedavi edilmesi gereken bir hastaliktir. PH ta-
nisinda kaydedilen gelismeler, hastaligin siniflandiriimasinda
yeni yaklasimlara yol agmaktadir. Bu calismanin amaci, mer-
kezimizin veri tabanini kullanarak PH’li hastalarin etiyolojik
Ozelliklerini belirlemektir.

Yéntemler: Kateterizasyon laboratuvari veri tabani geriye
doénik olarak arastirilarak, sag kalp kateterizasyonu uygula-
nan ve PH tanisi konan tiim hastalar ¢alismaya alindi. PH’li
hastalar etiyolojilerine gore siniflandiriidi. Verilerin siniflandi-
rilmasinda guncel kilavuzlarin énerileri uygulandi.

Bulgular: Toplam 379 PH’li hasta (231 kadin, 53.2+14.7 yil)
dahil edildi. Kayith 379 hastanin 82’si pulmoner arteriyel hi-
pertansiyon (PAH) olarak siniflandinidi. PAH alt gruplari in-
celendiginde dogumsal kalp hastaliklar en sik PAH nedeni
olarak bulundu. Kapak hastaliklari postkapiller PH grubunda
en sik etiyolojik neden olarak izlendi. Ortalama ve sistolik pul-
moner arter basinclar ve sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu
PH gruplari arasinda istatistiksel olarak anlaml fark gdésterdi
(sirasiyla p<0.001, p=0.003, p<0.001).

Sonuc: Arastirmamizda PAH grubunda 6zellikle dogumsal
kalp hastaliklarinin postkapiller PH grubunda ise kapak has-
taliklarinin basta gelen etiyolojik nedenler oldugu saptanmis-
tir. Ozellesmis merkezlerin, yapacag! sistematik incelemelerin
katkisi ile Turkiye genelinde etiyolojik arastirmalarin yapiima-
si gerekliligi asikardir.

Pulmoner hipertansiyon (PH), halen mortalite
ve morbiditesi yiiksek olan, karmagik ve cok
disiplinli yaklasim gerektiren bir bozukluktur. Preva-
lansinin milyonda 15 olarak bildirilmis olmasi, hasta-

ABSTRACT

Objective: Pulmonary hypertension (PH) is multidisciplinary
disorder that should be diagnosed and treated by specialized
centers. Progress in the field of PH diagnosis has led to new
classifications of the disease. The aim of this study was to
determine the etiological properties of PH diagnosed at one
center.

Methods: A retrospective search of the database of the right
heart catheterization laboratory was conducted. All of the
patients who underwent right heart catheterization (RHC)
and were diagnosed with PH were included in the study and
grouped according to etiology.

Results: Atotal of 379 patients with PH (23 female; 53.2+14.7
years) were included in the current research. There were 82
patients classified as having pulmonary arterial hypertension
(PAH). The leading cause among the PAH subgroups was
congenital heart disease, and valve disease were found to
be most the common reason for postcapillary PH. There was
a statistically significant difference in the mean and systolic
pulmonary artery pressure and left ventricular ejection fraction
between the PH groups (p<0.001, p=0.003, p<0.001, respec-
tively).

Conclusion: The results of this study indicated that the lead-
ing causes of PAH and postcapillary PH were congenital heart
disease and valve disease, respectively. Additional research
of the etiological properties of PH should be performed by
specialized centers in Turkey.

