
Pulmoner hipertansiyonda tanı algoritmaları

Diagnostic algorithms in pulmonary hypertension

ÖZET

Pulmoner hipertansiyon prognozu kötü olan ciddi bir hastalıktır. Pulmoner hipertansiyonun tanısı ve değerlendirilmesi, hastalığın tanımında, tanı 
tekniklerinde ve takibinde son yıllarda yapılan değişikliklerle beraber hızla gelişmektedir. Pulmoner hipertansiyon ile birlikteliği bulunan farklı 
durumlar ve yeni tanı yöntemleri sistematik bir tanı algoritması oluşturma ihtiyacını doğurmuştur. Bu derleme, pulmoner hipertansiyona son 
yıllarda yapılan değişiklikleri de kapsayan tanı yaklaşımından bahsetmektedir. (Ana do lu Kar di yol Derg 2010; 10: Özel Sayı 1; 14-26) 
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ABS TRACT

Pulmonary hypertension is a serious disease with a poor prognosis. The diagnosis and assessment of pulmonary hypertension is evolving rapidly with 
changes in the definition of the disease, diagnostic techniques and follow-up assessment. Different conditions associated with pulmonary hypertension 
and new diagnostic techniques have led to a need for a systematic diagnostic approach.  This review article presents an update on alterations in the 
diagnostic algorithm. (Ana do lu Kar di yol Derg 2010; 10: Suppl 1; 14-26)
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Giriş 

Pulmoner hipertansiyonun tanımı 
Pulmoner hipertansiyon (PH), sağ kalp kateterizasyonu ile 

belirlenen ortalama pulmoner arter basıncında (PAB) istirahatte, 
25 mmHg ve üzerinde artış olarak tanımlanan hemodinamik ve 
patofizyolojik bir durumdur (1-4). İstirahatte ölçülen ortalama 
PAB normal değeri 14±3 mmHg, üst sınır 20 mmHg olarak kabul 
edilmektedir (1, 2). Ortalama PAB’ın 21 mmHg ve 24 mmHg ara-
sında olduğu durum, “borderline pulmoner hipertansiyon” ola-
rak tanımlanmaktadır ve bu hasta grubunun takibe alınarak iler-
leme durumunda hızla tedaviye başlanması önerilmektedir. 
Ortalama pulmoner arter basıncı: 0.61 sistolik pulmoner arter 
basıncı+2 mmHg olarak tanımlanmaktadır. 2008 yılında gerçek-
leştirilen 4. Dünya Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon (PAH) 
Sempozyumu’nda önerilen PAH tanımı Tablo 1’de görülmektedir.

PH, ortalama PAB 25 mmHg ve üzerinde olduğunda tanımlan-
mış bir durumdur. Pre-kapiller PH, ortalama PAB değerinin 25 
mmHg ve üzerinde, pulmoner kapiller uç basıncının (PKUB) 15 
mmHg ve altında olduğu, kalp debisinin (KD) normal veya azalmış 

olduğu durumu ifade etmektedir. Post-kapiller PH, ortalama PAB 
değerinin 25 mmHg ve üzerinde, PKUB değerinin 15 mmHg’nın 
üzerinde, KD değerinin normal veya azalmış olması durumudur; bu 
kriterlere ek olarak transpulmoner basınç gradiyenti (TBG) 12 
mmHg değerinin altında veya eşit ise pasif post-kapiller PH, TBG 
12 mmHg değerinin üstünde ise reaktif post-kapiller PH olarak 
tanımlanmaktadır (Tablo 1).

Pulmoner arteriyel hipertansiyon, akciğer hastalıklarına 
bağlı PH, kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) 
ve diğer nadir nedenlere bağlı PH dışındaki pre-kapiller PH duru-
munu ifade eden heterojen bir grubu tanımlamaktadır. Son yıllar-
da tedavi yönünde önemli ilerlemelerin sağlandığı PH tipi PAH 
olarak kabul edilmelidir.

PAH hastalarının hücre ve dokularında birçok biyopatolojik 
mekanizma saptanmıştır; ancak bu süreçlerin başlaması ve iler-
lemesinde rolü olan mekanizmalar tam olarak anlaşılabilmiş 
değildir. Pulmoner vasküler direnç (PVD) artışı sağ ventrikülde 
(RV) hipertrofi ve dilatasyona, RV yetersizliğine ve ölüme neden 
olmaktadır. RV’deki aşırı yüklenme sonucunda miyokart kasılma-
sının bu duruma yeterince uyum sağlayamaması kalp yetersizli-



ğine yol açan başlıca faktördür. PAH hastalarındaki prognoz, 
pulmoner mikrodolaşımdaki obstrüktif değişikliklerin ilerleme 
veya gerileme hızı ile aşırı yük altındaki RV’ ün yanıtı arasındaki 
karmaşık fizyopatolojik etkileşimler ile ilişkilidir; genetik faktörler 
bu süreçte etkin rol oynayabilir (3).

Pulmoner hipertansiyonun epidemiyolojisi
Literatürde PH prevalansı üzerine yapılmış birçok klinik çalış-

ma mevcuttur (4-8). Bunlar arasında 4579 hasta üzerinde yapılmış 
bir ekokardiyografik çalışmada PH prevalansı %10.5 olarak sap-
tanmıştır (6). PAH prevalansının Avrupa’da milyonda 15-50 arasın-
da olduğu bildirilmiştir (7). Bir PAH çalışmasında, 2002-2003 
tarihleri arasında, 17 Fransız üniversitesinin katılımıyla gerçekleş-
tirilmiş 121 hastanın yeni tanı aldığı toplam 674 PAH hastası ince-
lenmiş, idiyopatik pulmoner hipertansiyon hastalarının en büyük 
hasta grubunu oluşturdukları (%39.2) belirlenmiştir (8). 

