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ABS TRACT

Pulmonary hypertension (PH) is a complex disease with limiting the physical activity, life expectancy significantly and requires multidisciplinary 
approach. In recent years, a dramatic increase was observed in the understanding and management of the disease. The first clinical classifica-
tion of PH was made in Evian (France) in 1973 and the last clinical classification of PH was made in Dana Point (USA) in 2008. Diagnosis and 
clinical classification of PH is discussed in this review. (Anadolu Kardiyol Derg 2010; 10: Suppl 1; 2-4)
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ÖZET

Pulmoner hipertansiyon (PH) hem fiziksel aktiviteyi, hem yaşam beklentisini kısıtlayan kompleks bir hastalıktır ve multidisipliner yaklaşım gerekti-
rir. Son yıllarda hastalığın anlaşılmasında ve tedavisinde dramatik bir artış gözlenmiştir. PH’un ilk klinik sınıflaması 1973 yılında Evien (Fransa)’de 
yapılmıştır ve PH’un son klinik sınıflaması 2008 yılında Dana Point (ABD)’te yapılmıştır. Bu derlemede pulmoner hipertansiyon tanımı ve klinik kla-
sifikasyonu tartışılmıştır. (Anadolu Kardiyol Derg 2010; 10: Özel Sayı 1; 2-4)
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Giriş

Pulmoner hipertansiyon (PH) kompleks ve multidisipliner 
yaklaşımı gerektiren bir bozukluktur. Son yıllarda tanısı ve teda-
visinde önemli gelişmeler olmasına rağmen, halen mortalite ve 
morbiditesi yüksek devam etmektedir. Daha önceleri çok nadir 
olduğu bildirilmiş olmasına rağmen, Fransız kayıtlarında (1) pre-
valansının milyonda 15 olarak bildirilmiş olması, hastalığın 
tanısında-özellikle semptom durumu hafif olanlarda- henüz bazı 
eksikliklerin olduğunu düşündürtmektedir. Bu yazıda pulmoner 
hipertansiyon tanımı ve klinik klasifikasyonu tartışılacaktır.

Pulmoner hipertansiyon tanım
PH istirahat halindeki bir kişinin sağ kalp kateterizasyonunda 

ölçülen ortalama pulmoner arter basıncının (PAB), 25 mmHg’a 
eşit veya fazla olması olarak tanımlanır (2). Son zamanlardaki 
değerlendirmelerde, normal ortalama PAB’ın üst sınırının yakla-
şık 20 mmHg olduğu ve ortalama PAB 21-24 mmHg arasında olan 

hastaların klinik anlamının henüz bilinmediği bildirilmiştir (2). 
Daha önceki tanımda bulunan egzersizdeki ortalama PAB’nin 30 
mmHg üzerine çıkması bilimsel verilerle yeterince desteklenme-
diği için tanımdan çıkartılmıştır (2). Pulmoner arteriyel hipertan-
siyon (PAH) akciğer hastalıklarına bağlı PH, kronik tromboembo-
lik PH veya seyrek görülen diğer hastalıklar gibi başka prekapil-
ler PH nedenleri olmaksızın prekapiller PH ile ayırt edilen bir 
klinik durumdur (Tablo 1). PAH’ın benzer klinik tablolarla ve akci-
ğer mikro dolaşımında neredeyse aynı patolojik değişikliklerle 
seyreden farklı formları bulunmaktadır (Tablo 2).

Pulmoner hipertansiyonun klinik sınıflandırması
Dünya sağlık örgütünün 1973 yılındaki ilk sınıflamasından 25 

yıl sonra Evian (Fransa)’da PH ilk defa 5 gruba ayrılarak sınıflan-
dırılmış olup; 2003 Venice (İtalya) toplantısında ise Evian sınıflan-
dırmasında küçük değişiklikler yapılmıştır (En çarpıcı olanı pri-
mer PH terimi yerine idiyopatik kullanılmasının önerilmesi ve 
sekonder PH teriminin kaldırılmasıdır) (3). 2008 yılında Dana 



Point (Amerika)’teki 4. Dünya PH sempozyumunda bu klinik sınıf-
lama son halini almıştır (3).