ligin tanisinda, 6zellikle de hafif semptomlu olgular-
da bazi eksikliklerin oldugunu diisiindiirmektedir.!'*!
Pulmoner hipertansiyon, dinlenme halinde sag kalp
kateterizasyonu (SKK) ile dl¢iilen ortalama pulmoner
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arter basincinin (PAB) =25 mm Hg iizerinde olmasi
seklinde tanimlanmistir. Son yillarda, normal ortala-
ma PAB’nin tist sinirinin yaklagik 20 mm Hg oldu-
gu ve 21-24 mm Hg arasinda olan durumlarin klinik
anlaminin heniiz bilinmedigi vurgulanmistir.*! Diinya
Saglik Orgiitii’niin 1973 yilindaki ilk siniflamasindan
25 yil sonra Evian (Fransa)’da, PH ilk defa bes gruba
ayrilmis; 2003 Venice (Italya) toplantisinda ise primer
PH terimi yerine idiyopatik teriminin kullanilmasia
baglanmigtir. Sekonder PH terimi yine bu toplant1 so-
nucu kaldirilmigtir. En son genel kabul gérmiis klinik
PH siniflamasi, Nice-Fransa’da 2013 yilinda yapilan
V. Diinya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu’nda
olusturulmustur. Avrupa Kardiyoloji Dernegi (ESC)
de 2015 yilinda yayinladig1 kilavuzda Giincellenmis
Pulmoner Hipertansiyon Siniflamasi’n1 kabul etmis-
tir.!"! Hastalik daha iyi taninip anlagilmaya baglandik-
¢ca, patofizyolojik farkliliklar nedeniyle yeni siniflan-
dirmalarin zorunlulugu ortaya ¢ikmis, dolayisiyla da
her yeni sinif i¢in ayr1 tedavi yontemleri bulunmusgtur.
Pulmoner arteriyel hipertansiyonun (PAH) benzer kli-
nik tablolarla ve akciger mikrodolagiminda neredeyse
ayni patolojik degisikliklerle seyreden farkli formlar:
bulunmaktadir. Ancak altta yatan nedenin anlagilma-
s1, dolayistyla tedavinin yonlenecegi noktanin secimi,
hastaligin ana yonetim stratejisini olugturmaktadir.

Giintimiizde iilkemizde PH prevalansi ve etiyolo-
jisi ile ilgili olarak kisitli sayida calisma bulunmakta-
dir ancak, konu ile ilgili kayit caligmalar1 devam et-
mektedir.*7 Tek merkezde 16 yil i¢erisinde PH tanisi
konulan hastalarin etiyolojilerini ve demografik 6zel-
liklerini, SKK ve ekokardiyografi gibi klinik 6zellik-
lerini derlemek amaci ile bu ¢alisma planlanmagtir.

HASTALAR VE YONTEM

Calisma tasarimi

Bu caligma geriye doniik olarak planlanmugtir. Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Boliimii’nde
1999 yilindan itibaren, son 16 yil icerisinde herhangi
bir nedenle SKK yapilan tiim hastalar ¢alismaya da-
hil edilmigtir. Hastalarin klinik bilgileri, kateter labo-
ratuvari kayit sistemi, hastane kayit sistemi, hastane
arsivindeki dosyalardan ayrintili sekilde elde edilip,
demografik, etiyolojik ve klinik 6zellikleri belirlen-
migtir. Tam1 ve siniflandirilmada ESC’nin 2015 yilin-
da yayinladig1 Giincellenmis Pulmoner Hipertansiyon
Siniflamasi’na bagl kalinmistir (Tablo 1).!"! Pulmoner

hipertansiyon  tanisi
SKK yapllarak konul- ESC  Avrupa Kardiyoloji Dernegi
duktan sonra, klinik P4B
takipleri sirasinda tek- PAH  Pulmoner arteriyel hipertansiyon
rar SKK yapilan has-

talar calismaya sadece bir kez alinmistir. Hastalarin
yapilan ek incelemeleri ve laboratuvar parametreleri
degerlendirilerek, klinik 6zellikleri her bir sinif igin
degerlendirilmigtir. Bu ¢alisma yerel etik kurul tara-
findan onaylanmugtir.

Kisaltmalar:

Pulmoner arter basinct

SKK  Sag kalp kateterizasyonu

Istatistik

Istatistiksel analizler IBM SPSS for Windows
Version 23.0 ((IBM, Chicago, Illinois, ABD) paket
programi ile yapildi. Nicel degiskenlerin sunulmasi
amaciyla ortalama ve standart sapma belirlendi, eger
dagilim homojen degilse medyan ve ceyrekler arasi
aralik, nitel degigkenlerin sunumu icin ise siklik ve
ylizde degerler kullanildi. Olgu sayisi ve dagilimin
parametrik oldugu degerler i¢in tek yonlii ANOVA,
non parametrik olan degerler i¢in gruplar arasi kar-
silagtirmalarda non-parametrik Kruskal Wallis testi
kullanildi. Post-hoc analizler i¢in Tukey veya Dun-
net testleri kullanildi. Biitiin istatistiksel analizlerde
onemlilik seviyesi olarak p<0.05 degeri kabul edildi.