Pulmoner hipertansiyonun etiyolojik sınıflandırması
PH etiyolojik olarak sınıflandırılması ilk olarak 1973 yılında Dünya 

Sağlık Örgütü (DSÖ) tarafından desteklenmiş olan “Primer Pulmoner 
Hipertansiyon Konferansı” nda yapılmıştır (1). PAH ile ilgili diğer 
konferanslar 1998 ve 2003 yıllarında yapılmış olan, “ Evian-Venice” 
sınıflandırmasının yapıldığı oturumlardır (9). Son olarak Kaliforniya, 
Dana Point’ deki 2008 yılında gerçekleştirilen “4. Dünya Pulmoner 
Hipertansiyon Sempozyumu” nda pulmoner hipertansiyon ile ilgili 
son düzenlemeler yapılmıştır. “Dana Point” toplantısında belirlenen 
yeni etiyolojik sınıflandırma aşağıda gösterilmiştir. 

Etiyolojik pulmoner hipertansiyon sınıflandırması 
(Dana Point, 2008)
1. Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH)
1.1 İdiyopatik
1.2 Kalıtsal

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

1.3 İlaçlara ve toksinlere bağlı

1.4 Diğer hastalıklarla bağlantılı (APAH)
1.4.1 Bağ dokusu hastalıkları
1.4.2 HIV infeksiyonu
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 hipertansiyon
1’ Pulmoner venooklüzif hastalık ve/veya pulmoner 
 kapiller hemanjiyomatoz
2. Sol kalp hastalığına bağlı pulmoner hipertansiyon
2.1. Sistolik fonksiyon bozukluğu
2.2. Diyastolik fonksiyon bozukluğu
2.3. Kalp kapak hastalığı
3. Akciğer hastalıklarına ve/veya hipoksiye bağlı pulmoner 
 hipertansiyon
3.1. Kronik obstrüktif akciğer hastalığı
3.2. İnterstisyel akciğer hastalığı
3.3. Restriktif ve obstrüktif diğer hastalıklar
3.4. Uykudaki solunum bozuklukları
3.5. Alveolar hipoventilasyon bozuklukları
3.6. Kronik olarak yüksek irtifaya maruziyet
3.7. Gelişimsel anomaliler
4. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
5. Mekanizmaları belirsiz ve/veya çok faktörlü pulmoner 
 hipertansiyon
5.1. Hematolojik bozukluklar: miyeloproliferatif bozukluklar, 
 splenektomi
5.2. Sistemik bozukluklar: Sarkoidoz, pulmoner Langerhans 
 hücreli histiyositoz, lenfanjiyoleiomiyomatoz, 
 nörofibromatoz, vaskülit
5.3. Metabolik bozukluklar: Glikojen depo hastalığı, Gaucher 
 hastalığı, tiroid bozuklukları
5.4. Diğerleri: Tümöral obstrüksiyon, 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 
bağışıklık eksikliği virüsü 

Tanım Özellikler Klinik gruplarb

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 azalmış 4. Kronik tromboembolik PH

  5. Mekanizmaları belirsiz veya çok faktörlü PH

Postkapiller PH Ortalama PAB≥25 mmHg 

 PKUB>15 mmHg

 KD normal veya azalmış Sol kalp hastalığına bağlı PH

Pasif TBG≤12 mmHg

Reaktif TBG>12 mmHg
aBütün değerler dinlenme halinde ölçülmüştür. bTablo 2’ ye göre 

KD - kardiyak debi, PAB - pulmoner arteriyel basınç, PKUB - pulmoner kapiller uç basıncı, TKB - transpulmoner basınç gradiyenti 
(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi 2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537) 

Tablo 1. Hemodinamik pulmoner hipertansiyon tanımlarıa 
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“Dana Point 2008” klinik PH sınıflandırmasına göre, eski 
“ailesel pulmoner hipertansiyon (PAH)” tanımlamasının yerini 
“kalıtımsal PAH” almıştır, çünkü aile hikayesi olmayan sporadik 
PAH vakalarında bazı gen mutasyonları saptanmıştır. PAH tanım-
lamasına giren bir diğer grup, ilaçların ve toksinlerin neden 
olduğu PAH’ dur (Tablo 2).

Pulmoner arteriyel hipertansiyon
Diğer hastalıklarla ilişkili PAH, pleksiform lezyonların geliş-

mesi de dahil olmak üzere benzer histolojik bulgularla birlikte 
idiyopatik pulmoner hipertansiyon (İPAH)’da görülene benzer bir 
klinik tablonun bulunabileceği durumları kapsamaktadır (5).

Konjenital kalp hastalığına bağlı PAH için 2008 yılında klinik ve 
anatomik-patofizyolojik yeni sınıflandırmalar düzenlenmiştir (10).

Pulmoner arteriyel hipertansiyonla ilişkili doğumsal 
sistemik-pulmoner şantların klinik sınıflandırması

1. Eisenmenger sendromu
Eisenmenger sendromu ileri derecede PVD artışına ve 

pulmoner-sistemik veya iki yönlü şanta neden olan geniş defekt-
lere bağlı bütün sistemik-pulmoner şantları kapsar. Siyanoz, 
eritrositoz ve çoğul organ tutulumu mevcuttur.

2. Sistemik-pulmoner şantlarla bağlantılı pulmoner arteriyel 
hipertansiyon
Orta genişlikte veya geniş defektlerin bulunduğu söz konusu 

hastalarda hafif veya orta şiddette PVD artışı vardır, sistemik-
pulmoner şant mevcuttur ve dinlenme sırasında siyanoz yoktur.

3. Küçük defektlerle olan pulmoner arteriyel hipertansiyon
Ekokardiyografik değerlendirmede defekt çapı ventriküler 

septal defektlerde <1 cm, atriyal septal defektlerde <2 cm ise 
küçük defekt olarak kabul edilir ve klinik tablo idiyopatik PAH’ a 
benzemektedir.

