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Pulmoner hipertansiyonun nadir bir sebebi: Takayasu arteritine
bagh iki tarafli pulmoner arter tutulumu ve
pulmoner arter stent restenozu

A rare cause of pulmonary hypertension: bilateral pulmonary artery
involvement and stent restenosis due to Takayasu arteritis
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Ozet— Elli ig yasinda kadin hasta halsizlik ve nefes darlig
yakinmalari ile basvurdu. Transtorasik ekokardiyografide
sistolik pulmoner arter basinci (PAB) 90 mmHg saptandi,
yapilan sag kalp kateterizasyonu ile hastaya pulmoner arter
hipertansiyonu (PAH) tanisi konuldu. Pulmoner anjiyografi-
de pulmoner arterlerde darlik saptandi ve hastada Takaya-
su arteritine bagh PAH bulunduguna karar verildi. Hastaya
immunsupresif ve kortikosteriod tedavi altinda pulmoner
arter darligina yonelik olarak balon anjiyoplasti uygulandi.
Biz bu olguda izole pulmoner arter tutulumuna baglh PAH
gelisen ve stent restenozu saptanan hastay tartismayi ve
literaturl gbzden gecirmeyi planladik.

Pulmoner hipertansiyon (PH) sag kalp katete-
rizasyonu ile Ol¢iilen ortalama pulmoner arter
(PA) basincinin istirahatte >25 mmHg olmasi seklinde
tanimlanmaktadir. PA hipertansiyonu (PAH) prekapil-
ler PH olup, farkli etiyolojile-
re (Idiyopatik, Eisenmenger
sendromu, konnektif doku
hastaliklar1 vb) bagl olarak
benzer klinik ve patolojik
Ozelliklerin go6zlendigi has-
talik grubudur. Sag kalp yetersizligi ve 6liime neden
olmasi1 sebebiyle erken taninmasi ve uygun spesifik
tedavinin baglanmasi biiyiik 6nem tasimaktadir.™!

Kisaltmalar:

LV Sol ventrikiil

PA Pulmoner arter

PAH  PA hipertansiyonu

PH  Pulmoner hipertansiyon
RV Sag ventrikiil

Summary- A 53-year-old female patient was admitted with
dyspnea and fatigue. On transthoracic echocardiography,
systolic pulmonary artery pressure (PAP) was measured
as 90 mmHg, and right heart catheterization revealed
pulmonary arterial hypertension. Pulmonary angiography
demonstrated bilateral pulmonary artery stenosis, and the
diagnosis was determined as Takayasu arteritis. Balloon
angioplasty was performed under corticosteroid and immu-
nosuppressive treatment. In this case report, we describe a
patient in whom bilateral pulmonary artery stenosis devel-
oped due to Takayasu arteritis, and we discuss the patient
in light of the current literature.

Takayasu arteriti biiylik damarlarin vaskiilitine
neden olan, geng kadinlarda goriilen, en ¢ok aorta ve
dallarinin etkilendigi ve beraberinde PA tutulumunun
siklikla gozlendigi bir hastaliktir. Biz bu olguda tek
basina PA tutulumuna bagli PAH gelisen ve stent res-
tenozu saptanan hastayi tartismayi ve literatiirli goz-
den gegirmeyi planladik.

OLGU SUNUMU

Elli ti¢ yasinda kadin hasta halsizlik ve nefes dar-
lig1 yakinmalar1 ile kardiyoloji poliklinigine bagvur-
du. Sikayetleri yaklagik ii¢ yildan beri olup, son bir
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aydir siddetlenmisti. Hasta ii¢ yi1l dnce benzer yakin-
malarla baska bir merkeze basvurmustu ve yapilan
transtorasik ekokardiyografide sistolik PA basinct 90
mmHg saptaninca, etiyolojiye yonelik olarak arasti-
rilmis, immiinolojik belirtecler negatif bulunmus, alt
ekstremite venlerinin Doppler ultrasonografisi (USG)
normal saptanmis. Hastaya yapilan ventilasyon per-

fiizyon sintigrafisinde her iki akcigerde ¢oklu perfiiz-
yon defekti saptanmis, G6giis hastaliklar1 boliimiince
degerlendirilen hastada klinik, laboratuvar ve toraksin
bilgisayarli tomografi (BT) incelemesi bulgular 1s1-
ginda pulmoner tromboemboli saptanmamis. Hastaya
yapilan kalp kateterizasyonunda pulmoner kapiller
tikal1 basinc1 (PKTB) 7 mmHg, PA basinct 90/40/58