BULGULAR

Caligsmaya dahil edilmek tizere Ocak 1999-Subat
2016 yillar1 arasinda SKK yapilan 998 hastanin veri-
leri incelendi. Incelenen hastalarin 391’inde degisik
etiyolojilere ait olmak iizere PH saptandi, 12 hastaya
ait veri yetersizligi nedeniyle siniflandirmaya alinma-
di. Hastalarin 579’unda ortalama PAB <25 mm Hg
saptandi, 28 hastada tekrarlayan SKK yapildig: i¢in
bu hastalar aragtirmaya alinmada.

Yas ortalamalar1 53.2+14.7 yil olan, 379 hasta
incelemeye dahil edildi. Hasta grubunda 231 kadin
(%60.9), 148 erkek (%39.1) yer almistir. Pulmoner
hipertansiyon tanis1 konana hastalarin 82’si (%21.6)
Grup 1,278’1 (%74.4) Grup 2, 6’s1 Grup 3 (%1.6), 8’1
Grup 4 (% 2.1) ve 5’1 (%1.3) Grup 5 olarak smiflan-
migtir (Tablo 2, Sekil 1). Hastalarin 64’tinde (%16.9)
diabetes mellitus, 104’{inde (%27.4) sistemik hiper-
tansiyon, 121’inde (%31.9) konjestif kalp yetersizligi
vardir. Hastalarin 94’iinde (%24 .8) atriyum fibrilasyo-
nu, 11’inde (%?2.9) sol dal blogu, 15’inde (%3.7) sag
dal blogu mevcuttur. Ortalama kalp hizlar1 89.4+11.5
atim/dk dir.
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Tablo 1. Grup 2 hastalarin sag kalp kateterizasyonu verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri

sPAB (mm Hg) oPAB (mm Hg) dPAB (mm Hg) SAB (mm Hg) SVEF (%)
Grup 2.1 (n=67) 55.8+14.7 36.5+10.2 24.2+8.6 11.7+6.6 35.3+14.7
Grup 2.2 (n=14) 59.6+20.1 40.3+9.6 25.9+6.5 13.2+7.5 54.4+14 1
Grup 2.3 (n=190) 54.9+14.0 35.3+8.9 24.1+8.1 10.0+5.7 58.7+10.1
Grup 2.4 (n=1) 47.0 29.0 20.0 5.0 61.0
Grup 2.5 (n=6) 40.0+6.5 26.0+2.0 21.7+4.2 16.4+5.1 57.7+6.8
P 0.007 0.011 0.874 <0.001 <0.001

dPAB: Diyastolik pulmoner arter basinci; oPAB: Ortalama pulmoner arter basinci; SAB: Sag atriyum basinci; sPAB: Sistolik pulmoner arter basinci; SVEF:

Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu.

Tablo 2. Grup 3 hastalarin sag kalp kateterizasyonu verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri

sPAB (mm Hg) oPAB (mm Hg) dPAB (mm Hg) SAB (mm Hg) SVEF (%)
Grup 3.1 (n=3) 68.7+24.1 45.0+11.3 29.0+7.2 8.0+7.07 70.5+5.0
Grup 3.2 (n=3) 72.0+31.0 41.0+10.4 21.0+1.7 9.0+5.3 62.0+2.5
P 0.896 0.727 0.124 0.866 0.093

dPAB: Diyastolik pulmoner arter basinci; oPAB: Ortalama pulmoner arter basinci; SAB: Sag atriyum basinci; sPAB: Sistolik pulmoner arter basinci; SVEF:

Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu.

Hastalarin ortalama sol ventrikiil ejeksiyon frak-
siyon degeri %55.8+14.1 bulundu. Sag kalp kateteri-
zasyonu bulgularinda ise sistolik, ortalama ve diyas-
tolik PAB ortalamalari sirasiyla, 58.2+19.4 mm Hg,
36.6+11.3 mm Hg, 24.2+8.7 mm Hg, sag atriyum ba-
sinc1 10.4+6.0 mm Hg, pulmoner kapiller u¢ basinci
20.1+7.3 mm Hg bulundu.