4. Düzeltici kalp cerrahisinden sonra görülen pulmoner 
arteriyel hipertansiyon
Doğumsal kalp hastalığının onarımından sonra hala PAH 

devam etmektedir veya önemli boyutta postoperatif rezidüel 

doğumsal lezyon veya sekel olarak gelişen defekt olmaksızın 
operasyondan birkaç ay veya birkaç yıl sonra yeniden PAH geliş-
mektedir.

Pulmoner arteriyel hipertansiyonla ilişkili doğumsal sistemik-
pulmoner-şantların anatomik-fizyopatolojik sınıflandırması 
1. Tip

1.1 Basit pretriküspit şantlar
1.1.1 Atriyal septal defekt (ASD)
1.1.1.1 Ostium sekundum
1.1.1.2 Sinus venozus
1.1.1.3 Ostium primum
1.1.2 Tıkanıklık olmaksızın anormal total ya da 

parsiyel pulmoner venöz dönüş
1.2 Basit post-triküspit şantlar

1.2.1 Ventriküler septal defekt (VSD)
1.2.2 Patent duktus arteriyozus (PDA)

1.3 Kombine şantlar
Kombinasyon açıklanmalı ve başlıca defekt tanımlanmalıdır

1.4 Kompleks doğumsal kalp hastalığı
1.4.1 Tam atriyoventriküler septal defekt
1.4.2 Trunkus arteriyozus
1.4.3 Pulmoner kan akışında tıkanıklık olmaksızın 

tek ventrikül fizyolojisi
1.4.4 Büyük arterlerin transpozisyonuyla birlikte 

VSD (pulmoner darlık olmaksızın) ve/veya 
patent duktus arteriyozus

1.4.5 Diğer
2. Boyutlar

2.1 Hemodinamik (Qp/Qs oranı belirtilmeli)
2.1.1 Restriktif (defektte basınç gradiyenti var)
2.1.2 Restriktif değil

2.2 Anatomik
2.2.1 Küçük veya orta büyüklükte (ASD≤2.0 cm ve 

VSD≤1 cm)
2.2.2 Geniş (ASD>2 cm ve VSD>1 cm) 

3. Şantın yönü
3.1 Ağırlıklı olarak sistemik-pulmoner
3.2 Ağırlıklı olarak pulmoner-sistemik
3.3 İki yönlü

4. Kalple ilişkili olan veya olmayan diğer anormallikler
5. Onarım durumu

5.1 Ameliyat edilmemiş
5.2 Palyatif onarım yapılmış
5.3 Onarım yapılmış

Pulmoner hipertansiyonun patolojisi 
PAH hastalarında, 500μm’ nin altında çapı olan distal pulmo-

ner arterler etkilenir. Patolojik değişiklikler; media hipertrofisi, 
intimal proliferatif ve fibrotik değişiklikler, perivasküler inflama-
tuar birikimlerin eşlik ettiği adventisyal kalınlaşma, pleksiform, 
dilate lezyonlar ve trombotik lezyonlar ile karakterizedir. Pulmoner 
venler etkilenmemiştir. Söz konusu patolojik süreci başlatan 
mekanizma hala netlik kazanmamış olsa da, multifaktöriyel bir 
sürecin söz konusu olduğu bilinmektedir. Pulmoner damar duva-

Kesin Mümkün
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Tablo 2. PAH’ a neden olduğu bilinen ilaç ve toksinlerin risk düzeyleri
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rında endotel disfonksiyonuna bağlı gelişen vazokonstriksiyon, 
inflamasyon ve fibrozis sonuçta pulmoner vasküler dirençte artı-
şa neden olmaktadır. Bu proliferatif süreçte endotel, düz kas 
hücreleri, fibroblastlar ve trombositler rol oynamaktadırlar. PAH 
hastalarında hem küçük çaplı distal pulmoner arterlerde hem de 
proksimal elastik pulmoner arterlerde trombüse rastlanmaktadır 
ve bu hastalarda protrombotik anormallikler olmaktadır.

Pulmoner venooklüzif hastalığa bağlı PH durumunda, septal 
venlerde ve pre-septal venüllerde tıkayıcı fibrotik lezyonlar, 
kapiller proliferasyon, pulmoner ödem, alveolar hemoraji, lenfa-
tik dilatasyon ve inflamatuvar infiltrasyon görülür. Distal pulmo-
ner arterlerde mediyal hipertrofi ve intimal fibrozise rastlanır.

Sol kalp hastalığına bağlı PH durumunda, pulmoner venlerde 
büyüme ve kalınlaşma, pulmoner kapiller dilatasyon, interstisyel 
ödem, alveolar hemoraji, lenf damarlarında büyüme görülür. 
Distal pulmoner arterlerde mediyal hipertrofi ve intimal fibrozis 
vardır. TPG, ortalama PAP-ortalama PKUB olarak tanımlanmak-
tadır. TPG ≤12 mmHg olduğunda post-kapiller pasif PH olarak 
tanımlanmaktadır, PVD normal sınırlardadır. TPG >12 mmHg 
olduğunda ise post-kapiller reaktif PH olarak adlandırılır, bu 
durumda PVD artmıştır. PVD’ in artışı pulmoner arterlerin vazo-
motor tonundaki artışın bir sonucudur (11). 

Akciğer hastalığına veya hipoksiye bağlı PH’ da distal pulmo-
ner arterlerde hipoksiye bağlı vazokonstriksiyon, mediyal hipert-
rofi ve intimal obstrüktif proliferasyon görülür. Akciğer paranki-
minde amfizematöz veya fibrotik alanlar bulunur.

