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liisenmenger sendromlu hastalarin ilk basvuru anidaki klinik ve
hemodinamik oOzellikleri: Tersiyer merkez deneyimi

Clinical and hemodynamic features of Eisenmenger syndrome patients at the time of first
admission: a tertiary referral-center experience
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OZET

Amagc: Bu calismada tersiyer bir merkeze Eisenmenger sendromu (ES) tanisi ile basvuran olgular incelenmistir.

Yontemler: Eisenmenger sendromu tanili 20 olgunun verileri (ortalama yas: 27.6+1.8 yil, 7'si erkek) retrospektif olarak incelendi. Takibe baglan-
digi andaki demografik dzellikleri, semptomlari, fizik muayene, laboratuvar ve hemodinamik bulgulari degerlendirildi.

Bulgular: Kompleks konjenital bozukluk ile beraber gariilen ventrikiiler septal defekt (VSD) (n=8, %40) ile izole VSD (n=7, %35) en sik altta yatan
kalp hastaligi idi. ilk bagvuru anindaki 6 dakika yiiriime testi (6DYT) mesafesi 347.9+33.7 metre ve %75'i NYHA fonksiyonel sinif 3 kapasiteye
sahipti. Olgularin hepsinde ES tanisi kateterizasyon ile konulmustu ve kateter ile élgiilen ortalama sistolik pulmoner arteriyel basing degeri
112.0+6.8 mmHg idi. Solunum fonksiyon testlerinden FVC (zorlu vital kapasite), FEV; (zorlu ekspiratuvar hacim) ve FEV,/FVC degerleri sirasiyla
3.1£0.4, 2.5+0.4 L ve %76.7+3.3 idi. Biitlin hastalara takibe baslandigi anda metabolik test yapildi. VO2 max miktari 16.7+1.0 ml/kg/dk ve VE/VC02
orani %53.9+3.2 idi. Kan gazi analizinde ise PH ve parsiyel karbondioksit basinci normal sinirlarda olmasina ragmen oksijen satiirasyonu ve
parsiyel oksijen basinci diizeyleri diigiik idi.

Sonug: Eisenmenger sendromlu hastalarda en sik konjenital hastalik VSD"dir. Bu olgularda egzersiz kapasitesi kisittanmigtir ve bu kisitlanma
laboratuvar parametrelerine yansimaktadir. (Anadolu Kardiyol Derg 2012; 12: 11-5)

Anahtar kelimeler: Eisenmenger sendromu, hemodinamik parametreler, laboratuvar parametreleri

ABSTRACT

Objective: In this study, patients admitted with the diagnosis of Eisenmenger syndrome (ES) in a tertiary referral center were analyzed.
Methods: The data of 20 consecutive patients (mean age: 27.6+1.8 years, 7 male and mean follow-up time: 35.6+9.1 months) with ES were ret-
rospectively analyzed. Demographic characteristics, symptoms, physical examination, laboratory and hemodynamic parameters were analyzed
at the time of first admission.

Results: The most frequent underlying heart diseases were ventricular septal defect (VSD) with complex congenital disease (n:8, 40%) and
isolated VSD (n:7, 35%). 6-minute walking test distance was 347.9+33.7 meters and 15 patients (75%) had a functional capacity of NYHA Class
111, at the time of admission. ES was diagnosed with catheterization in all patients and mean systolic pulmonary arterial pressure measured by
catheterization was 112+6.8 mmHg. Pulmonary function tests, FVC (forced vital capacity), FEV; (forced expiratory volume), FEV,/FVC values
were respectively, 3.1£0.4, 2.5+0.4 L and 76.7+3.3%. Metabolic tests were performed in all patients at the first visit. Mean V02 max was 16.7 £1.0
ml / kg/min and VE/VCO2 rate was 53.9+3.2%. Although PH and partial pressure of carbon dioxide levels were within normal range in blood gas
analysis, oxygen saturation and partial pressure of oxygen levels were low.