Gruplar arasinda, SKK ile olciilmiis, diyastolik
PAB ve sag atriyum basici degerlerinde anlaml
farklilik saptanmamuigtir, ancak sistolik ve ortalama
PAB degeri gruplar arasi anlamli fark gostermistir.
Ekokardiyografi ile olciilmiis ejeksiyon fraksiyonla-

Grup 1: Pulmoner arteriyel
hipertansiyon

Grup 2: Sol kalp hastaligina
bagli pulmoner hipertansiyon

%22

Grup 3: Akciger hastaliklarina
ve/veya hipoksiye bagl
pulmoner hipertansiyon

Grup 4: Kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon ve
diger pulmoner arter
tikanmalari

Grup 5: Mekanizmalari belirsiz
ve/veya ¢ok faktorlli pulmoner
hipertansiyon

%73

Sekil 1. Pulmoner hipertansiyon siniflandirmasina gére
hastalarin dagilimi

r1 arasinda da anlamli fark bulunmaktadir. Post-hoc
analiz, Grup 2’ye ait ejeksiyon fraksiyonunun, diger
gruplara kiyasla daha diisiik oldugunu gostermistir.
Gruplara ait SKK verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonu degerleri Tablo 3’te verilmistir.

Grup 1’de siniflandirilan 82 hastanin, 13°# idi-
yopatik PAH, 9’u bag dokusu hastaliklar: ile iligki-
li PAH ve 60’1 dogumsal kalp hastaliklar ile iligkili
PAH olarak bulunmustur (Sekil 2). Grup 1’de yer alan
hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri Tablo 4’te
verilmigtir. Sistolik, ortalama, diyastolik PAB, sag at-
riyum basinci ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonlari
degerlendirildiginde, alt gruplar arasinda fark saptan-
mamuistir (Tablo 4).

Grup 2 hastalarin etiyolojilerine bakildiginda, 67
hasta sol ventrikiil sistolik fonksiyon bozuklugu ile
iligkili PH, 14 hasta sol ventrikiil diyastolik fonksiyon
bozuklugu ile iligkili PH, 190 hasta kapak hastalikla-
n ile iligkili PH, bir hasta dogustan/edinilen sol kalp
giris/cikis yolu tikanikliklarr ve dogumsal kardiyomi-
yopatiler ile iligkili PH ve alt1 hasta diger hastaliklarla
iligkili PH olarak tespit edilmistir. Grup 2’de yer alan
hastalarin diyastolik PAB degerlendirilmesinde, alt
gruplar arasinda fark saptanmamistir. Grup 2’de yer
alan hastalarin sistolik PAB’lari, ortalama PAB’lari,
sag atriyum basinct ve sol ventrikiil ejeksiyon frak-
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Tablo 3. Grup 4 hastalarin sag kalp kateterizasyonu verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri

sPAB (mm Hg) oPAB (mm Hg) dPAB (mm Hg) SVEF (%)
Grup 4.1 (n=6) 90.7+18.8 51.2+13.3 29.4+12.3 62.8+4.7
Grup 4.2 (n=2) 85.0+35.4 41.0+7.1 22.0+11.3 57.5+9.2
P 0.768 0.612 0.358 0.331

dPAB: Diyastolik pulmoner arter basinci; oPAB: Ortalama pulmoner arter basinci; SAB: Sag atriyum basinci; sPAB: Sistolik pulmoner arter basinci; SVEF:

Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu.

Tablo 4. Grup 5 hastalarin sag kalp kateterizasyonu verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri

sPAB (mm Hg) oPAB (mm Hg) dPAB (mm Hg) SAB (mm Hg) SVEF (%)
Grup 5.1 (n=3) 68.0+11.3 40.7+9.1 32.0+2.8 6.0+1.7 61.0+1.4
Grup 5.2 (n=2) 58.5+16.3 38.0+9.9 24.0+8.5 5.0+1.6 62.0+2.8
P 0.568 0.775 0.333 0.667 0.465

dPAB: Diyastolik pulmoner arter basinci; oPAB: Ortalama pulmoner arter basinci; SAB: Sag atriyum basinci; sPAB: Sistolik pulmoner arter basinci; SVEF:

Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu.

siyonlar1 degerlendirildiginde, alt gruplar arasinda
anlamli farklilik saptanmistir. Grup 2’ye ait SKK ve-
rileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri
Tablo 1°de verilmigtir.