Kronik tromboembolik PH (KTEPH)’ da pulmoner arterlerde orga-
nize trombüs görülür. Pulmoner arterdeki trombüs total oklüzyon 
yapabilir veya değişik derecelerde darlık nedeni olabilir (12). Akut 
embolik kitlenin pulmoner arterlerde yaptığı mekanik obstrüksi-
yon ve uzun dönemde neden olduğu fibrozis KTEPH’ daki en 
önemli patobiyolojik olaydır. Pulmoner tromboembolizm, endotel 
hücreleri, trombositler ve koagülasyon kaskadındaki diğer tüm 
faktörlerin sorumlu olduğu bir mekanizmanın sonucunda olmak-
tadır (13). Bazı vakalarda trombosit anomalileri ve prokoagulas-
yondaki artış lokal olarak trombozu başlatmaktadır. KTEPH has-
talarında %10 civarında lupus antikoagulanı, %20 civarında 
antifosfolipid antikorları pozitif olarak saptanmıştır. Distal pulmo-
ner arterlerdeki trombüsün bulunmadığı bölgelerde obstrüktif 
lezyonlar görülmektedir; bunun nedeni artmış basınç, inflamas-
yon, artmış sitokin ve vaskülomedyatörlerin salınımıdır.

Pulmoner hipertansiyonda genetik faktörler
Literatürdeki bazı çalışmalarda PAH’dan “kemik morfojenik 

preotein reseptör 2 geni (bone morphogenic protein receptor 2 
gene)” adı verilen BMPRG2 geni sorumlu tutulmaktadır (14). 
Herediter hemorajik telanjiyektazi seyrinde görülen PAH duru-
munda, “Aktivin reseptörü benzeri kinaz tip 1 (ALK-1)” ve 
“endoglin” genleri sorumlu bulunmuştur (15).

Sol kalp hastalığına bağlı PH grubunda bilinen genetik 
nedenler yoktur (16). İleri LV sistolik fonksiyon bozukluğu olan 
hastaların %60’ ı, izole LV diyastolik fonksiyon bozukluğu olan 
hastaların ise %70’i PH ile başvurmaktadır (17). Sol kalbi ilgilen-
diren kapak hastalıklarında semptomların şiddeti arttıkça PH 
prevalansı da artmaktadır.

Daha önce yapılmış bir çalışmada, kronik obstrüktif akciğer has-
talığı (KOAH) bulunan hastalarda PH’ nun ağırlık derecesinde seroto-
nin geni polimorfizminin belirleyici olabileceği gösterilmiştir (18).

KTEPH gelişimi ile genetik mutasyonlar arasında herhangi bir 
bağlantı bugüne değin kurulamamıştır.

Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon 

Tanı
PAH tanısı geç konulmaktadır, fakat tarama erken tanıyı sağla-

yabilir. 2003 yılında gerçekleştirilen DSÖ Dünya Sempozyumu’nda 
tarama yapılması önerilen yüksek riskli popülasyon; İPAH aile 
öyküsü olanlar, bağ dokusu hastalığı olanlar, pulmoner emboli 
geçirenler, konjenital kalp hastalığı bulunanlar ve karaciğer trans-
plantasyonu yapılacak portal hipertansiyonlu hastalardır.

PAH tanısına yaklaşım stratejisi PAH tanısının konulmasından 
hemen sonra, PAH sınıflamasının yapılması, PAH ciddiyetinin ve 
prognozun belirlenmesi olmalıdır. 

“Avrupa Kardiyoloji Derneği” (European Society of Cardiology) 
2009 yılında PH tanısı için bir algoritma önermiştir (19) (Şekil 1).

Klinik
PAH semptomları spesifik değildir, bu nedenle hastanın öykü-

sü tanıda yönlendirici olabilir. Ailede PAH varlığı, uyku apnesi, 
iştah baskılayıcı ilaca maruz kalma, derin ven trombozu veya 
pulmoner emboli geçirmiş olmak, altta yatan bir akciğer hastalı-
ğının varlığı, HIV risk faktörlerinin varlığı, bilinen karaciğer has-
talığının varlığı PAH tanısı ile ilgili şüphe ettiren faktörlerdir. 
Erken dönemde PH hiçbir belirtisi yoktur, ilk ipuçları egzersiz 
sırasında ilerleyici dispne, halsizlik, baş dönmesi, çarpıntı semp-
tomlarıdır. Daha sonraki dönemlerde göğüs ağrısı, senkop, öksü-
rük gibi spesifik olmayan semptomlar görülür, geç dönemde ise 
sağ kalp yetersizliğinin semptom ve bulguları görülür (20). 
Semptomların başlamasından tanıya kadar geçen ortalama süre 
ortalama 2.06 yıldır.

PAH’da fizik muayene bulguları olarak, kardiyak oskültasyon-
da sert P2, yumuşak sistolik pulmoner üfürüm, triküspit yetersiz-
liğinin sistolik üfürümü, pulmoner yetersizliğinin diyastolik üfürü-
mü duyulur. Diğer fizik muayene bulguları periferik ödem, siya-
noz, juguler venöz distansiyon, hepatomegali, assit olarak sayıla-
bilir (21). PH’ a eşlik eden hastalıklar klinikte ön plana geçmekte-
dir. Sklerodermada “Raynaud” fenomeni, disfaji, sklerodaktili, 
artrit görülür. Portal hipertansiyona bağlı PAH’ da siroz bulguları 
ön plandadır. Konjenital kalp hastalıklarında özellikle egzersizle 
artan siyanoz görülmektedir. KOAH’ da öksürük ve balgam klinik 
bulgularda ön plandadır, kronik hipoksemi mevcuttur. KTEPH’da 
dispne, taşipne, senkop, siyanoz, plöretik ağrı, hemoptizi görülür. 
Yakınmaların başlaması ile KTEPH tanısının konması arasındaki 
süre 2-3 yıldır. İnterstisyel akciğer hastalıklarında progresif efor 
dispnesi ve kuru öksürük tipiktir.

