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Giris

Dogumsal kalp hastaliklariyla (DKH) iligkili pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), grup 1 pulmoner hipertansiyon (PH)
nedenleri arasinda yer almakta ve ¢ok heterojen bir hasta grubunu temsil etmektedir. Dogumsal kalp hastalarinda PH
gelisimi, sag kalimi olumsuz etkileyen ve ézellikle gebelikte, kardiyak ve diger majér cerrahi girisimler 6ncesinde 6zel dikkat
gerektiren bir durumdur. 2022 yilinda yayinlanan Avrupa Kardiyoloji Dernegi (ESC) PH tani ve tedavi kilavuzunda DKH-PAH
hemodinamik tanimi, istirahatte sirt Gstl yatar pozisyonda yapilan sag kalp kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter
basincinin (0PAB) > 20 mmHg, pulmoner vaskiiler direncin (PVD) > 2 Wood Unite (WU) ve pulmoner kapiller ug basincinin
(PKUB) £ 15 mmHG olmasi olarak tanimlandi (pre-kapiller PH, grup 1 PAH nedenleri arasinda yer alan diger hastaliklarla
benzer). Daha 6zgun bir klinik siniflandirma, DKH iligkili PAH’1 olan bireyleri daha iyi tanimlamak i¢in olugturulmustur. Bu
siniflandirmaya gére, Eisenmenger sendromu, dojumsal sistemik-pulmoner santa bagl PAH, ki¢lk ko-insidental defektler
ve tamir sonrasi gelisen PAH, DKH-PAH alt tiplerini olusturmaktadir. Kiglk defektlere eslik eden PAH olgularinda sonlanim
IPAH hastalariyla benzer iken, tamir sonrasi PAH gelisen olgularda ise daha kétliddr. Bu hasta grubunda risk
degerlendirmesinin IPAH hastalarinda kullanilan risk algoritmalari ile yapilmasi, giincel kilavuzlarda énerilmektedir. Gincel
kilavuzlarda DKH-PAH hastalarinda PAH spesifik ajanlari kullanimiyla ilgili, IPAH hastalarina benzer sekilde baslangi¢ ikili
kombinasyon stratejisi, baglangi¢ ve takipte risk durumlarina gére tedavinin sekillendiriimesi dnerilmektedir.

Olgu Sunumu

36 yas kadin hasta eforla nefes darli§i ve gabuk yorulma (DSO FK Ill) sikayeti ile kardiyoloji poliklinigimize bagvurdu. Oz
gecmisinde cerrahi yolla diizeltiimis sinis venosus ASD ve parsiyel venéz déniis anamolisi (2 yil énce) ve hipotirodi tanisi
mevcuttu. 2 yil énce cerrahi 6ncesi yapilan hemodinamik incelemede sistolik, ortalama ve diyastolik pulmoner arter basing
(s/o/d PAB) degerleri sirasiyla 66/40/52 mmHg, PKUB: 12 mmHg, PVD: 3.3 WU, sistemik vaskdler direng (SVD): 8.8 WU,
pulmoner/sistemik debi (Qp/Qs): 2 olarak raporlanmis ve defektin cerrahi yolla kapatiimasina karar verilmis. Operasyondan
6nce gabuk yorulma ve garpinti sikayetleri olan hastanin islem sonrasi sikayetleri gerilemis ancak son 6 aydir tekrar efor
intoleransi baslamig. Hasta hipotirodi igin levotiroksin kullanmaktaydi.

Fizik muayenesinde 2. kalp sesi sert ve trikispit odaginda 3/6 sistolik Gfirim diginda patolojik dzellik tespit edilmedi.
Hastanin elektrokardiyografisinde (EKG) ritmi siniis, sag aks ve sa§ ventrikll hipetrofisi (Resim 1), PA akciger grafisinde
pulmoner konusu belirginligi dikkat cekmekteydi. Laboratuvar incelemesinde natrilretrik peptid seviyesinde yikseklik (N-
terminal proBNP: 560 pg/ml) disinda baska 6zellik yoktu ve 6 dakika yuriime testi (6-DYT) mesafesi 420 metre idi.
Ekokardiyografik incelemede ise normal sol kalp bosluklari, diyastolik ve sistolik fonksiyonlari, genislemis sag kalp
bosluklari, ileri triklispit yetersizligi (pik trikiispit yetersizlik jet velositesi-TRVmax: 3.8 m/sn), korunmus sag ventrikil
fonksiyonlari (TAPSE:19 mm ve TDI S’:12 cm/sn), genislemis ancak inspirasyon ile >%50 kollabe inferior vena cava (IVC:
25 mm) mevcuttu. Renkli akim incelemede interatriyal septumda (IAS) gecis saptanmayan ve perikardiyal yama izlenen
hastanin, sPAB degderi 75 mmHg olarak hesaplandi (Video 1-4 ve Resim 2).

