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Bilinen hastalik 6ykisli olmayan 30 yasinda kadin hasta son ¢ aydir artan nefes darligi, bacaklarda sislik ve birkag kez olan
bayilma sikayetlerinin o glin tekrarlamasi (zerine acil servisimize basvurdu. Sorunsuz iki canli dogum 6ykisi mevcut olan
hastanin fonksiyonel sinifi IV olup, fizik muayenesinde bilateral periferik 6dem saptandi. EKG sinus ritminde ve hizi 84
atim/dk. P-pulmonale dalgalari, yaygin ST depresyonu ve bifazik T dalgalari dikkat gekmekteydi (Sekil 1.). Acil sartlarda
yaplilan yatak basi ekokardiyografik incelemede sag kalp bosluklari dilate saptadi ve ileri trikispit yetersizligi (TY) Uzerinden
alinan tahmini sistolik pulmoner arter basinci (sPAP): 80 mmHg olarak hesaplandi. Hastanin siddetlenen nefes darlidi
tariflemesi Gzerine akut pulmoner emboli 6n tanisi ile hastaya pulmoner bilgisayarli tomografi anjiyografi (PBTA) planlandi.
PBTA’da pulmoner emboli izlenmeyen hastada NT-proBNP: 1665 pg/ml saptanmasi tizerine hasta ileri tetkik ve tedavi
amaciyla interne edildi.
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Hastanin yapilan detayli ekosunda sol kalp boyutlari ve fonksiyonlari normal olarak izlendi, sol tarafli kapak patolojisi
saptanmadi. Parasternal kisa aks gériintide artmis basing yikini gésteren sistolik ‘D shaped’ septum izlendi. Pulmoner
arter gapi 26 mm olup, artmis 6lglildi. Sag ventrik(l ¢ikim yolu akselerasyon silresi 42 msn idi ve mid sistolik ¢gentiklenme
izlendi (Sekil 2.).
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Sag kalp bosluklarinda dilatasyon saptanan hastanin sag atriyum (RA) alani: 22.5 cm?. TAPSE ve S’ dalgasi azalmig olan
hastada, triklispit yetersizli§i ileri olarak dederlendirildi ve TY velositesi 4.3 m/s &l¢ildi. Inferiyor vena kava (IVC): 25 mm
olup, solunumla ile kollabe olmamaktaydi. sPAP: 75 + 15 = 90 mmHg olarak hesaplandi (Sekil 3.). Transézofageal
ekokardiyografide intrakardiyak sant saptanmazken, tim pulmoner venlerin sol atriyuma dékildiagi gérildi.
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Hastanin tim ekokardiyografik parametreleri yiiksek olasilikli pulmoner hipertansiyon (PH) ile uyumluydu ve hastaya ileri
degerlendirme amaciyla sag kalp kateterizasyonu (SKK) planlandi. SKK éncesinde gégus hastaliklari ve romatoloji ile
konsulte edilenen hastada herhangi bir patoloji saptanmadi. Ventilasyon/perfuzyon sintigrafisi yapilan hastada mismatch
g6rulmedi. Portal hipertansiyon ekartasyonu agisindan batin ultrasonu yapildi, ek patoloji saptanmadi.

SKK’da pulmoner arter basinci (PAP): 90/48/64 mmHg, pulmoner vaskiller direng (PVR): 16 Woods Unite, pulmoner arter ug
basinci (PAWP): 7 mmHg olarak 6l¢lildi ve hastaya prekapiller PH tanisi kondu. Olasi diger prekapiller PH etyolojileri
dislandiktan sonra hasta idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon (IPAH) tanisi aldi. RA basinci (RAP): 11 mmHg, mikst
vendz satlirasyon (SvOz): %65 olup 2015 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon kilavuzuna gére orta risk kategorisindeyken,
kardiyak indeks (Cl): 1.73 L/dk/mz? ile yUksek riski gdstermekteydi. NYHA IV olan ve risk siniflamasina gére ylksek riskli olan
hastaya intravendz iloprost ve masitentan tedavisi baglandi. Dilretik tedavisi diizenlenen hastanin takiplerinde nefes darligi
geriledi, NYHA II-1ll oldu. Hasta masitentan 10 mg 1x1 tedavisi ile taburcu edildi.

ilk kontroliinde fonksiyonel sinifi II-11l olan hastanin sag yetmezlik bulgulari gerilemisti, hasta hig senkop tariflemedi. 6 dakika
yUriime mesafesi (6DYM) 310 metreye ilerlemesine ragmen hala orta risk kategorisindeydi. NT-proBNP: 2095 pg/ml olup
yuksek risk kategorisindeydi. Hastanin perikardiyal sivisi bulunmamakla birlikte RA alani 22 cm? olup orta riski isaret
etmekti. Hedef hastayi diisiik riskte tutmak oldugundan masitentan 10 mg 1x1 tedavisine, sildenafil 20 mg 3x1 eklendi.

Takiplerinde fonksiyonel sinif | olan ve sag kalp yetmezligi semptomlari olmayan hastanin 6DYM: 475 m yikseldi. Hastanin
NT-proBNP: 1587 pg/ml olup yiiksek risk ve RA alani 21 cm? olup orta risk kategorisindeydi. Hastanin hemodinamik
durumunu daha iyi degerlendirmek ve risk parametrelerini daha iyi gézlemlemek amaciyla kontrol SKK planlandi. Kontrol
SKK’'da PAP: 88/35/57 mmHg, PVR: 16 WU, PCWP: 10 mmHg saptandi. Cl: 1.39 L/dk/m? ve SvO2: %56 yiksek riski, RAP:
11mmHg orta riski isaret etmekteydi. Hastanin orta ve yuksek risk parametrelerinin olmasi nedeniyle mevcut tedavisine
seleksipag eklenerek U¢li kombinasyon tedavisine gegildi. Takiplerinde fonksiyonel sinifi | olan hastanin 6DYM: 560
metreye ilerledi. NT-proBNP: 1058 pg/ml olup takipleri boyunca ilk defa orta risk grubuna geriledi. Hasta ¢l kombinasyon
tedavi altinda yakin takip edilmektedir.

Sonug

IPAH ilerleyici ve yasami tehdit eden bir hastaliktir. Tani alan hastalarda ilk yapiimasi gereken, risk degerlendirmesi ve ona
gore ilag tedavisinin belirlenmesidir. Primer hedef hastayi disuk risk kategorisine getirmek ve takipleri boyunca bu
kategoride tutmaktir. DUsUk risk kategorisi disinda gegirilen her slirenin mortaliteye olumsuz etkisi oldugu bilinmektedir. Risk
degerlendirmesi yaparken kilavuzlarda ve gesitli kayit galigmalarinda kullanilan parametreler ile detayli incelemeler
yapilmalidir. Ozellikle tedavi yanitinin degerlendiriimesinde ya da klinik kétllesme veya beklenen tedavi yanitinin
alinamadigi hastalarda risk degerlendiriimesinde mutlaka invaziv parametrelerin de kullaniimasi gerekliliginin alti ¢izilmelidir.



TUm bu degerlendirmelerin sonunda asil amag olan dUsiik risk kategorisine ulasabilmek i¢in vakit kaybetmeden
kombinasyon tedavilerine gegilmelidir. Parenteral tedavi ve transplant segenekleri akilda tutulmadir.