Elektrokardiyografi
PAH’ da EKG bulguları RV hipertrofisi, RV “strain” bulguları, 

RA dilatasyondur. Fakat EKG’ de söz konusu bulguların olmaması, 
PAH tanısını ekarte ettirmez. Ventriküler aritmiler nadirdir fakat 
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Şekil 1. “Avrupa Kardiyoloji Derneği” tarafından 2009 yılında önerilen pulmoner hipertansiyon tanı algoritması 
(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-2537)
ALK - aktivin reseptörü benzeri kinaz tip 1geni, ANA - antinükleer anktikor,   BMPR2 - kemik morfogenetik protein reseptörü tip 2, BDH - bağ dokusu hastalığı,   DKH -Doğumsal kalp hastalığı, EKG - elek-
trokardiyografi, HIV - insan bağışıklık eksikliği virüsü, KMR - kardiyak manyetik rezonans, mPAP - ortalama pulmoner arter basıncı, PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon, PH - pulmoner hipertansiyon, 
PKH - pulmoner kapiller hemanjiyomatoz,  PKUB - pulmoner kapıller uç basıncı, PVOH - pulmoner venöz obstrüktif hipertansiyon, SFT - solunum fonksiyon testleri, SKK - sağ kalp kateterizasyonu, 
TÖE - transözofageal ekokardiyografi, TTE - transtorasik ekokardiyografi, US - ultrasonografi, V/Q - ventilasyon/perfüzyon taraması, YÇBT - yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi
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supraventriküler taşikardiler, bazen atriyal flutter ve atriyal fibri-
lasyon görülebilir (22). EKG’ de RV yüklenme bulguları olan has-
taların pulmoner emboliden ayrımı net olarak yapılabilmektedir. 
Prekordiyal derivasyonlarda V1-V4 arası T negatifliği, inkomplet 
veya komplet sağ dal bloğu veya S1Q3T3 bulgusu pulmoner 
emboliyi düşündürmelidir. Eisenmenger sendromunda P dalgala-
rının genliğinde artış tipik olarak sağ atriyal büyümeyi göster-
mektedir; sağ aks sapması da RV hipertrofisinin bir bulgusudur. 
“Ostium sekundum” tip ASD’ de sağ aks sapması tipiktir. “Sinüs 
venozus” tip ASD’ de ise inferiyor derivasyonlarda negatif P 
dalgaları olur. VSD’ de V5 ve V6 derivasyonlarında R dalgaları ve 
T dalgalarının uzamış olduğu görülür, bu bulgu LV hacim artışının 
bir göstergesidir. PDA’ da saldan sağa olan geçiş miktarına bağlı 
olarak LV veya RV hipertrofisi bulguları görülebilir. Fallot tetralo-
jisinde RA ve RV hipertrofisine bağlı olarak sağ aks sapması 
tipiktir, ayrıca QRS süresi genişlemiştir. 

Akciğer grafisi
İPAH’lu hastaların %90’ında tanı sırasında akciğer grafisi 

anormaldir. Patolojik bulgular santral pulmoner arter dilatasyo-
nu, periferik pulmoner dalların görülmemesi, ileri evrelerde RA 
ve RV genişlemesi görülebilir. Orta ve ileri düzeydeki akciğer 
parankim hastalığı ve sol kalp hastalığına bağlı olan pulmoner 
venöz hipertansiyonun ayrıcı tanısı bu tetkik ile yapılabilir. KOAH’ 
da kalp-toraks indeksi artmıştır, yan grafide retrosternal boşlu-
ğun genişlemiş olduğu görülür, kostalar paralelleşmiştir. KTEPH 
hastalarının %25 kadarında akciğer grafisi anormal bulgular 
göstermektedir. Bu hastalarda tipik olarak fokal oligemi 
(Westermark işareti) masif santral embolik oklüzyonu işaret 
eder. Diyaframın üstünde görülen kama şeklinde dansite artışı 
(Hampton bulgusu) pulmoner infarktüs alanını göstermektedir. 
Sarkoidozda akciğer grafisinde lenfadenopatilerin görülmesi 
tipiktir. Eisenmenger sendromunda santral pulmoner arterlerde 
dilatasyon görülür. Pulmoner arterde kalsifikasyonun görülmesi, 
Eisenmenger sendromunda uzun süreli pulmoner hipertansiyo-
nun bir göstergesi olarak kabul edilmektedir. ASD’de RA ve RV 
büyümesi, pulmoner vasküler izlerde belirginleşme görülür. VSD’ 
de LV büyümesi görülür. Küçük boyuttaki bir PDA akciğer grafi-
sinde normal bir görünüm sergilerken, orta ve ileri boyuttaki PDA 
sol kalpte büyüme bulguları gösterir.

Solunum fonksiyon testi ve arter kan gazı
Solunum fonksiyon testi (SFT) ve arter kan gazı (AKG) tetkikle-

ri, altta yatan havayolu veya akciğer parankim hastalığı hakkında 
bilgi verir. PAH hastalarında genellikle karbonmonoksit için bakılan 
akciğer difüzyon kapasitesinde %40-%80 azalma ve akciğer 
hacimlerinde hafif-orta derecede azalma görülür, aynı zamanda 
periferik hava yolu obstrüksiyonu tanısı konabilir. Alveolar hiper-
ventilasyon durumunda AKG’nda hipoksi ve hipokapni görülür. 
Kronik obstrüktif akciğer hastalığı (KOAH) durumunda, SFT’nde 
geri dönüşümsüz hava yolu obstrüksiyonu, rezidüel hacimde artış, 
difüzyon kapasitesinde azalma ve AKG’ ında karbondioksit parsi-
yel basıncının normal veya hafif artmış olduğu görülür. İnterstisyel 
akciğer hastalığında istirahat ve egzersizde difüzyon kapasitesin-
de düşme, alveolo-arteriyel oksijen gradiyentinde artış görülür. 
SFT’ de restriktif ventilatuvar defekt tipiktir. Vital kapasite düşer, 

total akciğer kapasitesi düşer, rezidüel hacim normal veya azal-
mıştır, zorlu ekspiratuvar hacim (FEV1)/zorlu vital kapasite (FVC) 
oranı normal veya hafif artmıştır. Sklerodermada, %20 hastada 
karbonmonoksit için bakılan akciğer difüzyon kapasitesinde azal-
ma görülür. Pulmoner interstisyumda değişiklik olmadan karbon-
monoksit için bakılan akciğer difüzyon kapasitesinde azalma, 
pulmoner venooklüzif hastalığı düşündürmelidir. 