Conclusion: The most common underlying heart disease of ES patients is VSD. In this cases exercise capacity is restricted and this restriction
is reflected in laboratory parameters. (Anadolu Kardiyol Derg 2012; 12: 11-5)
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Giris

Eriskin yaslara ulasabilen konjenital kalp hastalikh olgularin
yaklagik %5-10'unda degisen derecelerde pulmoner arteriyel
hipertansiyon (PAH) gelistigi gozlenmektedir. Bu olgularin yakla-
stk %4-8'lik kisminda ise altta yatan konjenital hastaligin yeri ile
defektin boyutuna bagl olarak pulmoner damar yataginda yapisal
ve fonksiyonel dedgisiklikler geliserek santin ters ddnmesi sonucu
Eisenmenger sendromu (ES) geligebilmektedir (1-5). Ik olarak
1897 yilinda Avusturyali Doktor Victor Eisenmenger tarafindan
genis ventrikiiler septal defektli (VSD) bir olguda tanimlanarak,
1958 yilinda Paul Wood tarafindan ES olarak isimlendirilmistir.
Birgok sistemi ilgilendiren bir hastalik olan bu sendrom, yasam
kalitesini etkilemekte ve birgok komplikasyonlara yol agarak mor-
talite ile morbidite artisina yol agmaktadir (6). Ozellikle gelismekte
olan iilkelerde konjenital kalp hastalikli cocuk olgularin takip ve
tedavisinde ge¢ kalinmasi sonucu erigkin yasa ulagan ve ES geli-
sen olgu sayisi giderek artmaktadir. ES olgularinda siyanoz, kana-
ma, tromboz, iskemi, endokardit, kalp yetersizligi, ani kardiyak
oltim, karaciger ve bdbrek yetmezligi goriilebilmektedir (4). ES
olgulaniile ilk kargilasildiginda ayrintili klinik degerlendirme yapil-
didi zaman egzersiz toleransinin sinirli oldugu, solunum, metabo-
lik ve laboratuvar bulgularin bozuk oldugu gézlenmektedir (6).
Bircok sistemin etkilendigi bu olgularin 6zellikle tersiyer merkez-
lerde tedavilerinin diizenlenerek takip edilmesiyle hayat kalitesi-
nin iyilestirilip sag kalimin artirilabilmesi miimkiind(ir.

Bu calismada merkezimizin biinyesinde bulunan kalp-akciger
nakil izlem {nitesinde izlenen ES olgularinin takip baslangig
anindaki demografik, etiyolojik, klinik, laboratuvar, metabolik,
solunumsal verileri ile ilgili bulgular ve deneyimlerimiz aktariima-
ya caligilmigtir.

Yontemler

Bu calismada Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji ve
Kalp Damar Cerrahisi Klinigi tarafindan ortaklasa kurulan kalp-
akciger nakil izlem {initesinde ES tanisi ile takip edilen 20 hasta-
nin takibe baslandigi andaki verileri retrospektif tarama yontemi
ile analiz edilmistir. Olgularin hepsinin tanisi sag kalp kateteri-
zasyonu ile konulmustu. Bazi olgularin sag kalp kateterizasyonu
dis merkezlerde yapilip merkezimize ydnlendirilmisti. Ayrica
olgularin hepsinde vazoreaktivite testi negatif bulunmustu ve
kalp-akciger nakli programina alinmisti. ES 6n tanisi ile deger-
lendirmeye alinan olgularda éncelikle ayrintili bir klinik deger-
lendirme yapilip takip dosyasi hazirland.

Olgularin demografik dzellikleri, kullandiklari ilaglari, semp-
tomlari, NYHA fonksiyonel sinifi, fizik muayene bulgulari, elektro-
kardiyografi (EKG) bulgular ve laboratuvar degerleri kaydedildi.
Her olguya ayrintili transtorasik ekokardiyografik degerlendirme
yapildi. ES tanisi konulduktan sonra fizik tedavi ve rehabilitasyon
klinigi, gogdiis hastaliklari klinigi, kardiyoloji klinigi, kalp damar
cerrahisi klinigi ve pediyatrik kardiyoloji klinigi isbirliginde ileri
incelemelere gecildi. Olgularin hepsine kan gazi analizi, metabo-
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lik test, 6 dakika yiiriime testi (6DYT), solunum fonksiyon testi
yapildi.

istatistiksel analiz

Istatistiksel analizlerde “SPSS 16.0 for Windows” (Chicago, IL,
USA) paket programi kullanildi. Kantitatif veriler ortalamazstandart
hata, kalitatif degerler ise yiizde olarak ifade edildi. Kargilagtirma-
larda p<0.05 degeri istatistiksel olarak anlamh kabul edildi.