Grup 3’deki hastalarin etiyolojilerine bakildigin-
da, ii¢ hasta kronik obstriiktif akciger hastaliklar ile
iligkili PH, {i¢ hasta ise interstisiyel akciger hastaligi
ile iligkili PH olarak bulunmustur. Grup 3’de yer alan
hastalarin sistolik, diyastolik, ortalama, sag atriyum
basinci ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonlar1 deger-
lendirildiginde, alt gruplar arasinda anlamli farklilik
saptanmamuigtir. Grup 3’e ait SKK verileri ve sol vent-
rikiil ejeksiyon fraksiyonu degerleri Tablo 2’de veril-
migtir. Grup 4 hastalarin etiyolojilerine bakildiginda,
alt1 hasta kronik tromboembolik PH, iki hasta ise di-
ger pulmoner arter obstriiksiyonu ile iligkili PH olarak

%16 .
Grup 1.1 Idiyopatik pulmoner

arteriyel hipertansiyon

%11 Grup 1.4.1 Bag dokusu
hastaliklari iligkili pulmoner
arteriyel hipertansiyon

%78 Grup 1.4.4 Dogumsal kalp

hastalig iligkili pulmoner
arteriyel hipertansiyon

Sekil 2. Grup 1 pulmoner hipertansiyon hastalarinin alt grup
dagihimi

bulunmustur. Grup 4’te yer alan hastalarin sistolik, di-
yastolik, ortalama PAB’leri ve sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonlar1 degerlendirildiginde, alt gruplar arasin-
da anlamli farklilik saptanmamugtir. Grup 4’e ait SKK
verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerle-
ri Tablo 3’te verilmigtir.

Grup 5 hastalarin etiyolojilerine bakildiginda, ii¢
hasta hematoloji hastaliklari ile iligkili PH, iki hasta
ise sistemik hastaliklar ile iligkili PH olarak bulun-
mustur. Grup 5’de yer alan hastalarin sistolik PAB,
ortalama PAB, sol atriyum basinci ve sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonlar1 degerlendirildiginde, alt grup-
lar arasinda anlamli farklilik saptanmamistir. Grup
5’e ait SKK verileri ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksi-
yonu degerleri Tablo 4°te verilmisgtir.

TARTISMA

Pulmoner hipertansiyona verilen énem gittikce
artmaktadir. Taninin daha kolay konabilmesi, sinif-
landirma kriterlerinin daha berraklastirilmasi, gesitli
tedavi ve kiir yontemlerinin varligi, hastali§in yillar
icinde cesitli asamalardan gecip, giliniimiizdeki ko-
numunu almasinda rol oynamistir. Mevcut durumda
iilkemiz i¢in PH yayginligi, tedavi sekli, demografik
ozellikleri, etiyolojik ve genomik sebepleri tam olarak
bilinmemektedir.

Aragtirmamizda 1999 yilindan itibaren merkezi-
mizde herhangi bir nedenle SKK yapilan tiim has-
talarin verileri incelenerek, PH’l1 hastalar hakkinda
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detayl1 veri toplanmig ve etiyolojik siniflandirilmalari
gerceklestirilmistir. Kilavuzlarda onerilen, giiniimiiz-
de kullanimi yenilenmis klinik siniflandirma ile tilke-
mizde yapilan genis bir veri kayit calismasi olusturul-
musgtur. Arastirmamizda sol kalp hastaliklarina bagl
PH - Grup 2’nin en sik izlenen PH klinik grubu ol-
dugu bulunmustur. Grup 3, Grup 4 ve Grup 5’e dahil
edilebilecek ¢ok az sayida hasta saptanmistir. Grup 1
- PAH klinik grubu ise ikinci siklikla izlenmektedir.

Pulmoner hipertansiyona ait kayit caligsmalari
ozellikle Grup 1 - PAH lizerine yonelmistir. Cogu
PH kayit caligmasinda sol kalp ve akciger hastalik-
larma bagli gelisen PH olgulari alinmamuigtir. Lite-
ratiirde mevcut olan verilerde ise, ancak PAH sap-
tamak amaciyla yapilan SKK’lar sirasinda saptanan
sol kalp hastaliklarinin siklig1 bilinmektedir. Onceki
yillarda yapilan ekokardiyografi caligmalarinda ise
sol kalp hastaliklarina bagli PH siklig1 goreceli ola-
rak yliksek bulunmaktadir. Sol kalp hastaliklar1 ¢cok
stk gozlenmesi nedeniyle PH’nin en sik sebebi ola-
rak degerlendirilmektedir. Ancak klinik olarak takibi
sirasinda PH’nin degerlendirilmesi i¢in ek inceleme
olarak SKK yapmaya gerek duyulmamaktadir. Ba-
sitlestirilmis Bernoulli denkleminin kullanilmasr sis-
tolik PAB’nin eksik hesaplanmasina neden olabilir.
Doppler olciimlerine dayali sistolik PAB ol¢iimleri
giivenilir olmadigindan PH tanisinin transtorasik eko-
kardiyografi ile yapilmas1 uygun degildir. Bu ytizden
kapak hastaliklar1 klinik takipleri sirasinda, cerrahi
karar1 oncesinde SKK ile degerlendirilmektedir. Non
invaziv incelemelerin hasta takibinde klinikgilere ye-
terli veri saglayabilmesi, akciger hastaliklarina bagh
olarak gelisen PH tanisinda SKK’nin daha az kulla-
nilmasina neden olmaktadir.’*'"