1. Grup: İdiyopatik PAH (İPAH) tanısı ancak Tablo 2’deki tüm 
diğer sebepler ekarte edildiğinde konabilir. Eskiden ailesel PAH, 
şimdi ise kalıtsal PAH diye adlandırılan PAH formuyla IPAH birbi-
rinden ayrılamazlar (4). Tedavi yaklaşımını değiştirmeyeceği için 
artık kalıtsal PAH’ı tanımak için İPAH’lı hastalarda genetik araş-
tırma önerilmemektedir. PAH’ın ilaçlara ve toksinlere bağlı ola-
rak en kuvvetli ilişkisi 1960’larda kullanılan iştah kesicilerle 
olmuştur. Diğer hastalıklarla bağlantılı PAH (APAH) en sıklıkla 
sistemik skleroz (PAH prevalansı %7-12), HIV enfeksiyonu (PAH 
prevalansı % 0.5), portopulmoner hipertansiyon (portal hipertan-
siyonu olanların %2-6’sında PH gelişir) ve doğumsal kalp hasta-
lıkları ile birliktedir (4). Avrupa ve Kuzey Amerika’da doğumsal 
sistemik pulmoner şantlarla bağlantılı PAH prevalansı erişkin 
nüfusun milyonda 1.6-12.5 vakasına denk gelir ve bunların %25-
50’si Eisenmenger sendromludur (4). Şistozomiyaz’ın klinik ve 
histolojik bulguları İPAH’a benzediği için bu gruba alınmıştır. 
Kronik hemolitik anemiler de önceden ‘diğer’ sınıfındayken şimdi 
bu gruba alınmıştır ve en sıklıkla orak hücreli anemi, talasemi 
(talasemi intermedia’nın %60’ıyla ilgili olarak PH tanımlanmıştır) 
herediter sferositoz, stomatozis ve mikroanjiyopatik hemolitik 
anemi bu grupta sayılır (4). Yenidoğanın ısrarcı pulmoner hiper-
tansiyonu ise heterojen bir hastalıktır ve intrauterin hipoksemi, 
mekonyum aspirasyonu gibi sebepler olabileceği gibi neden de 
bulunmayabilir. Tedavisinde mekanik ventilasyon cevap yoksa, 
inhale nitrik oksit endikedir ve akut dönem atlatılabilirse uzun 
dönem prognoz iyidir (4).

1´ grubu: Pulmoner venooklüzif hastalık (PVO) ve pulmoner 
kapiller hemanjiyomatözün (PKH) prognozları kötüdür, çok nadirdir-

ler (10 İPAH hastasına karşılık 1 PVO veya PKH) ve tedavide pros-
taglandinlerin kullanımı ölümcül akciğer ödemiyle sonlanabilir (4). 

2. Grup: Muhtemelen PH’un en sık sebebi bu gruptaki sol kalp 
hastalıklarına bağlı PH’dur. Sol taraflı ventriküler bir patoloji veya 
kapak hastalıklarına bağlı sol atriyal basınç artar ve bu artışın pasif 
olarak geri iletilmesiyle pulmoner arter basıncı artışı olur. Bu grupta 
pulmoner damar direnci düşüktür (<3 woods ünitesi) ve ortalama 
PAB ile PKUB arası gradiyent farkı yoktur (transpulmoner basınç 
gradiyenti (TBG) <12 mmHg). Ancak bu gruptaki bir kısım hasta bu 
kurala uymaz ve bunlarda sol atriyal basınç artışı ile birlikte 
TBG>12 mmHg ve pulmoner damar direnci >3 woods ünitesi olarak 
gözlenir (Kalp nakli ünitesine sevk edilen hastaların %19-35’inde) 
(3). Bu hastalar orantısız PH olarak adlandırılır ve PAH spesifik 
tedavinin çalışması olmadığından yararı bilinmemektedir.

3. Grup: Bu gruptaki hastalarda PH’nun asıl sebebi akciğer 
hastalıklarına bağlı, bozulmuş solunum kontrolüne veya yüksekte 
yaşamaya bağlı alveolar hipoksisidir. Bu hastalıklardaki PH’nun 
gerçek prevalansı bilinmemekle birlikte ortalama PAB genelde 
20-25 mmHg arasındadır ve hastaların %10’undan azında 40 
mmHg’nın üzerine çıkar (4). Kronik Obstrüktif akciğer hastalıkla-
rında ise, ciddi PAH (ortalama PAB>40 mmHg) oranı %1 bulun-
muştur (3). 

4. Grup: Bir akut pulmoner emboli atağından sonra kronik 
tromboembolik pulmoner hipertansiyon insidansı %3.8’dir (3,4). 
Proksimal veya distal ayırımı çok kolay olmadığı için Venice sınıf-
landırmasından farklı olarak, bu gruba sadece kronik tromboem-
bolik PH konulmuştur. Bu gruptaki hastalar genellikle hastalık 
ileri dönemlerine gelince teşhis edilirler, semptomlar İPAH’a 
benzer. Bu gruptaki hastalar özellikle PH merkezlerine pulmoner 
tromboendarterektomi ameliyatı açısından yönlendirilmelidir. 
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Tanım Özellikler Klinik Gruplar2

