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40 yasinda kadin hasta 5 yildir devam eden nefes darli§i, eforla yorgunluk ve carpinti sikayetleri ile basvurdu. Oykiide
hipertansiyon, diyabet yok, 10 paket/yil sigara kullanimi mevcuttu. Ailesel PAH 6ykuisi yok, istah kesici ila¢ kullanimi yoktu.
Hastanin 2 gebelik dykisi (2007 ve 2009 yillarinda) mevcuttu ve gebeliklerini sorunsuz gegirmisti.

Hastaya 5 yil dnce sikayetlerinin ilk bagladigi dénemde dis merkezde sinirh bir kalp kateterizasyonu yapilmis; raporda
sadece sistolik pulmoner arter basinci 98 mmHg, vazoreaktivite negatif, koroner arterler normal olarak belirtiimis. Hastaya
bunun Gzerine idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon (IPAH) tanisi konularak bosentan 2x125 mg ve iloprost 6x1
inh/giin baslanmis. Hastaya yaklasik 1 yil sonra diger bir merkezde Toraks BT ve V/P sintigrafi yapilmis ve pulmoner
tromboemboli agisindan yuksek riskli bulunmus. Toraks BT’de bilateral mozaik perflzyon paterni, sag kalp ve pulmoner
arterlerde genisleme saptanmis, pulmoner emboli saptanmamis. Alt ekstremite venéz Doppler USG normal olarak
raporlanmis. Hastaya bu bulgular ile de kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) tanisi konulmus ve hasta
pulmoner endarterektomi icin dederlendiriimek Uzere dis merkeze ydnlendirilmig, fakat hasta kabul etmemis. Hastaya bunun
Uzerine riociguat 3x1 tb ve rivaroxaban 1x20 mg eklenmis.

Takiben 2 yil boyunca kontrollerine diizensiz giden hasta klinigimize 2018 yilinda artan nefes darliyi yakinmasi ile bagvurdu.
Hastanin fizik muayenesinde kan basinci 100/70 mmHg, kardiyak konsiiltasyonda P2 sert, oksijen satlirasyonu %95,
siyanozu yoktu. Elektrokardiyografisinde sag aks, sa§ ventrikil hipertrofisi ve yiiklenme bulgulari, PA akciger grafisinde
kardiyomegali, pulmoner arterde genisleme bulgusu mevcuttu (Sekil 1). Transtorasik ekokardiyografide sag kalp
bosluklarinda genisleme, D septum, pulmoner arterde dilatasyon, 5,5 m/s TY velositesi, TY (zerinden 6él¢iilen pik SPAB: 125
mmHg olarak bulundu (Sekil 2, 3). Hastaya yapilan transézefajiyal ekokardiyografide (TEE) slperior vena kava
komsulugunda 14 mm sinus venozus tip atrial septal defekt (ASD) tespit edildi (Sekil 4). Hastanin toraks BT’sinde de ASD
ve pulmoner vendz dénis anomalisi tespit edildi (Sekil 5). Pro-BNP 697 pg/mL (N <125 pg/ml) olarak tespit edildi. Hastanin
6 dakika yUrime testi mesafesi (6DYTM) 470 metre (fonksiyonel sinif 2) tespit edildi, efora %95 oksijen satlirasyonu ile
baslayan hastanin efor sonunda oksijen satlirasyonunun %88’e diistigu goéruldi.

Hastaya yapilan sag kalp kateterizasyonunda pulmoner arter basinci 102/26/56 mmHg, pulmoner kapiller ug basinci (PKUB)
6 mmHg, kardiyak output: 8 L/dak, kardiyak indeks: 5.2 L/dak/m2, PVR: 6 WU, QP/QS 1.4 bulundu. Pulmoner anjiyografi
normal bulunan hastada KTEPH ekarte edildi. Hasta ASD kapatma ydniinden degerlendirildi; PVR’sinin 5 WU (zerinde
olmasi, QP/QS degerinin 1.5’'un altinda olmasi, eforla desaturasyonunun olmasi nedeniyle éncelikle PAH spesifik tedavi
baslanarak takibine ve sonrasinda yeniden sag kalp kateterizasyonu ile dederlendiriimesine karar verildi. Hastaya bosentan
ve riociguat tedavisinin yaninda selexipag 2x1 baslandi ve 1000 mcg 2x1’e ¢ikildi. 6 ay sonra hastaya yeni bir kalp
kateterizasyonu planlandi. Fakat, bu dénemde KOVID pandemisinin baglamasi nedeniyle hasta uzun bir siire kontrollerine
gelemedi. Nihayet 2020 yil sonunda yapilan kalp kateterizasyonunda pulmoner arter basinci 114-42-71 mmHg, PKUB: 7
mmHg, PVR:11 WU, kardiyak output: 5.8 L/dak, kardiyak indeks: 3.7 L/dak/m2, QP/QS: 1 olarak tespit edildi. Hastanin
6DYTM 420 metre idi ve eforla desaturasyonunun arttigi gérildi. Hastanin yeni kateterizasyon sonuglarina gére ASD’nin
kapatiimasinin uygun olmadidi ve PAH spesifik tedavi ile devamina karar verildi.

Tartisma

Bu vakamizda énce yetersiz bir degerlendirme sonrasi idiyopatik PAH tanisi alarak tedavi baglanan, sonrasinda KTEPH
oldugu distndlen, fakat ayrintili inceleme sonrasinda sinlis venosis ASD’ye sekonder PAH tanisi konulan bir vakayi
sunduk. Pulmoner arteriyel hipertansiyon tanisi igin tim hastalara tanisal algoritma tam olarak uygulanmalidir. PAH tanisi,
oksimetrik ¢calismanin oldugu tam bir kalp kateterizasyonu ile konulmalidir. Sinus venosis ASD, transtorasik ekokardiyografi
ile gbzden kacabilir. Bu nedenle sliphelenilen hastalarda TEE uygulamasi gok 6nemlidir. Kalp kateterizasonu esnasinda
yapilan oksimetrik galisma, bizi gézden kagan bir sant lezyonu konusunda uyarabilir. Konjenital PAH olan santl hastalarda
operasyon dncesi mutlaka kalp kateterizasyonu, efor testi ile desaturasyon varhg, klinik degerlendirme, ekokardiyografik
bulgulara gére hastalar operabilite agisindan ayrintili degerlendirilmeli, treat-and-repair (tedavi et ve tamir et) stratejisi
uygulanirken ¢ok dikkatle hasta segilmelidir.

Sekil 1. Hastanin EKG ve PA akciger grafisi



EKG PA Akciéer graf-isi

Sekil 2. Transtorasik ekokardiyografi, parasternal uzun aks ve kisa aks D-septum.

Sekil 3. Transtorasik ekokardiyografi, apikal 4 bosluk gérintide sag kalp bosluklarinda genisleme ve yiiksek TY velosite: 5.5
m/s.

Sekil 4. Transdzofageal ekokardiyografi, mid-6zofageal bikaval gérintiide sinlis venosis ASD (2-B ve renkli Doppler, beyaz
ok)



Sekil 5.