Aragtirmamizda yer alan hastalarin ortalama yas-
lar1 53.2+14.7 y1l olarak saptanmis olup, literatiirler
ile uyumludur. Kadin cinsiyet sikligi fazladir. Has-
talarin %?21.6’s1 Grup 1’de, %74.4’ii Grup 2’de yer
almaktadir. Diger gruplara ait hasta sayilar1 oldukca
diisiik saptanmisgtir. Tiim nedenlere bagli PH olgulari-
n1 belirlemeyi hedefleyen, son yillarda yapilan calig-
malarda sol kalp hastaliklarina bagli PH gelisen hasta
sayis1, Grup 1’e esit veya daha az saptanmistir ancak
daha eski caligmalarda, sol kalp hastaliklari1 yaklagik
%75 oranla PH’nin en sik nedeni olarak bulunmustur.
Grup 4 ise son yillarda PH etiyolojisi icerisinde sik-
lig1 gittikge artan bir gruptur. Bu durumda etkili olan
hastaligin sikliginin artmasi degil hastalik hakkinda

farkindaligin ve bilginin artmasidir. Hastaligin izlen-
me siklig1 kayitlarda artsa da, ventilasyon perfiizyon
sintigrafisi ve bilgisayarli tomografi pulmoner arter
anjiografisi ile taninin konabilmesi ve ekokardiyogra-
fi ile sag kalp fonksiyonlarmin degerlendirilebilmesi
sebebiyle, SKK yapilmadan klinisyenler tarafindan
takip edilen bir hastalik grubu olmustur ve siralanan
nedenlerle gergek goriilme sikligi golgelenebilir. 182!

Grup 1 - PAH grubunda bulunan 82 hastanin ¢o-
gunlugunu (60 hasta [%73]) dogumsal kalp hastalik-
lar1 olusturmaktadir. idiyopatik PAH ise sadece 13
hastada (%16), bag dokusu hastaliklar ile iligkili PH
ise dokuz (%11) hastada saptanmustir. Avrupa iilkele-
ri ve Amerika kayitlar ile kargilastirildiginda biiyiik
farklilik gozlenmektedir. Ancak, sonuglarimiz, Tiir-
kiye genelinde bircok merkezin katilimi ile gercek-
lestirilen kayit calismasi’”’ ve Ege Universitesi’nde
Kayik¢ioglu ve ark.”?! yaptig1 ¢aligmalariyla benzer
sonuglar gostermisdir. Geligsmis tilkelerde PAH etiyo-
lojisinde altgruplarin birbirine yakin siklikta oldugu
gozlenmektedir. Bunda etkili olan ana etkenlerin do-
gumsal kalp hastaliklarinin, gelismis iilkelerde daha
az siklikla gdzlenmesi, erken tani konulmasi ve teda-
vilerinin daha erken saglanarak, PH gelisiminin en-
gellenmesidir.!"*172*24 Bu konuda intrauterin tani sik-
ligimin artirilmasi, uygun olgularda tibbi diisiiklerin
uygulanmasi veya dogum sonrasi erken cerrahi ile pa-
tolojilerin tamiri &nemli rol oynayabilir. Insan immiin
yetersizlik viriisii ile iligkili PAH siklig1 ise gelismis
iilkelerde yapilan caligmalarda daha yiiksektir.*>-"