Bulgular

Eisenmenger sendromu tanist ile takip edilen 20 olguda [orta-
lama yas: 27.6+1.8 yil, 7'si erkek ve ortalama beden kitle indeksi
(BKI) 18.940.7, ilk tani yasi 19.4+5.8 yil] kompleks konjenital
bozukluk ile beraber goriilen VSD (n=8, %40) ile izole VSD (n=7,
%35) en sik altta yatan kalp hastaligi idi (Tablo 1). Ayrica bir
olguda Down sendromu mevcuttu.

ilk degerlendirme sirasinda hastalarin hepsinde dispne
sikdyeti mevcuttu ve 7 hasta ek olarak carpinti, 2 hasta ise
hemoptizi tamimhyordu. Fonksiyonel sinif kapasite degerlendir-
mesi yapildiinda %75'i NYHA fonksiyonel sinif 3 kapasiteye,
%25'i NYHA fonksiyonel sinif 2 kapasiteye sahipti. Fizik muaye-
nede olgularin %50'sinde siyanoz, %45'inde ¢omak parmak
gozlendi. Hastalarin ortalama 6DYT mesafesi 347.9+33.7 metre
idi. Kullandiklariilaglar sorgulandiginda ise 10 olguya daha énce
varfarin baslandigi 6grenildi. Ayrica 5 olgu digoksin, 1 olgu furo-
semid, 1 olgu beta-bloker ve 1 olgu ise asetilsalisilik asit kullan-
maktaydi. Varfarin kullanan olgulardan sadece 1 tanesinde
hemoptizi mevcuttu ve INR'si istenen diizeydeydi. Biyokimyasal
parametrelerin analizinde ortalama hemoglobin miktan
(16.60+1.38 g/dl) ve hematokrit yiizdesinin (%49.87+3.88) artmis
oldugu gozlendi. EKG degerlendirmesinde 2 hastanin ritmi atriyal

Tablo 1. Eisenmenger sendromlu olgularin etiyolojik dagilimi

Altta yatan kalp hastaligi Sayi Yiizde
(%)
izole VSD 7 35
PDA 3 15
VSD+tek ventrikiil+BAT 2 10
izole siniis venozus tip ASD 1 5
VSD+tek ventrikiil+BAT+ PSVK 1 5
VSD+ASD+PSVK 1 5
ASD+Kor triatriyatum 1 5
VSD+Aort dekstrapozisyonu 1 5
VSD+Ata binen aort+koroner arter anomalisi 1 5
VSD+Fallot tetralojisi+BAT+PDA+¢ift ¢ikigh
sag ventrikiil 1 5
VSD+ASD+endokardiyal yastik defekti 1 5
Veriler yiizde ve sayi olarak sunulmustur
ASD - atriyal septal defekt, BAT - biiyiik arter transpozisyonu, PDA - patent duktus
arteriyozus, PSVK - persistan siiperiyor vena kava, VSD - ventrikiiler septal defekt
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fibrilasyon (AF) ile uyumluydu ve olgularin %85'inde sag ventri-
kiil hipertrofisi ile sag dal blogu mevcuttu. Carpinti sikayeti olan
hastalarin sadece 1 tanesinde ritim hizli ventrikiil yanith AF ve 1
tanesinde siniis tasikardisi ile uyumluydu. Transtorasik ekokar-
diyografi bulgulari degerlendirildiginde ise ortalama sag ventri-
kiil ejeksiyon fraksiyonu (sagVEF) %49.29+4.80, sistolik pulmoner
arter basing (SPAB) degeri 103.1£10.7 mmHg ve trikiispit aniiler
sistolik ekskiirsiyon (TAPSE) degeri 16.6+2.5 mm olarak bulundu.
Olgularin hepsinde ES tanisi kateterizasyon ile konulmustu ve
ortalama SPAB degeri 112.0£6.8 mmHg idi (Tablo 2, 3). Solunum
fonksiyon testlerinden zorlu vital kapasite (FVC), zorlu ekspiratu-
var voliim (FEV,) ve FEV,/FVC degerleri sirasiyla 3.1+0.4, 2.5+0.4
L ve %76.7+3.3 olarak bulundu. Biitiin hastalara takibe baglandi-
g1 anda metabolik test yapildi, VO2 max miktari 16.7+1.0 ml/kg/dk
ve VE/VCO2 orani %53.9+3.2 olarak bulundu. Kan gazi analizinde
ise Ph ve parsiyel karbondioksit basinci (PCO2) miktari normal
sinirlarda olmasina ragmen oksijen satiirasyonu (S02)
(%82.2+7.8) ile parsiyel oksijen basinci (P02) (52.5+6.4 mmHg)
diizeylerinin diiglik oldugu gdzlendi (Tablo 4).