Figure 1. EKG

On planda kapatilmis dogumsal defekt sonrasi gelisen PAH diisiiniilen hastada yeniden kardiyak kateterizasyon planladi.
Hemodinamik incelemede prekapiller-PH tespit edildi (Tablo 1). Béylece Grup 2 PH nedenleri hem ekokardiyografik olarak
hem de hemodinamik olarak diglandi. Hastanin fizik muayenesi, arter kan gazi (AKG), solunum fonksiyon testi (SFT) ve PA
akciger grafisi grup 3 PH nedenlerini disliyordu. Kronik tromboembolik PH'yi dislamak igin yapilan ventilasyon/perfiizyon
(V/Q) sintigrafisinde mismatch saptanmadi. Metabolik ve sistemik hastaligi olmayan hastada grup 5 PH nedenleri de
dislandi. Grup 1 PAH nedenleri arasinda yer alan diger hastaliklar dislandiktan sonra (romatolojik markerlar normal, seroloji
negatif, batin USG normal) hastada DKH-PAH (kapatiimis defekt sonrasi gelisen PAH) tanisi dogrulanmis oldu.

Video 1-4



2022 Avrupa Kardiyoloji ve Solunum Dernegi (ESC/ERS) PH tani ve tedavi kilavuzu 6nerileri dogrultusunda hastaya risk
degerlendirilmesi yapildi. Cok parametreli risk degerlendirme cetveline gére orta-riskli saptanan hastada, yine ayni kilavuz
dnerileri dogrultusunda baglangig ikili kombinasyon tedavisi (masitentan+tadalafil) baslandi. Uglincii ay kontroliinde
hastanin semptomlarinda, fonksiyonel sinifinda, 6DYT mesafesi ve natriliretik peptid seviyelerinde olumlu yénde degisim
saptandi. 2 yillik takip sonucunda hasta tamami ile diisilk risk kriterlerine (DSO FK:1, 6-DYT mesafesi: 650 metre, NT-
proBNP: 63 pg/ml) sahipti.

Tablo 1.

Aciklama Deger
s/o/d PAB (mmHg) 85/60/45
PKUB (mmHg) 10

RAP (mmHg) 13
Kardiyak Debi (L/dk) 4.3
Kardiyak indeks (L/dk/m2) 2.4

PVR (WU) 11.6
SVR (WU) 16

Endotelin reseptér antagonisti (ERA) ve fosfodiesteraz tip V inhibitdéri (PDE-5i) ile baslangig ikili kombinasyon tedavisi,
giincel kilavuzlarda diisiik/orta riskli PAH hastalarinda énerilmektedir. Ozelikle kronik hastaliklarda (HT, KAH, DM vs.) sabit
doz kombinasyon tedavisi, tedavi uyumunu artirmasi nedeniyle dnerilmektedir. Bu galismada yazarlar, DSO FK II-1ll PAH
hastalarinda sabit doz masitentan ve tadalafil kombinasyonunun, masitentan veya tadalafil monoterapisine gére etkinlik ve
gavenirligini arastirdilar.

DUE calismasi, daha énceden tedavi almamis (naif) veya tadalafil veya masitentan ile monoterapi alan (prevalan) DSO FK
[I-11l PAH hastalarinda, M/T sabit doz kombinasyonu ile masisentan 10 mg ve tadalafil 40 mg monoterapisini etkinlik ve
gavenirlik agisindan kiyaslayan ¢ok merkezli, ¢ift kér bir faz Ill calismadir. Galismanin birincil sonlanim noktasi, 16 haftalik
takip sonucunda tedavi gruplarindaki PVD degisimi. Hastalar (n=187) 3 tedavi koluna randomize edildi.

o M/T sabit doz kombinasyon kolu (n=108)
o Masitentan kolu (n=35)
o Tadalafil kolu (n=44)

M/T sabit doz kombinasyon kolunda 16 haftalik takip sonucunda PVD dlsUsi daha belirgindi. Sabit doz kombinasyon
kolunda tedavi ile iligkilendiriimeyen 3 61im gerceklesti. Tedavi biraktirmayi gereken yan etki, ciddi yan etki (6zellikle de
anemi, hipotansiyon ve 6dem), sabit doz kombinasyon grubunda daha fazlaydi. ikincil sonlanim noktasi 6-DYT
mesafesindeki degisim ise gruplar arasinda benzerdi.

Sonug olarak DUE calismasi, DSO FK Ill yeni tani konmus veya daha énceden ERA veya PDE-5i ile tedavi alan PAH
hastalarinda, M/T sabit doz kombinasyonunun monoterapiye kiyasla artmis yan etki pahasina PVD’de belirgin disis
sagladigini gésterdi.
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