Aragtirmamizda kapak hastaliklarinin, hastane-
mizde SKK yapilan hastalar arasinda Grup 2 PH’nin
onde gelen nedeni (190 hasta, %70) oldugu saptanmis-
tir. Kapak hastaliklarini ise sol ventrikiil sistolik fonk-
siyon bozuklugu izlemektedir (67 hasta, %24.1). Sol
ventrikiiliin diger bozukluklar: ise olduk¢a nadir bu-
lunmustur. Gelismis iilkelerde yapilan kayit ¢alisma-
lar1 ile kargilastirildiginda, geligmis iilkelerde sistolik
ve diyastolik sol ventrikiil fonksiyonu bozuklugunun
kapak hastaliklarina kiyasla daha sik oldugu goriil-
mektedir. Romatizmal kapak hastaliklarinin geligmis
iilkelerde daha az goriilmesi, girisimsel miidahale-
lerle hastaligin seyrinde PH olusmadan 6nce hastaya
miidahale edilmesi nedeniyle bahsedilen farkliligin
olustugu diisiiniilmiistiir. Geligmis iilkelerde PH ne-
deni olarak, son kayitlarda, sol ventrikiiliin diyastolik
fonksiyon bozuklugu daha sik goriilmektedir. Kayit
calismamizda diyastolik sol ventrikiil fonksiyon bo-
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zukluguna bagli PH gelisen hasta grubunda, PAH spe-
sifik tedavilerin faydalarinin olmamasi, hastalara ek
invaziv iglem yapmama amact ve klinik takiplerinin
ekokardiyografi ile siirdiiriilmesi gibi nedenlerle sikli-
&1 diisiik saptanmuig olabilir. Ancak kapak hastalarinda
cerrahi dncesi pulmoner yatagin da degerlendirilmesi
gerektiginden, SKK’nin bu hasta grubunda daha sik-
Iikla yapilmig olmasi ihtimali yiiksektir ve bu nedenle
caligmamizda Grup 2 PH igerisinde en sik neden ola-
rak goriilmiis olabilir.!'3:15-1722.28.29]

Diger PH klinik siiflandirmasina ait gruplar ise
son derece az siklikta bulunmustur. Kronik trombo-
embolik pulmoner hipertansiyon ve akciger hastalik-
larina baglh PH’nin az saptanmasinin nedeni, PH’li
hastalarin gogiis hastaliklart ve kardiyoloji olmak
tizere farkli kliniklerce takip edilmeleri olabilir, yine
daha 6nce bahsedildigi gibi kliniklerin kendi pratikle-
rinde kullandiklar1 girisimsel olmayan tani araglarinm
tercih etmesi ve SKK’nin ek invaziv bir iglem olarak
goriilmesi de nedenler arasindan sayilabilir. Ayrica iil-
kemizde kardiyoloji, pulmonoloji boliimii igbirligi ile
olusturulan PH takimlarinin sayilarinin az olmasi da
bagka bir etken olabilir.

Aragtirmamizda PH tanis1 konulan hastalarin tani
konma yaglarina bakildiginda, Grup 1’in yag ortala-
masinin diger gruplara goére daha diisiik oldugu go-
riilmektedir. Ancak ilk kayit calismalarmin verile-
rindeki gibi ortalama tan1 yas1 30—40 aras1 degil, son
zamanlardaki kayit calismalarina uygun olarak 50 yag
civarinda saptanmig olup, gelismis iilkelerde yapilan
calismalarla uyumludur. Sol kalp hastaliklarina ve
akciger hastaliklarina bagli PH gelisen hastalarin yag
ortalamalarinin daha yiiksek bulunmasi, PH’ye sebep
ek hastaliklarin ileri yaglarda ortaya ¢ikmasi gercegi
ile agiklanabilir. Grup 1°de kadin/erkek oraninin diger
gruplara gore daha yiiksek olmasi literatiirle uyum-
ludur. Ancak arastirmamizda Grup 1 hastalariin co-
gunlugunu dogumsal kalp hastalar1 olusturdugundan,
bu bulgu rastlantisal olabilir. Grup 2’de kadin/erkek
orani kadin cinsiyet lehine yiikseklik gdstermektedir.
Kapak hastaliklarinin Grup 2 popiilasyonunda 6nemli
yer tutmasi bu durumu agiklayabilir.8:13-17:23.28-301

Klinik o6zellikler degerlendirildiginde; hastala-
rin tan1 aninda, hastalarin klinik Ozellikleri arasinda
anlamli farklilik saptanmamistir. Ancak Grup 2’de
atriyum fibrilasyonu sikligiin daha yiiksek oldugu
gozlenmigtir. Bagta kapak hastaliklar1 olmak tizere sol
ventrikiil sistolik ve diyastolik fonksiyon bozuklugu-

na atriyum fibrilasyonunun siklikla eslik etmesi bu
bulguyu kolayca aciklayabilir.

