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Olgu Sunumu

26 yasinda kadin hasta eforla ortaya ¢ikan carpinti ve nefes darligi yakinmalari ile bagvurdu. Hastanin éykisinden 2 ay
6nce C/S ile dogum yapti§i ve sikayetlerinin dogum sonrasindaki ilk giinde basladigi 6grenildi. Hastanin gocukluk
déneminden beri gcabuk yorulma yakinmasinin da oldugu égrenildi. Hastanin dogum sonrasi sikayetleri baglayinca
basvurdugu dis merkezde tetkikleri yapilmis ve transtorasik ekokardiyografisinde sagd kalp bosluklari genis ve maksimum
sistolik pulmoner arter basinci s(PAB) 49 mmHg saptanarak ileri tetkik i¢in merkezimize gdénderilmis. Hastanin 6zgecmisinde
Guatr nedeniyle Tiroid hormon replasman tedavisi aldidi belirlendi. Hastanin fizik muayenesinde patolojik bulgu olarak
boyun ven dolgunlugu, kalp muayenesinde palpasyonla parasternal lift, kalp sesleri takikardik, sternum solunda 2/6 sistolik
Ofirim saptandi. Hastanin istirahat oksijen satlrasyonu %97 él¢ildi. Hastanin elektrokardiyografisinde NSR (Sekil 1), sag
ventrikul hakimiyetini disindlren V1-3'te T negatifligi saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi ve biyokimyasal
parametreleri normal saptandi. BNP 1500 pg/mL saptandi. PA Ac grafisinde kardiyomegali, pulmoner konus dilatasyonu
saptandi (Sekil 2). Transtorasik ekokardiyografide sagd kalp bosluklari genis, sSPAB 87 mmHg, sag ventrikil S velosites, 8
cm/s, TAPSE 13 mm, RV/LV>1, IVC 16 mm saptandi. Hastada PHT tanisi agisindan Romatolojik belirtegler degerlendirildi
ve N saptandi. Hastanin Solunum Fonksiyon Testi ve Diflizyon Kapasitesi degerlendirmesi neticesinde Grup Il dislandi.
Hastada mevcut bulgularla Grup Il PHT olmadidi belirlendi. Hasta PHT etiyolojisi agisindan serviste yatirilarak izlenirken, 3
dakika kadar slren epileptik atak gegirdi. Nérolojik olarak dederlendirilen hastanin Beyin BT Normal bulundu. EEG’de
patoloji saptanmadi. Hastanin senkop yakinmasinin PHT ile iligkili olduguna karar verildi. Hastanin D Dimer diizeyi normal
olmakla birlikte dis merkezde yapiimis Ventilasyon Perflizyon sintigrafisi PTE ile uyumlu gelmisti, kontrol VPS’de ise tek bir
segmentte mismatch izlendi. Bunun (izerine hastanin tedavisine antikoagllan tedavi eklenemesine karar verildi. Fakat
hastadaki tek segment tutulumu ile Pulmoner HT ciddiyetinin uyumsuz olmasi nedeniyle etiyolojiye yonelik tetkiklere devam
edildi. Hastaya yapilan sag kalp kateterizasyonunda PA 87/33/51 PKKB 7 PVR 6,8 WU 6l¢lldi. Hastaya yapilan
vazoreaktivite testinde inhaler iloprost ile PAB 33/13/20 PVR 2,3 WU’e diismesi (izerine hastada Vazoreaktif PAH saptandi.
Hastaya Nifedipin 2x30 mg ardindan 2x60 mg dozuna gegildi. Birinci ay kontrolinde FK Sinif I'e kadar diizelme g&sterdigi ve
BNP degerinin ise 74 oldugu saptandi. TTE de sPAB 40 mmHg saptandi, diastolik disfonksiyonun diizeldidi saptandi.
Hastanin durumun stabilitesi nedeniyle kontrol sag kalp kateterizasyonunun 6. ayda yapilmasina karar verildi. Kontrol
perflizyon sintigrafisinde mismatch saptanmadi.