Tartisma

Cahismamiz iilkemizde dzellesmis tersiyer bir merkezden bil-
dirilen en kapsaml Eisenmenger sendromlu olgularin analiz
edildigi ilk seridir. Birgok sistemi etkileyen bu sendromun klinik
ve hemodinamik gériiniimiini iyi bir sekilde taniyip, tedavi ve
takibini yapmak dnemlidir.

Eisenmenger sendromu gelismesinde defektin boyu ve yeri
onemlidir. Trunkus arteriyozuslu olgularin tamaminda ES gelis-
mekte, 1.5 cm’den daha genis defekti olan VSD olgularinin nere-
deyse yarisindan fazlasinda ES gelisebilmektedir. PAH tanili
konjenital kalp hastalikh olgularda en sik altta yatan hastalik

Tablo 2. Fizik muayene, semptom ve EKG bulgularinin dagilimi
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VSD ve atriyal septal defekt (ASD)'dir (7, 8). Bizim serimizde izole
VSD ve kompleks konjenital hastaliklarla beraber olan VSD %75
oraninda gdzlenmistir.

Bu olgular degerlendirildi§inde bircok semptomla karsilasil-
sa da en sik gézlenen semptom egzersiz intoleransi ve dispnedir.
Olgularin fonksiyonel sinifi sorgulandiginda %50'den fazlasinda
NYHA fonksiyonel sinifin 3 ve istiinde oldugu gdézlenmektedir.
Ayrica siyanoz, hemoptizi, gogiis agrisi, senkop, bas agrisi gibi
semptomlarda ES olgularinda sikhkla goriilmektedir (4, 9-12).
Bizim olgularimizin %75'i NYHA fonksiyonel sinif 3 kapasiteye
sahipti ve hepsinde dispne yakinmasi mevcuttu.

Tablo 3. Laboratuvar, ekokardiyografi ve kateterizasyon bulgulan

Parametreler Veriler Normal degerler
AST, IU/L 18.4+1.4 <35
ALT, IU/L 141217 <35
Ure, mg/dl 29.3+2.6 10-50
Kreatinin, mg/dI 0.8+0.05 0.6-1.2
Hemoglobin, g/dI 16.6+1.4 11-16
Hematokrit, % 49.8+3.9 37-50
Trombosit, 103/pL 177.8+23.9 150-450
SolVEF, % 57.8+2.6 55-75
SPAB, mmHg 103.1£10.7 <25
SagVEE % 49.3+4.8 55-75
TAPSE, mm 16.6+0.9 >15
PKSB, mmHg 15.0£2.2 <15
Kateter SPAB, mmHg 112.0+6.8 <25

Veriler ortalamazstandart hata olarak sunulmustur

ALT - alanin amino transferaz, AST - aspartat aminotransferaz, PKSB - pulmoner ka-
piller saplama basinci, SagVEF - sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu, SPAB - sistolik pul-
moner arter basinci, SolVEF - sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu, TAPSE - trikiispit aniiler
sistolik ekskiirsiyon

Bulgular Say1 | Yiizde (%)
Dispne 20 100 Tablo 4. Kan gazi, solunum fonksiyon testleri ve metabolik test verileri
Siyanoz 10 50 Parametreler Veriler Normal
Carpinti 7 35 degerler
Hemoptizi 2 10 Ph 7.4+1.0 7.35-7.45
Anjina 0 0 P02, mmHg 52.5+6.4 92-95
Comak parmak 9 45 PC0O2, mmHg 33.2£2.3 35-45
NYHA sinif 2 5 25 S02, % 82.2+1.7 95-100
NYHA sinif 3 15 75 FVC, litre 3.17+0.40 Beklenen deger >%80
Sag ventrikiil hipertrofisi 17 85 FEV,, litre 25+0.3 Beklenen deger >%80
Sag dal blogu 17 85 FEV,/FVC, % 76.7+3.3 >%70
Sol dal blogu 1 5 V02 max, ml/kg/dak 16.7£1.0 >45
Sol &n hemiblok 4 20 VE/NO2, % 53.9+3.2 <34
Sol arka hemiblok 3 15 6 dakika yiiriime, metre 347.8+33.6 >500
Atriyal fibrilasyon 2 10 Veriler ortalamazstandart hata olarak sunulmustur