Sekil 1. (A) Sol pulmoner arterdeki stent gorulmekte.
(B) Sol pulmoner arterin anjiyografik goruntusu. (C)
Sol pulmoner arterdeki stent icinde diffuz daralma ol-
dugu gorulmekte. (D) Sag pulmoner arterdeki stent
gorulmekte. (E) Sag pulmoner arterin anjiyografik go-
runtusl ve stent sonrasinda darlik gorulmekte. (F) Sag
pulmoner arterdeki stent sonrasindaki darlik ok ile gos-
teriimekte. (G) Sag pulmoner arter distal bolgesindeki
darligin anjiyografik goruntusu.
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mmHg, sag ventrikiil (RV) 90/0/10 mmHg, sag at-
riyum (RA) 10 mmHg, sol ventrikiil (LV) 120/0/5
mmHg, aort (AO) 120/70 mmHg 6l¢iilmiis. Pulmoner
anjiyografide sag ve sol PA proksimalinde ciddi dar-
lik saptanarak her iki damara metal stent uygulanmis.
Kontrolde PA basincinin 60 mmhg diizeyine kadar
geriledigi goriilmiis. Hastanin takibine karar verilerek
taburcu edilmis.

Hasta halsizlik, yorgunluk, dispne ve viicutta sislik
sebebiyle merkezimize basvurdugunda hastanin fizik
muayenesinde arter basinci: 130/70 mmHg Nabiz 80
atim/dk, olup, boyun ven dolgunlugu mevcuttu. Kalp
muayenesinde kalp sesleri diizenli, en iyi pulmoner
odakta duyulan 3/6 erken sistolik ejeksiyon tfiiriimi,
normal akciger sesleri, karaciger kaburga altinda 3 cm
palpabl, +/+ pretibial 6dem saptandi. Laboratuvar in-
celemelerinde sedimantasyon 50 mm/saat, C reaktif
protein 32 mg/L saptandi. Diger hemogram ve biyo-
kimya incelemeleri normal bulundu. Bag doku hasta-
liklarina yonelik otoimmiin belirleyiciler saptanmadi.
Hastanin EKG’sinde RV hipertrofisi, sag aks sapmasi
gozlendi. On arka akciger grafisinde PA’lara yerles-
tirilen stent ve kardiyotorasik oranin arttigi goriildii.
Transtorasik ekokardiyografide LV fonksiyonlarinin
ve kalp kapaklarimin normal oldugu saptandi. Hasta-
da septumda paradoks hareket ile RV’de hipertrofi ile
birlikte 3+ trikiispit yetersizligi izerinden hesaplanan
sistolik PAB 120 mmHg 6l¢iildii. Ana PA en genis
yerinde 38 mm Ool¢iildii. Hastanin beyin natriiretik
peptid (BNP) diizeyi 2240 pg/ml saptandi. Alt1 dakika
yiirlime testi mesafesi 100 metre olarak o6l¢iildii. Kal-
bin manyetik rezonans incelemesinde interventrikii-
ler septumda yaygin kalinlasma ve paradoks hareket
ile pulmoner kokiin 39 mm ¢apinda oldugu saptandi
ve sistolik PA basinci kok diizeyinde 115 mmHg 6l-
clildii. Her iki akcigerde mozaik ateniiasyon ve stent
materyalleri ve stent igerisinde intimal kalinlasma
ile uyumlu periferik halka seklinde yogunluk azlig:
gozlendi. Hastaya daha sonra akciger perfiizyon sin-
tigrafisi yapildi ve her iki akcigerde radyoaktivite da-
giliminda heterojenite ile {ist loblarda belirgin olmak
lizere yaygin perflizyon defektleri saptandi. Hastaya
sag kalp kateterizasyonu yapildi. PA basinci ana PA
diizeyinde 110/46 (ortalama 89) mmHg, sag PA prok-
simalinde 106/45 (ortalama 86) mmHg 6l¢iildii. Stent
distalinde basing 48/25 (ortalama 34) mmHg saptan-
di. Stent proksimali ve distali arasinda 58 mmHg sis-
tolik basing farki oldugu izlendi. PA basinci sol ana
PA’da ise 103/47 mmHg (ortalama 84 mmHg), stent