Sekil 1 - Elektrokardiyografi

Sekil 2 - PA Ac grafisi

Tartisma

Pulmoner hipertansiyon; normal kalp debisinin varliginda, ortalama pulmoner arter basincinin (PAB) 20 mmHg uzerinde
olmasidir. Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) ise, klinik pulmoner hipertansiyon siniflandiriimasinda Grup 1’de yer alan
ve pulmoner arteriyollerde proliferasyon, fibrozis, vazokonstriksiyonu ve remodelling ile karakterizedir.1-3 Pulmoner vaskuler
hastalik sonucunda pulmoner vaskiler direng yikselir. Sonugta ciddi sag kalp yetmezligi ve 6lime yol agar 4 PAH terimi;
idyopatik formlarin yani sira, yine ilerleyen sirecte ayni histopatolojik degisikliklere yol actigi gésterilmis; kalitsal pulmoner
hipertansiyonu, ilag ve toksinlere maruziyeti, HIV enfeksiyonuna maruziyeti, yenidodan inat¢i pulmoner hipertansiyonu,

konjenital kardiyak anomalileri, kollajen vaskiiler hastaliklari ve portal hipertansiyonu kapsamaktadir.'

IPAH hastalarinda klinik seyir oldukca degiskendir. Yapilan kapsamli calismalar ortalama sag atriyal basing ile ortalama
pulmoner arteriyel basincin mortalite ile guglu iliskisi oldugunu géstermistir. Ek olarak NYHA fonksiyonel siniflamasi da
mortalite i¢in guglu bir predikitiftir. Kapsamli veriler mortalitenin en sik sag kalp yetmezligi ile iliskili oldugunu gdstermektedir.4
Ayrica hastalarda enfeksiyon, kanama gibi takipte gelisebilen komplikasyonlar gézlenebilir.5 K6t sagkalim oranlari géze
alindiginda hastaligin dogru yénetimi oldukga kritiktir. lyi alinmis bir anamnez ve ayrintili bir fizik muayenenin ardindan elde
edilen gdgUs radyogrami ve transtorasik ekokardiyografi bulgulari, hastalik igin siiphe uyandirmada degerli olsa dahi; kesin
tani ve dogru takip icin bazal sag kalp kataterizasyonu (SKK) ile invaziv hemodinamik degerlendirme sarttir. SKK ile taniyi

kesinlegtirme ve diger nedenlerin ekartasyonunun yani sira; hastaligin ciddiyeti ve prognozu da belirlenmis olur.67
Idyopatik, kaltsal veya ilag iligkili PAH tanisi oldugu varsayilan hastalarda SKK ile es zamanli olarak vazoreaktivitenin de

mutlaka test edilmesi gereklidir.8-9 Bu sayede kalsiyum kanal blokdrlerine (KKB) olumlu uzun dénem yanit gdsterebilecek