Ekokardiyografi
PH varlığını doğrulamak için ekokardiyografi gereklidir. PAH’ 

da doğal seyri belirlemek ve tedavi kararına yardımcı olmak için 
RV üzerindeki aşırı basınç yüklenmesinin etkisini ölçmek amacı 
ile uygulanması endikedir (Şekil 2-3). Triküspit yetersizliği (TY) 
zirve akım hızı üzerinden PAB, Bernoulli denklemi ile hesaplanır. 
Bernoulli denklemi=4x (triküspit yetersizliği akım hızı)2 
şeklindedir. Bu şekilde PA sistolik basıncı, RA basıncı da tahmin 
edilerek hesaplanmaktadır. PA sistolik basıncı=TY basınç 
gradiyenti+tahmini RA basıncı şeklinde belirlenmektedir. RA 
basıncı ise, vena kava inferiyorun çapına ve solunum ile kollabe 
olma yüzdesine göre tahmin edilir.

Ortalama PAB: 0.61 x sistolik PAB + 2 mmHg 

formülü ile hesaplanır (23).
PAB önemli bir parametre olmasına karşın, ciddi TY durumun-

da, olması gerekenden daha düşük bir değer ölçülebilmektedir; 
dolayısı ile hafif veya asemptomatik PH durumunda TY üzerinden 
PAB ölçümü her zaman güvenilir olmayabilir. ESC 2009 PH 
kılavuzu’nda TY akımı üzerinden hesaplanan sistolik PAB değerinin 
PH tanısını koydurmadaki kriterleri net olarak belirtilmiştir (Tablo 3). 

PH tanısını kesinleştirmek ve prognozu belirlemek amacı ile ek 
ekokardiyografik parametrelerin kullanılması önerilmektedir. Bu 
parametreler; pulmoner akselerasyon zamanı (PAT), RA büyüklüğü, 
triküspit anüler plan sistolik yer değiştirmesi (TAPSE), perikart sıvı-
sının varlığı, sol ventrikül (LV) eksantrisite indeksi, miyokardiyal 
performans indeksidir. Transtorasik ekokardiyografide (TTE) görü-
lemeyen olası konjenital anomalilerin kesin tanısı için transözefa-
geal ekokardiyografi (TÖE) gerekli olabilmektedir. 

Ventilasyon/perfüzyon sintigrafisi
KTEPH tanısını koydurmada bilgisayarlı tomografiye (BT) 

göre duyarlılığı daha fazla olduğundan, KTEPH ayırıcı tanısı için 
önemli bir tetkiktir (24). Normal veya düşük olasılıklı bir 
ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi, %90-100 duyarlılık ve %94-100 
özgüllük ile KTEPH tanısından uzaklaştırır. KTEPH’ da ventilasyon 
normal olarak saptanırken, perfüzyon defektleri görülmektedir. 
KOAH’ da özellikle üst akciğer zonlarında daha belirgin olmak 
üzere ventilasyon/perfüzyon oranı düşüktür. Kollajen doku has-
talıklarında ventilasyonun artmış ve perfüzyonun azalmış olduğu 
bölgeler sintigrafide net olarak görülebilmektedir. 

Yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı tomografi, kontrastlı 
bilgisayarlı tomografi, pulmoner anjiyografi
Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi (BT) akciğer 

parankimi ile ilgili detaylı bilgi sağlar ve interstisyel akciğer has-
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talığı ve amfizem tanısını koydurmada değerlidir. İnterstisyel 
akciğer hastalığında yüksek çözünürlüklü BT’ de konsolidasyon 
alanları, lineer ve retiküler opasiteler, nodüler patern, kistik lez-
yonlar, buzlu cam opasiteler ve interlobüler septal kalınlaşma 

görülür. Pulmoner vasküler oklüzif hastalık (PVOH) şüphesi var 
ise yüksek çözünürlüklü BT tanıda yol göstericidir. PVOH için 
karakteristik bulgular, interstisyel ödem, interlobüler septalarda 
opaklaşma ve kalınlaşma, lenfadenopati, plevral efüzyondur (25). 
Pulmoner kapiller hemanjiyomatozis ise interlobüler septalarda 
kalınlaşma ve lobüllerin ortasında görülen küçük nodüler opasi-
teler ile karakterizedir. Toraks BT’ de KTEPH’ da görülmesi bek-
lenen bulgular mozaik perfüzyon, santral pulmoner arterlerde 
genişleme, pulmoner arter lümen çapında azalma, mediastinal 
kollateral damarların gelişmiş olması, kontrast madde verilince 
pulmoner arterlerde organize trombüsün görülmesidir. (Şekil 4-5) 
Kontrastlı BT anjiyografi, KTEPH tanısı ve cerrahi tedavisinin 
kararında yol göstericidir. Pulmoner anjiyografi KTEPH tanısının 
kesinleştirilmesinde altın standarttır. Deneyimli kişiler tarafından 
ilgili merkezlerde yapılmalıdır. Pulmoner anjiyografi aynı zaman-
da, olası bir vasküliti veya pulmoner arteriyovenöz malformasyo-
nu tanımak için de kullanılır. 