distalinde 57/28 (ortalama 47) mmHg saptandi ve
stent proksimali ile distali arasinda sistolik basing far-
kinin 46 mmHg oldugu goriildii. Hastanin proksimal
PA’larindaki darligin distalinde basincin 50-60 mmHg
diizeyinde olmasi, yaygin, arterioler diizeyde tutulum
olmasina baglandi. Pulmoner anjiyografide sol alt
loba giden stent igerisinde difiiz %60 restenoz izlen-
di. Sag PA’da orta ve alt lob arter kokiinden baslayip
alt loba dogru uzanan stent iginde %60 stent restenozu
izlendi. Bu stentin i¢inden ¢ikan biiyiik bir arter ag-
zinda %80 darlik saptandi. Her iki akcigerin iist lob-
larina giden PA dallarinin tikali oldugu goriildii (Sekil
la-f). Hastaya yapilan sol kalp kateterizasyonunda
aorta ve dallarinda patoloji saptanmadi ve renal arter-
ler normal olarak degerlendirildi. Koroner anjiyogra-
fide koroner arterlerin normal oldugu goriildii. Hasta
mevcut bulgular ile kardiyoloji, kalp-damar cerrahisi
ve romatoloji bdliimlerince degerlendirildi. Hastada
ciddi pulmoner tutulumla giden vaskiilit tablosu ola-
bilecegi diisiiniildii. Ayrica hasta pulmoner endarteri-
ektomi acisindan da degerlendirildi. Fakat tutulumun
yaygin olmasi ve stent restenozu saptanmasi nedeniy-
le PA’lara girisimsel tedavi uygulanmasina karar ve-
rildi. Hastaya steroid tedavisi baglandi ve doz arttirimi
yapilirken hastada sag kalp yetersizligi bulgular1 ol-
mast nedeniyle hacim yiiklenmesi agisindan yakindan
takip edildi. Hasta 50 kg agirhiginda idi. Giinliik 16
mg metil prednizolon tedavisi altinda iken kontrolde
akut faz reaktanlar1 normal seviyelere geriledi ve has-
talik aktivasyonun baskilandigina ve PA’lara girisim
icin uygun zaman olduguna karar verildi. Hastanin
kontrol ekokardiyografisinde sistolik PA basinct 150
mmHg 6l¢iildii. BNP diizeyinin 880 pg/ml’ye gerile-
digi goriildii. PA kontrol anjiyografisinde sol inferior
PA stentinin distalinde basing 44/4/26 mmHg, stent
proksimalinde 113/5/52 mmHg 6l¢iildii ve sol PA’daki
stent i¢i darligin 70 mmHg sistolik basing farki yarat-
t1g1 ve iki ay onceki incelemeye goére basing farkinin
arttig1 gozlendi. Sag inferiyor PA’da ise stent dista-
linde basing 41/6/20 mmHg, proksimalinde 97/4/39
mmHg 6l¢iildii. Tekrarlanan dilatasyon sonrasinda sol
PA stenti distalinde basing 77/2/29 mmHg, proksima-
linde 90/3/34 mmHg 6l¢iildii. Balon dilatasyonu son-
rasinda sol PA’da basing farki 13 mmHg’a geriledi,
fakat stent distali basinct 44 mmHg’dan 77 mmHg’a
yiikseldi. Darligin ortadan kalkmasi neticesinde artan
kan akimina bagli basincin yiikseldigi diigiiniildii. Ar-
dindan sag PA degerlendirildi. Stentin i¢inden ¢ikan
biiyiik ve 6nemli arter agzindaki %80 darligin 6nce-
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ki degerlendirme ile ayn1 oldugu goriildii. Fakat stent
strutlar iginden ¢ikan bu damardaki isleme bagli her-
hangi bir komplikasyonun hastada ciddi mortalite ris-
ki tagimasi nedeniyle, bu damara miidahale edilmedi.
Stent i¢indeki darliga tekrarlayan balon dilatasyonu
uygulandi. Sag inferiyor PA’da basing stent distalinde
41/6/20 mmHg, proksimalinde ise 97/4/39 mmHg 6l-
ciildii. Distaldeki 6nemli darliga miidahale edilmedigi
icin basing farkinda degisiklik gozlenmedi. Islem bi-
timinde hastanin ana PA’sinda basing 93/45/61 mmHg
Olciildii. Hastada islem sonrasi herhangi bir kompli-
kasyon olmadi. Akut akciger 6demi agisindan yakin-
dan takip edildi. Islemden 24 saat sonraki transtorasik
ekokardiyografide sistolik PA basinci 95 mmHg 6l-
clildli. Hastaya steroid tedavisine ek olarak azathio-
purin tedavisi baslandi. Ek yakinmasi olmayan hasta
kontrollere gelmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Izole olarak PA darligina bagli PAH gelismesi na-
dir gozlenen bir durumdur. Eriskinde sistemik enfla-
matuvar hastaliklardan Behget, Takayasu, dev hiicreli
(temporal) arterit gibi vaskiilitlere bagl olarak geli-
sebilir.*> Akciger tutulumu siklikla biiyiik damar
vaskiilitlerinde (Takayasu arteriti, dev hiicreli arterit,
antindtrofilik sitoplazmik antikor “ANCA” iligkili
vaskdilitler, Wegener graniilmatozisi, mikroskopik po-
lianjitis ve Churg-Strauss sendromu) gozlenir.! Dev
hiicreli arteritte tabloya siklikla polimyalgica rheuma-
tica ve karotid arterlerin ekstrakraniyal tutulumu eslik
etmekte olup, sedimantasyon degeri belirgin olarak
yiikselir.”#! Behget hastaliginda tekrarlayan oral ve
genital aft6z lezyonlar ile uveit tanisal kriterler olup,
cilt bulgular1 hastalarin %80’inde goriilmektedir. Da-
mar tutulumu olarak ven lezyonlar1 arterlerdekinden
daha sik goriliir. Arter tutulumu trombozdan ziyade
anevrizma seklinde ortaya c¢ikar.™!” Takayasu arte-
riti ise nabizsizlik hastaligi olarak bilinmekte olup,
aorta ve dallarinda tutulum en sik ortaya ¢ikis sekli-
dir. Takayasu arteritinde yaygin genisleme, anevriz-
ma ve trombiis olusumu dev hiicreli arteritten daha
sik gozlenir. Hastalarin ¢ogunda subklaviya arteri
darligina bagl olarak sag ve sol kol arasinda nabiz
amplitiid farklilig1 ortaya ¢ikar. Akciger tutulumunda
hastalarda PH ¢ogunlukla mevcut olup, hastalarda en
cok Oksiiriik, dispne ve gogiis agrisi gibi semptomlar
goriiliir."" 12! Takayasu arteriti bulunan hastalarda PA
tutulumu goriilme sikligr %10-50 diizeyinde olabil-
mekle birlikte, tek basina PA tutulumu ¢ok nadir (%4)