Pulmoner Hipertansiyon (PH) Ortalama PAB≥25 mmHg Hepsi

Prekapiller PH Ortalama PAB≥25 mmHg 1.Pulmoner arteriyel hipertansiyon

 PKUB≤15 mmHg 3.Akciğer hastalığına bağlı PH

 KD normal veya azalmış3 4.Kronik tromboembolik PH 

  5.Mekanizmaları belirsiz veya çok faktörlü PH

Postkapiller PH  Ortalama PAB≥25 mmHg Sol kalp hastalığına bağlı PH

 PKUB>15 mmHg

 KD normal veya azalmış

Pasif TBG≤12 mmHg

Reaktif (orantısız) TBG>12 mmHg 
 1Bütün değerler istirahat halinde ölçülmüştür.
 2Tablo 2’e göre.
 3Sistemik-pulmoner şantlar (sadece pulmoner dolaşımda), anemi, hipertiroidi ve benzerleri gibi hiperkinetik durumlarda KD yüksek olabilir.
KD-kalp debisi,; PAB- pulmoner arter basıncı, PH- pulmoner hipertansiyon;  PKUB= pulmoner kapiller uç basıncı; TBG- transpulmoner basınç gradiyenti (ortalama PAB-ortalama PKUB)
(2. kaynaktan uyarlanmıştır)

Tablo 1. Hemodinamik pulmoner hipertansiyon tanımları1



Halen pulmoner tromboendarterektomi, bu gruptaki tek tedavi 
edici yaklaşımdır.

5. Grup: Bu gruptaki hastalıklara sekonder oluşan PH etiyolo-
jisi belirsiz veya çok faktörlüdür. Ağır hematolojik bozukluklar, 
sistemik bozukluklar, metabolik bozukluklar ve diğerleri çeşitli 
mekanizmalarla PH’a neden olabilirler.

Sonuç 

Pulmoner hipertansiyon farklı klinik tablo ve hastalıklar sonu-
cu oluşabilen kompleks ve heterojen bir hastalıktır. Pulmoner 
hipertansiyonun tanı ve tedavisinde önümüzdeki yıllarda hızlı 
gelişmeler olması beklenmelidir. 
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1 Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH)
1.1 İdiyopatik
1.2 Kalıtsal

1.2.1 BMPR2
1.2.2 ALK1, endoglin (kalıtsal hemorajik telanjiyektazi ile birlikte veya
tek başına)
1.2.3 Bilinmeyen

1.3 İlaçlara ve toksinlere bağlı
1.4 Diğer hastalıklara bağlı (APAH)

1.4.1 Bağ dokusu hastalıkları
1.4.2 HIV enfeksiyonu
1.4.3 Portal hipertansiyon
1.4.4 Doğumsal kalp hastalığı
1.4.5 Şistozomiyaz
1.4.6 Kronik hemolitik anemi

1.5 Yenidoğanın ısrarcı pulmoner hipertansiyonu
1´ Pulmoner venooklüzif hastalık ve/veya pulmoner kapiller heman-
jiyomatöz
2 Sol kalp hastalığına bağlı pulmoner hipertansiyon 
2.1 Sistolik işlev bozukluğu
2.2 Diyastolik işlev bozukluğu
2.3 Valvüler hastalık
3 Akciğer hastalıklarına ve/veya hipoksiye bağlı pulmoner hipertansiyon
3.1 Kronik obstrüktif akciğer hastalığı
3.2 İnterstisyel akciğer hastalığı
3.3 Karma restriktif ve obstrüktif yapıda diğer pulmoner hastalıklar
3.4 uykuda solunum bozuklukları
3.5 Alveolar hipoventilasyon bozuklukları
3.6 Kronik olarak yüksek irtifaya maruz kalmak
3.7 Gelişimsel anormallikler
4 Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
5 Mekanizmaları belirsiz ve/veya çok faktörlü PH
5.1 Hematoloji bozukluklar: miyeloproliferatif bozukluklar, splenektomi
5.2 Sistemik bozukluklar: sarkoidozis, pulmoner langerhans hücreli 
histiositoz, lenfanjiyoleiomiyomatoz, nörofibromatoz, vaskülit
5.3 Metabolik bozukluklar: glikojen depo hastalığı, Gaucher hastalığı, 
tiroid bozuklukları
5.4 Diğerleri: tümöral obstruksiyon, fibröz mediyastinit, diyalize 
bağımlı kronik böbrek yetersizliği
ALK-1- aktivin reseptörü benzeri kinaz tip 1 geni, APAH- diğer hastalıklarla bağlantılı 
pulmoner arteriyel hipertansiyon, BMPR2- kemik morfogenetik protein reseptörü tip 2, 
HIV- insan bağışıklığı eksikliği virüsü, PAH- pulmoner arteriyel hipertansiyon
(3. kaynaktan uyarlanmıştır)

Tablo 2. Güncelleştirilmiş klinik pulmoner hipertansiyon (PH) 
sınıflandırması (Dana Point, 2008) 