FEV; - zorlu ekspiratuvar voliim, FVC - zorlu vital kapasite, PCO2 - parsiyel karbondioksit
Veriler yiizde ve say olarak verilmistir basinci, PO2 - parsiyel oksijen basinci, SO2 - oksijen satiirasyonu, VE/VO2 - oksijen icin
EKG - elektrokardiyogram, NYHA - New York Kalp Cemiyeti ventilatuvar ekivalani, VO2max - maksimum oksijen uptake
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Fizik muayenede en sik karsilasilan bulgu ise santral siyanoz
ve ¢comak parmaktir. Santin sagdan sola donmesiyle arteriyel
oksijen diizeyinin azalmasiyla beraber siyanoz gdériilmektedir ve
bu durum multiorgan bozukluguna yol agmaktadir. Siyanoz mik-
tarinin artigi ile egzersiz kapasitesinin azalmasi arasindaki giiclii
iligki bilinmektedir (4, 13, 14).

Polisitemiden farkl olarak sadece eritrosit miktarinda artma
seklinde tanimlanan sekonder eritrositoz ES olgularinda siklikla
g6zlenmektedir. Kronik siyanozlu olgularda bobreklerden eritro-
poietin salimimin artmasiyla birlikte hemoglobin miktari artmak-
tadir (15). Hemoglobin miktarinin ylikselmesiyle doku oksijeni-
zasyonunu saglayip ve son organ hasarini dnleyecek fizyolojik
adaptasyon mekanizmasi tamamlanmaktadir (16). Ancak bu
siirecin sonunda hematokrit diizeyi de arttigi icin hiperviskozite
sendromu geligerek bas agrisi, bas donmesi, senkop, parestezi,
gérme bozuklugu ve miyalji gozlenebilmektedir (17).

Bu olgularda elektrokardiyografik degerlendirme yapildiginda
ozellikle sag ventrikiil yiiklenmesi ve sa§ atriyal biiyiimeye bagh
degisiklikler gozlenebilmektedir. Bu olgularda 6zellikle sag dal
blogu siklikla gozlenebilir. Bu olgularda en sik gézlenen aritmi tiirii
ise atriyal fibrilasyon ve atriyal flutterdir (8, 10). Bizim olgularimizin
sadece ikisinde ilk degerlendirme sirasinda AF mevcuttu.

Eisenmenger sendrom olgularinda egzersiz kapasitesini
degerlendirmek igin ilk sirada yapiimasi énerilen ve en sik kullani-
lan metod 6DYT'dir. Ucuz, tekrarlanabilir ve uygulamasi basit olan
bu yontem sayesinde egzersiz sirasinda oksijen satiirasyonundaki
dedisiklikler de dlgiilerek hastalarin prognozu ve tedaviye yaniti
konusunda ¢ok degerli bilgilere sahip olunabilmektedir (3, 4, 12,
18-22). Egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesinde kullanilan hir
diger yontem ise kardiyopulmoner metabolik egzersiz testidir.
6DYT ile kiyaslandiginda uygulamasi zor bir islem olsa da hastala-
rin degerlendirme ve takibinde daha objektif veriler saglamaktadir.
Bu test sirasinda ozellikle zirve oksijen tiiketiminin degerlendiril-
mesi énemlidir ve 10.4ml/dk/m2'den az zirve oksijen tiiketimi olan-
larda prognozun kdtii oldugu bilinmektedir (12, 18-20).

Pulmoner arteriyel hipertansiyon tanisinda ekokardiyografik
inceleme ilk sirada yapilmasi gereken goriintiileme ydntemidir.
Ekokardiyografik inceleme ile santin yeri, boyutu, yénii degerlen-
dirilebilmekte ve sag ventrikiil fonksiyonlari hakkinda bilgi edini-
lebilmektedir. Ayrica PAH tanisi koyabilmek igin gerekli olan sis-
tolik pulmoner arter basinci noninvaziv yéntemle hesaplanabil-
mektedir. PAH tanisinda sag kateterizasyon en dnemli anahtar
tani metodudur. Kateterizasyon yapilarak SPAB 6l¢iilebilmekte
ve vazoreaktivite tayini yapilarak prognoz hakkinda bilgi edinile-
bilmektedir (23, 24).

Sonug

Eisenmenger sendromlu hastalarda altta yatan en sik konjeni-
tal hastalik VSD'dir. ES olgularinda efor kapasitesi kisitlanmistir ve
bu kisitlanma laboratuvar parametrelerine yansimaktadir. Birgok
sistemi etkileyen bu sendromun klinik ve hemodinamik gériiniimii-
nii iyi bir sekilde taniyip, tedavi ve takibini yapmak énemlidir.
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Cikar catismasi
Herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirilmemistir.
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