vazoreaktif alt kime belirlenir. Vazoreativite testi i¢in ¢esitli vazodilatatdrler kullanilabilir. Vazodilatér ajan olarak 1V
Epoprostenol, inhale NO veya iloprost énerilir. NO ylksek dozda kardiyak debiye etkisi diisik olan hizli etkili bir ajandir.
Ancak 6nemli bir dezavantaji bazi hastalarda rebound sekilde pulmoner hipertansiyonu arttirmasidir. iloprost ise kalp
debisine ¢ok az etki eder, segici olarak pulmoner arter basincini etkiler ve kronik tedavi olarak da endikedir. Dezavantaji en
az olan vazodilatatérdir. intravendz epoprostenol ise inhale NO veya inhale ilioprost yoklugunda bir alternatittir. intravensz
epoprostenol ayni zamanda kronik tedavide de yeri olan bir ajandir ancak en énemli dezavantaji sistemik ciddi hipotansiyon
ve ayrica vazoreaktivite testinde kullaniminda belli araliklarla doz arttirilmasi gerekli olacagi igin islemin uzun sirmesine
neden olmasidir.'%11 Vazoreaktivite testinin pozitif olmasi, artmis veya normal kalp debisi ve etkilenmemis kalp hizi
varliginda, ortalama pulmoner arter basincinda >%10 mmHg azalma ve beraberinde ortalama PAB mutlak degerinin <40
mmHg olmasidir.10,11 Vazoreaktif saptanan hastalarda ilk segilecek tedavi kalsiyum kanal blokdrleri olmalidir. PAH'ta
agirhkl olarak kullanilan KKB'ler felodipin, nifedipin, diltiazem ve amlodipindir. Ancak yine de vazoreaktivite gbsteren bazi
hastalar KKB’lerine iyi yanit veremeyebilir veya sadece kisith bir stire yanit verebilir. Bu nedenle hastalarin yakin takibinin
O6nemi de unutulmamalidir. Daha da 6nemlisi tam fayda i¢in KKB’lerin titre edilerek énerilen dozlarda kullaniimasidir.
Ornegin amlodipin 5 mg ile baslangig sonrasi 15-30 mg/giin, nifedipin 30 mg baslangi¢ sonrasi 60-180 mg/giin, diltiazem
120 mg baslangi¢ sonrasi 120-360 mg/gliin.11 Vazoreaktivite gdsteren ve KKB ile énerilen dozda tedavi edilen hastalara, 3-
6. ayda yeniden degerlendirme 6nerilmektedir. Klinik olarak fonksiyonel kapasitesi iyilesen ve hemodinamik olarak ortalama
PAB’I <30 mmHg, PVR <4 WU saglanan hastalarin kronik yaniti yeterli olarak kabul edilir. Tatmin edici bir yanit alinamadigi
takdirde ek PAH tedavisine baglanmalidir. Ancak bu durumda unutulmamasi gereken her ne kadar KKB’ne yanit tatminkar
olmasa da; KKB tedavisini sonlandirmak, klinik kétilesmeye neden olabilir. KKB'lerin onayli PAH ilaglariyla kombinasyonu
bazi hastalarda gerekli olabilir. Vazoreaktivite gcalismasi yapilmamis veya testi negatif olan hastalarda, diger endikasyonlar
icin standart dozlar recete edilmedikge, ciddi yan etkiler (siddetli hipotansiyon, senkop ve RV yetmezligi) potansiyeli
nedeniyle KKB'lere baglanmamalidir.

Sundugumuz vazoreaktif PAH olgumuzda, nifedipin dozu hastamizin tolere edebilecedi yliksek doza gikarildi ve erken
dénemde klinik olarak dramatik olumlu yanitlar alindi. NYHA fonksiyonel kapasitesinde ve ekokardiyografi
degerlendirmesinde belirgin diizelme izlenen hastamiza 6. ayda kontrol SKK planlandi. IPAH hastalarinda ilk SKK sirasinda
yapilan vazoreaktivite testlerinden, %10-20’sinin pozitif oldugu goéralmustir. Ek olarak uygun ylksek dozda verilen KKB ile
ortalama pulmoner arter basincinda belirgin dlsus olacagi, dahasi bu durumun 20 yildan fazla sirebilecegi de bildirilmistir.
Bu husus IPAH hastalarinda; belirli bir alt kimede, pulmoner hipertansiyonun geri déndirilebilme olanaginin oldugunu ve
yasam kalitesinin yani sira yagsam siresinin de artabilecegini kanittamaktadir.5,12 Daha karmasik olan ve netlesmemis bir
husus ise IPAH’da vazoreativitenin pozitif veya negatif oldugu farkli alt gruplarin olup olmadigi veya bu yanitin ayni
hastaligin farkli evreleri olup olmadigidir. Ancak vazoreaktivite testi negatif olan hastalarda verilen KKB tedavilerinin kisa
veya uzun ddénemde higbir fayda saglamiyor gibi géziikmesi bu antitenin icten ice farkli hastalik alt gruplarina 6zgi oldugunu

desteklemektedir.®
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