Kardiyak manyetik rezonans görüntüleme
Kardiyak manyetik rezonans görüntüleme (MR) RV büyüklü-

ğü, morfolojisi, fonksiyonu, LV atım hacmi, pulmoner arter hakkın-
da fikir verir (26). Özellikle PAH hastalarının takibinde, RV fonksi-
yonlarını takip etmek amacı ile kullanılır. Kardiyak MR’ da LV atım 
hacminin azalması, RV diyastol sonu hacminin artması, LV diyas-
tol sonu hacminin azalması kötü prognoz işaretleridir. MR anji-
yografi ise pulmoner tromboendarterektomi öncesi ve sonrası 
her iki ventrikülün sistolik fonksiyonlarını belirlemek amacı ile 
kullanılabilir. Kardiyak MR görüntüleme özellikle konjenital kalp 
hastalıklarında defektlerin belirlenmesinde çok önemli bir yere 
sahiptir. Özellikle transtorasik ekokardiyografinin yeterli olamadı-
ğı durumlarda önem taşımaktadır. Konjenital kalp hastalıklarında 
prognostik önemi olan RV hemodinamiği hakkında bilgi vermekte-
dir. Fallot tetralojisi, Fontan prosedürü ve aortanın operasyonla-
rından sonraki takiplerde özellikle tercih edilen takip yöntemidir.

Kan testleri ve immünolojik testler
Tüm hastalarda rutin biyokimyasal parametreler, hematoloji 

testleri ve tiroid fonksiyon testlerine bakılmalıdır. Konnektif doku 
hastalıkları, AIDS ve hepatitlerin ayırıcı tanısı açısından serolojik 

Şekil 2. Pulmoner hipertansiyonu olan bir hastada apikal 4 boşluk ekokardiyo-
grafik görüntüde genişlemiş  sağ kalp boşlukları

Şekil 3. Pulmoner hipertansiyonu olan bir hastada parasternal uzun eksen 
ekokardiyografik  görüntüde  genişlemiş sağ ventrikül 

 Sınıf   Kanıt düzeyi

Ekokardiyografik tanı: PH olası değil I B

Triküspit yetersizlik akım hızı ≤2.8 m/s, sistolik PAB ≤36 mmHg ve PH’ u düşündüren ek değişkenler yok 

Ekokardiyografik tanı: PH mümkün IIa C

Triküspit yetersizlik akım hızı ≤2.8 m/s, sistolik PAB ≤36 mmHg ama PH’ u düşündüren ek değişkenler var

Triküspit yetersizlik akım hızı 2.9-3.4 m/s, sistolik PAB 37-50 mmHg ve PH’ u düşündüren ek değişkenler var/yok IIa C

Ekokardiyografik tanı: PH olası I B

Triküspit yetersizlik akım hızı >3.4 m/s, sistolik PAB >50 mmHg, PH’ u düşündüren ek değişkenler var/yok 

PH tarama testi olarak egzersizde Doppler ekokardiyografi III C

PAB - pulmoner arteriyel basınç, PH - pulmoner hipertansiyon 
(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi 2009; 37: 1-46. ve European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 3. PH varlığını saptamada triküspit yetersizliği akımı üzerinden Doppler ile hesaplanan sistolik pulmoner arter basıncının hesaplanması 
için öneriler 
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testler önem taşımaktadır. İdiyopatik pulmoner hipertansiyonlu 
(İPAH) hastaların yaklaşık %40’ ında, genellikle düşük titrelerde 
anti-nükleer antikor (ANA) pozitif saptanmıştır (27). Sistemik 
skleroz, konnektif doku hastalıkları içinde PAH prevalansı en 
yüksek olan hastalık olduğu için ayırıcı tanısının mutlaka yapıl-
ması gereklidir. Sınırlı sklerodermada anti-sentromer antikorlar, 
dsDNA, anti-Ro, U3-RNP, B23, Th/To, U1-RNP antikorları pozitif 
saptanır. Yaygın sklerodermada ise U3-RNP antikorunun pozitif 
olması tipiktir. Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) hastalarında 
anti-kardiyolipin antikorları pozitiftir. KTEPH olgularında anti-
fosfolipid antikorları, lupus antikoagulan ve anti-kardiyolipin 
antikorlarının varlığı araştırılmalıdır. Karaciğer hastalığı olan 
kişilerin %2’sinde PAH mevcuttur ve bu nedenle tüm PAH hasta-
larında karaciğer fonksiyon testlerine ve hepatit testlerine bakıl-
malıdır. PAH’ da tiroid fonksiyon bozukluğu sık olarak görülebildi-
ği için tiroid fonksiyon testlerine mutlaka bakılmalıdır (28).

Batın ultrasonografisi
Batın ultrasonografisi (USG) ile karaciğer sirozu veya portal 

hipertansiyon ekarte edilebilir. Kontrast madde kullanımı ve 
renkli Doppler uygulaması ile tanıda daha net değerlendirmeler 
yapılabilir (29). 

Sağ kalp kateterizasyonu ve vazoreaktivite testi
PAH tanısının doğrulanması ve hastalığın özelliklerinin tespiti 

için zorunludur. Deneyimli merkezler tarafından yapıldığında mor-
biditesi %1.1 ve mortalitesi %0.055 civarındadır (30). Sağ kalp 
kateterizasyonu sırasında sistolik, diyastolik ve ortalama PAB, RA 
basıncı, PKUB, RV basıncı, kalp debisi, kardiyak atım hacmi, PVD 
ölçülen parametrelerdir. Superiyor vena kava, pulmoner arter ve 
sistemik arter oksijen saturasyonları ölçülür. Sağ kalp kateterizas-
yonu ile PAH tanısının kriterleri şu şekilde tanımlanmıştır:

1. Ortalama PAB >25 mmHg
2. PKUB <15 mmHg
3. PVD > 3 Wood ünite (250 dyn/s/cm -3)
4. Artmış RA basınç (normali 2-7 mmHg)
5. Azalmış kardiyak atım hacmi (normali 4-8 l/dk)
6. Azalmış kardiyak indeks (normali 2.5-4.0 l/dk/m2)
Ortalama PAB 25-40 mmHg ise hafif PAH, 41-55 mmHg ise 

orta PAH, > 55 mmHg ise ciddi PAH olarak sınıflandırılır. PAH’ da 
tanı amaçlı sağ kalp kateterizasyonu yapılmasının dışında vazo-
reaktivite testinin de yapılması endikedir. Vazoreaktivite testinin 
yapılmasının amacı, uzun süreli kalsiyum kanal blokeri (KKB) 
tedavisinden yarar görecek hasta grubunu belirlemektir (31, 32). 
Test sırasında kısa etkili, güvenli ve kolay uygulanabilen ilaçlar 
kullanılmalıdır. Bu amaçla en yaygın kullanılan ilaç nitrik oksittir 
(NO) (31). Diğer seçenekler ise intravenöz (i.v.) epoprostenol 
veya i.v. adenozin olabilir (Tablo 4). 