Gruplar arasinda SKK verilerinin farkliliginin in-
celenmesinde, pulmoner kapiller u¢ basinci beklenil-
digi tizere gruplar arasi farklilik gosterip, Grup 2’de
digerlerine nazaran yiiksek saptanmistir. Yine sistolik
ve ortalama PAB’lerin gruplar arasinda farklilik gos-
termesi, Grup 1 ve Grup 4’te daha yiiksek olmasi li-
teratiirle uyumludur. Sol kalp hastaliklarina bagh ge-
lisen PH’de PAB’nin daha iliml yiikseklik gosterdigi
daha onceki kayitlarda da gosterilmigtir.[8-13-17.23:28-301

Grup 1 verileri kendi icerisinde degerlendirildi-
ginde, fonksiyonel kapasiteleri ve klinik ozellikleri
arasinda anlamli farklilik yoktur. Literatiirde PAH
hastaliklarina eglik eden hastaliklarin detayli deger-
lendirmesi bulunmamaktadir. Dogumsal kalp hasta-
liklarina bagli PH’li hastalarin yas ortalamalarinin
daha diisiik olmas1 beklenilen bir durumdur. Ancak
cocukluk caginda tani konularak tedavisinin ve klinik
izlemenin baglanmasi gereken bu hasta grubunun, iil-
kemiz genelinde saglik tesislerine ge¢ basvurusu ne-
deniyle ileri dénemde tani1 konmasi ve PH gelisiminin
engellenemedigi goriilmektedir. Grup 1°de bulunan
hastalarin SKK verileri arasinda anlamli farklilik sap-
tanmamugtir. Literatiirde idiyopatik PAH’li hastalarin
sag atriyam basinglarinin ve ortalama PAB’lerinin
diger PAH alt gruplarina gore daha yiiksek oldugunu
bildiren kayit caligmalart mevcuttur. Ancak mevcut
kayit calismasinda idiyopatik PAH grubunda bulunan
hasta sayisinin, sinirli olmasi nedeni ile bu grubun or-
talama PAB’si diger gruplara gore daha yiiksek olsa

da, bu sonug istatiksel anlamlilik kazanmamig olabi-
lir‘[8,13—17,23,28—30J

Calismanin kisithhiklar:

Aragtirmamizin geriye doniik olarak gerceklestiril-
mis olmas1 ana kisithilig1 olusturmaktadir. Hastalarin
bazilarinin klinik verilerinde giincel kilavuzlarda 6ne-
rilen tanm1 ve takip metodlarinin bulunmamasi, hasta-
larin aldiklar tedavilerin tam olarak belgelenememis
olmasi ana kisitliliklardandir. SKK verileri PH etiyo-
lojisinin gercek dagilimini gdstermeyebilir ve merke-
zin ozellikleri ve klinik yaklagimi bu sonuglar {izerin-
de etkili olabilir. Yine de merkezimizin Tiirkiye nin
koklii kliniklerinden olmasi, genis bir cografi bolge-
den hastalarin merkezimize yonlendiriliyor olmasi ve
calismanin genis bir siireyi kapsamasinin bu etkileri
azalttigin1 diislinmekteyiz. Mevcut ¢alismada hasta-
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larin takipleri ve hayatta kalimlari ile ilgili veri elde
edilememigtir. Hastalarin ilk tani konmasindan son-
ra aldiklar1 tedavinin etkinligini degerlendirebilecek
bir takip sistemi de mevcut degildir; ancak yine de
Tiirkiye’nin biiyiik merkezlerinden birinin uzun do-
nem verilerinin 1g1g¢inda, PH etiyolojisini a¢iklamak
icin aydinlatici veriler toplanmugtir.

Sonug

Arastirmamizda PAH grubunda 6zellikle dogum-
sal kalp hastaliklarinin ve postkapiller PH grubunda
kapak hastaliklarinin bagta gelen etiyolojik nedenler
oldugu saptanmistir. Ayrica genel olarak PH tanisinin
konmasinda gecikme oldugu goriilmiistiir. Ozelles-
mis merkezlerin, yapacag: sistematik incelemelerin
katkis1 ile Tiirkiye genelinde etiyolojik aragtirmala-
rin yapilmasi gerekmektedir. Ozellesmis merkezlerin
katkilartyla ve saglik ¢alisanlarinin egitimi ile PH’ye
tanisal yaklasimin giiclenmesi ve tedavisinin daha ba-
saril1 yapilabilmesi amaglanmalidir.
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