gortilmektedir!*!'* ve konuyla ilgili yayimlanmis olgu
sunumlar1 mevcuttur.!'>! Hastamizda pulmoner anji-
yografi degerlendirmesinde damar duvar kalinliginda
artis, PA’larda darlik ve tam tikanma yaninda akut faz
degerlerinde diretken yiikseklik olmas1 ve bu yiiksek-
ligi agiklayan ek hastalik bulunmamasi PA vaskiilitiy-
le uyumlu bulgulardir."”2°! Hastada en muhtemel tan
olarak tek basma PA tutulumu ile seyreden Takayasu
arteriti oldugu sonucuna varilmistir. Histolojik deger-
lendirme yapilamadig1 igin, diger PA darlig1 yapan
durumlar tam olarak ekarte edilememistir.

Takayasu arteritinde tek bagina PA darligina bag-
I1 PAH oldukc¢a nadir goriilmektedir. RV basincinda
onemli diizeyde yiikselmelere sebep olmasi nedeniy-
le, siklikla idiyopatik PAH ve kronik tromboembolik
PH ile karigsmaktadir. Bu hastalarda sag kalp katete-
rizasyonunda PKKB’nin, darlik olan periferik PA’ya
denk gelme riski nedeniyle, yanlislikla normalden
yiiksek saptanmasina neden olabilir. Buna bagh ola-
rak hastada PH etiyolojik tanisinda yanligliklara se-
bep olabilir. Inceleme sirasinda darlik proksimalinde
basincin yiiksek olmasi ve kateterin darligi gegmesi
sonrasinda PA basincinda diisme goriilmesi akla peri-
ferik PA darligim getirmelidir.

Takayasu arteritinde sag akciger sola gore daha
fazla tutulur, lob damarlar1 segmental ya da subseg-
mental damarlara gore daha ¢ok etkilenir. PA dalla-
rinin darliginda cerrahi yaklagim oldukga zorluk ta-
sidig1 icin, balon anjiyoplasti ya da stent uygulamasi
siklikla uygulanan tedavidir. Proksimal PA’ya stent
yerlestirilmesi erigkinlerde ya da biiyiik ¢ocuklarda
uygulanmaktadir. Cocuklarda PA darligina uygula-
nan stent tedavisine ait uzun dénem sonuclar1 olduk-
ca iyi olmasina ragmen, yetiskinlerde olgu sunumlari
diginda net bilgi yoktur.l'”-!8) Pulmoner kan akiminin
cerrahi yaklasimla saglanmasi iizerine yayimlanmis
olgular mevcuttur.?'»! Greft tikanmasi, anastomoz
bolgesinde anevrizma gelisimi gibi komplikasyonlar
goriilebilmektedir. Stent yerlestirme sonrasi erken
dénem komplikasyonu olarak akut pulmoner 6demle
karsilagilabilmektedir; ¢iinkii pulmoner yatakta ani-
den perflizyon artisi ile distal PA basinci yiikselir ve
akciger kan akiminda yeniden diizenlenme sebebiyle,
bdyle bir tablo goriilebilir.** Bu durumdan korunmak
icin her iki akcigerinde de tutulum olan hastalarda,
miidahalelerin ayni seansta yapilmasi 6nerilmektedir.

