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Erigskin hastalarda Eisenmenger sendromuna yaklasim

Management of adult patients with Eisenmenger syndrome

Dr. Meral Kayik¢ioglu

Ege Universitesi Tip Fakultesi Kardiyoloji Anabilim Dali, [zmir

iniimiizde pulmoner arter hipertansiyonu

(PAH) bulunan hastalarin azimsanmayacak
bir kisminda etyolojide dogustan kalp hastaliklar
(DKH) yer almaktadir. Basta sistemik-pulmoner sant-
11 olgular olmak iizere artmis kan akimina ve basinca
maruz kalan pulmoner arterlerde gelisen obstriiktif
arteriyopati, pulmoner vaskiiler diren¢ (PVR) artisi-
na yol agmaktadir. DKH’ya bagli PAH 11 olgularda en
yaygin goriilen 4 ana klinik fenotip tanimlanmigtir;!'-2
1) Eisenmenger sendromu, 2) Sistemik-pulmoner
santa bagli PAH (siklikla orta-genis defektler sonu-
cu gelisir, en sik trikiispit dncesi sant sz konusudur)
3) Ufak defektlerle (genellikle <1 cm ventrikiil sep-
tumu veya <2 cm atriyum septumu defekti) birlikte
olan PAH (klinik tablo idiyopatik PAH ile benzerdir
ve defektin katkisi belirsizdir, hatta rastlantisal defekt
olarak kabul edilmektedir) ve 4) Defekt tam olarak
diizeltildikten sonra erken veya gec¢ evrede gelisen
PAH. Son Nice 2013 toplantis1 sonrast yayimlanan
ilgili makalelerde de bu siniflamanin kullanimi 6ne-
rilmektedir.?*!

Eisenmenger sendromu (ES), genis sistemik-pul-
moner santlarda ciddi PVR artisina bagli olarak kan
akiminin ters donmesi (pulmoner sistemik sant) veya
iki yonlii olmasi olarak tanimlanmaktadir. En sik tri-
kiispit sonrasindaki deliklerden gelismektedir.!'-*! Tab-
loya hakim olan siyanozun yaninda kronik hipoksi
sonucunda gelisen eritrositoz, hiperviskozite ve gogul
organ sistemi etkilenimi s6z konusudur. Bu hastalar-

da PAH yaninda genetik g caimalar:

anomaliler (6rn: Down g Eisenmenger sendromu
sendromu Vb), enfeksi- DKH Dogustan kalp hastaliklar:
yona yatklnl lk ( S antral PAH  Pulmoner arter hipertansiyonu
sinir sistemi apseleri, en-

dokardit vb), kanama, hemoptizi, tromboza yatkinlik,
hiperiirisemiye bagl gut, hiperbilirubinemiye bagl
kolelitiazis, demir eksikligi, siyanotik atropati ve nef-
ropati, pulmoner arter anevrizmasi, kalp yetersizligi,
aritmi ve ani kardiyak 6liim vb problemlerle miicadele
edilmesi gerekmektedir. Bu nedenle de bu hastalarin
DKH konusunda 6zellesmis, tercihan PAH ve akciger
nakli agisindan deneyimli ekibe sahip merkezlerde iz-
lem ve tedavisi gerekmektedir.!']

PVR  Pulmoner vaskiiler direng

Ulkemizde DKH tam ve tedavisinde ge¢ kalmn-
mast nedeniyle erigkin yasa ulasan ES, gelismis iil-
kelere gore daha sik goriilmektedir. Ancak, bu has-
talara hizmet vermeyi hedefleyen 6zellesmis merkez
sayisi yeterli degildir ve bu hastalara ait veriler de
bilinmemektedir. Bu nedenle tilkemizden ES’li has-
ta deneyimlerinin paylasiimasi ve farkindaligin arti-
rilmas1 dnem tagimaktadir. Tiirk Kardiyoloji Dernegi
Arsivi’nin bu sayisinda yayinlanan Tagoy ve ark.na
ait makalede Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi PAH
merkezine ait erigkin ES’li olgu serisine yaklagim ve
PAH’a 6zgilin tedavi deneyimi paylasiimistir.'¥) Has-
ta sayisinin oldukga az olmasi (n=12) ve tamaminin
kadin olmas1 gibi ciddi kisitliliklar s6z konu olmakla
birlikte iilkemizdeki bir PAH merkezinin ES’li hasta-
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lar ile ilgili ilk sonuglarinin yayimlanmasi agisindan
onemli bir calismadir. Geriye doniik nitelikte olan ca-
ligmanin 5 yillik bir izlemi icermesi de yine dnemli
bir noktasidir. Ustelik bu siirede mortalite ile karsi-
lasilmamasi hastalarin izlem ve tedavilerinin yeterli
oldugunu gostermektedir. Calismada kompleks DKH
dislanmustir, bu da mortalitenin daha diisiik olmasi-
nin bir nedeni olabilir. Ulkemizden ES’li hastalara ait
diger 6nemli bir yayin da Ege Universitesi Tip Fakiil-
tesi kalp-akciger nakli izlem tinitesinde ES tanisi ile
izlenen 20 hastanin geriye doniik tarama yontemi ile
toplanmis izleme baslandigi andaki verilerini sunan
makaledir.’) Sadece kalp-akciger nakli igin yonlen-
dirilmis hastalarin dahil edilmis olmasi nedeniyle ca-
lisma popiilasyonun %75’1 fonksiyonel siif III olan
bu ¢alismada izlem s6z konusu olmayip prognostik
bir degerlendirme yapilmamistir. Bir diger yayn ise
cok merkezli ileriye doniik bir ¢calisma olup 23 ES’li
hastada bosentan tedavisinin 24 aylik siirede klinik ve
ekokardiyografik parametrelere olumlu etkilerini sun-
maktadir.'%)