Takayasu arteritine bagl proksimal PA tutulumla-
rinda cerrahi uygun tedavi olabilir. Cok sayida darlik
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varliginda perkutan girisim uygulanabilir. Perkiitan
islemler sonrasinda stent restenozu onemli bir prob-
lem olarak karsilasilmaktadir. Spacek ve ark.! ilag
kapli stent uygulanmasinin uygun yaklasim olabile-
cegini one siirmiislerdir. Li ve ark.*% ise Takayasu ar-
teritine bagl tek basina PA darlikli hastada rapamisin
kapli stent sonrasi restenoz oldugunu gozlemlemisler
ve vaskiilit varliginda ateroskleroz siirecinden farkli
hiicresel aktivasyonlarin restenoza neden olabilecegi-
ni ileri stirmiiglerdir. Saadoun ve ark.” ise bes yillik
takipte Takayasu arteriti bulunan hastalarda damar igi
girisimsel tedavi ile renal arterde restenoz riskini %31
olarak bildirmistir. Komplike seyir nedeniyle, girisim-
sel tedavilerin uygun hastalarda planlanmas1 gerekli-
dir. Sentiirk ve ark.1* ise Takayasu arteritine bagl tek
basma PA darligina bagli PAH gelisen hastayi, hasta-
ligin kronik agamada olduguna karar verip, girigsimsel
ve tibbi immiinsupresif tedaviden fayda saglanma-
yacagi diisiincesi ile PAH tedavisinde tercih edilen
Bosentan tedavisi ile izlemistir. Takayasu arteritine
bagl olarak PA sisteminde yaygin tutulum nedeniy-
le cerrahi ve girisimsel yaklagim uygulanamayan ve
tibbi tedaviden yeterli sonu¢ alinamayan olgularda,
PAH spesifik tedavi alternatif yontem olabilir. Fakat
bu konuda yeterli bilimsel veri bulunmamaktadir ve
literatiirde sadece olgu sunumlar1 mevcuttur.

Pulmoner arterit ile seyreden olgularda girisimsel
tedavinin zamanlamasi bilyiik 6nem tagimaktadir. Has-
taligin aktif oldugu zamanlarda yapilan stent yerlestir-
me islemi sonrasi restenoz siklig1 daha yiiksektir.[2*3"
Olgumuzda PA’ya girismsel tedavi uygulanmasi once-
sinde hastalik aktivasyonunun kontrol altina alinmasi
amaclanmigtir. Fakat hastada sag kalp yetersizligi kli-
nik tablosunun gelismeye baglamis olmasi nedeniyle,
kortikosteroid tedavisinin sivi-tuz tutulumunu artirma
riski nedeniyle maksimum doza ¢ikilamamistir.

Islem sirasinda kullanilacak balon ve stent cap-
larinin uygun olarak se¢ilmesi ve 6zellikle sert, kro-
nik lezyonlarda yiiksek basinca g¢ikilmasi gereklidir.
Islem sonrasi hastanin tedavisinin takibi énemlidir;
clinkii biiyiik damar vaskdilitleri kronik ve ilerleyici
seyir gosterir, restenoz ve yeni lezyon gelisimini On-
lemede kortikosteroid ve immunosupresif tedavi ge-
reklidir.*3%

Pulmoner arteritis Takayasu arteriti seyrinde or-
taya cikabilir ve bazi olgularda farkli semptomlar
nedeniyle gozden kacabilir ya da tan1 koyulmasinda
gecikmeler yasanabilir. PAH’a neden oldugu igin, ha-

yat1 tehdit eden bir komplikasyondur ve fibrotik yapi-
da kronik siirece ait patolojik degisimler gelismeden
saptanmasi tibbi ya da cerrahi ve girisimsel tedaviye
cevabi artiracaktir.

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