Gorildiugi gibi konu ile ilgili {ilkemizden kisith
sayda veri mevcuttur. Bu nedenle de ES’ye dair her
calisma hem veri toplanmasi hem de hekimlerin far-
kindaliginin artirtlmasi agisindan 6nem tagimaktadir.
Diinya literatiiriine baktigimiz zaman ise bu yil Eu-
ropean Heart Journal’de yayimlanan Bologna Kar-
diyoloji Enstitiisii (Orsola-Malpighi Hastanesi) PAH
merkezine ait DKH’ya bagli PAH serisi yine hekim-
lerimize yon verecek niteliktedir.l” 1998-2011 yillart
arasinda izlenen 90 DKH’ya bagli PAH hastasinin
retrospektif izlemini aktaran bu genis ve uzun seride
olgularm %47°si ES’lidir. ES’li olgularin %86’s1 tri-
kiispit sonrasi santlardan koken almaktadir. DKH’ya
bagli PAH’l1 olgulari yeni siniflamayal® gore 4 grup-
ta inceleyen caligmada, ES’li hastalar tan1 konduktan
sonra tersiyer merkeze yonlendirilme siiresi en uzun
gruptur ve ayni zamanda en kotii klinik, egzersiz ve
fonksiyonel karakteristiklere ve en yliksek PVR’ye
sahip gruptur. Ancak, prognoz agisindan degerlendi-
rildiginde ES ile sistemik-pulmoner santa bagli PAH
olgular1 benzer ve ufak kardiyak santlarla birlikte olan
PAH ve diizeltilmis defekt sonrasinda PAH gelisen
gruplara gore daha iyi sagkalim oranina sahiptirler.
Gruplar aras1 sag kalim farki, 6zellikle 2-5. yillarda
ortaya ¢ikmakta ve 10. yildan sonra belirginlesmek-
tedir. Benzer sekilde Ingiliz DKH ile iliskili pediatrik
PAH olgu kayitlar1, 5 yillik izlemde ES’li olgularin
sagkalim oranlarinin onarilmig defektli olgulardan ¢ok

daha iyi oldugunu gostermistir.®! Bologna serisindeki
ES’li olgularda saptanan yiiksek sag ventrikiil ardytikii
(PVR) ve normale yakin 6nyiik (sag atriyum basinci)
degerleri de bu iki hasta serisinde ES olanlarda daha
iyi prognozun nedeni olarak daha iyi korunmus bir sag
ventrikiil kontraktilitesi ile agiklanabilir.[”-*]

DKH’ya bagli PAH’da tedavi ve tedavi hedefleri
de farkliliklar arz etmektedir. Basta ES’li olgular ol-
mak iizere hipoksik olgularda egzersiz kapasitesi za-
ten diisiiktiir o nedenle tedavi hedefi olarak 6 dakika
yilirime mesafesinde yaklagik 50 m artig yeterli bir
hedeftir, ayn1 zamanda diger tedavi hedefleri fonksi-
yonel smif [-II’ye gerileme ve PVR’de >%30 azalma
olarak benimsenmektedir.'*! Altta yatan mekanizma
farklilig1 nedeniyle bu hastalar bastan itibaren kalsi-
yum kanal blokerlerine yanitsizdir. PAH’ya 6zgiin te-
davi agisindan iyi yanit alinan bu olgularda tedavi en-
dikasyonu halen fonksiyonel sinif III olmasidir. Sinif
IT DKH’de PAH ilaglarinin baglanmasina dair yeterli
kanit olmadigindan belirsizlik s6z konusudur.

Sonug olarak, Tagoy ve ark.nin olgu serisinde de
vurgulandig gibi ES, ¢cogul organ sistemini etkileyen
ciddi bir morbidite ve mortalite nedenidir.! ES hasta
grubunda 6zellesmis tersiyer merkezlerde diizenli bir
izlem ve PAH’a 6zgiin tedavi ile yasam kalitesi ve sag
kalim oranlarimin artirilabilmesi miimkiindtir.[*#!
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