İnhale iloprost ve oral sildenafil uygulaması vazodilatatör etki 
yapabileceğinden dolayı bu ilaçların test amacı ile kullanımı öne-
rilmemektedir. Vazoreaktivite testi sırasında pozitif akut yanıt kalp 
debisinin arttığı ya da değişmediği koşullarda ortalama PAB değe-
rinde ≥10 mmHg azalma ile mutlak ortalama PAB değerinin ≤40 
mmHg olması şeklinde tanımlanmaktadır (31). Pozitif akut yanıt 
veren hastaların uzun süre kalsiyum kanal blokeri tedavisine yanıt 
verecekleri düşünülür; bu nedenle bu hasta grubunda bu ilaçların 
kullanılması güvenlidir (32). İPAH hastalarının %10 kadarında pozi-
tif akut yanıt alınmaktadır, diğer PAH tiplerinde vazoreaktivite tes-
tinde pozitif yanıt alınması beklenen bir durum değildir. Sol kalp 
hastalığına bağlı PH, akciğer hastalıklarına bağlı PH, KTEPH ve 
mekanizması belirsiz PH olgularında akut vazoreaktivite testinin 
yapılması tavsiye edilmemektedir. Tablo 5-6’ da sağ kalp kateteri-
zasyonu ve vazoreaktivite testi içi öneriler belirtilmiştir.

Tanısal algoritma
Tanısal algoritmada öncelikle sol kalp hastalığına bağlı PH ve 

akciğer hastalıklarına bağlı PH ayırıcı tanısı yapılmaktadır, daha 
sonra KTEPH ayrılmaktadır, tanı konma aşamasından sonra ise 
PAH tipleri ayırt edilmektedir. Eforla nefes darlığı, senkop ve angi-
nası olan hastalarda, kardiyovasküler ve respiratuvar hastalıklar 
ekarte edilince PAH olasılığı mutlaka düşünülmelidir. PAH şüphesi 
olan bir hastada öncelikle, sol kalp hastalıkları ve/veya akciğer 

Şekil 5. Pulmoner embolili bir hastada toraks BT’ de akciğerde pulmoner 
infarkt görüntüsü (Florence Nightingale Hastanesi Radyoloji arşivi’ nden 
alınmıştır) 
BT - bilgisayarlı tomografi

Şekil 4. Pulmoner emboliye bağlı pulmoner hipertansiyonu olan bir has-
tada toraks BT’ de sağ ana pulmoner arterde trombüs görüntüsü (Florence 
Nightingale Hastanesi Radyoloji arşivi’nden alınmıştır)
BT - bilgisayarlı tomografi
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hastalıkları ekarte edilmelidir. Ayırıcı tanı için klinik öykü, semp-
tomlar, bulgular araştırılır, EKG, toraks grafisi, transtorasik ekokar-
diyografi, solunum fonksiyon testleri, yüksek çözünürlüklü toraks 
BT tetkikleri istenir. Bu tetkiklerin sonucunda yukarıda bahsedilen 
iki grup hastalık ekarte edilirse daha seyrek PAH nedenleri araştı-
rılır. Öncelikle ventilasyon/perfüzyon akciğer sintigrafisi (V/Q) 
yapılmalıdır, bu tetkik sonucunda akciğerde segmental perfüzyon 
defektleri saptanırsa KTEPH tanısı üzerinde durulmalıdır. KTEPH 
kesin tanısı için BT’li pulmoner anjiyografi, sağ kalp kateterizasyo-
nu ve bazı vakalarda pulmoner anjiyografi gerekir. V/Q sintigrafi-
sinde segmental perfüzyon defektleri saptandığında, pulmoner 
vasküler okluzif hastalık da akla gelmelidir. V/Q sintigrafisinde 
normal sonuç alınırsa veya subsegmental yama tarzında perfüz-
yon defektleri görülürse PAH veya mekanizmaları belirsiz veya çok 
faktörlü PH olasılıkları düşünülmelidir. Ekokardiyografik PH tanısı, 
semptomlar ve ek klinik bilgiler ışığında PAH tanısı olasılığı ve 
önerilen tedavi yaklaşımı Tablo 7’de gösterilmektedir. PAH tanısı ile 
ilgili tavsiyeler Tablo 8’de gösterilmektedir.

PAH tanısı konulduktan sonraki basamak, hastanın kliniğinin 
yani hastalığın ağırlık derecesinin belirlenmesidir. Bunun için kli-
nik, ekokardiyografik ve hemodinamik değerlendirmeler yapılmalı-
dır. Dünya Sağlık Örgütü’ nün belirlediği fonksiyonel sınıflar (FS) 
sağkalım olasılığının güçlü bir göstergesidir. DSÖ FS I veya II has-
talarda tedavi edilmediğinde 4 yıllık sağkalım %50’nin altındadır. 
DSÖ FS III veya IV hastalarda ise 2 yıllık sağkalım %60’ın altındadır. 
Hafif semptomatik hastalarda bile, PAH tedavi edilmediğinde hızla 
kötüleşmektedir. Ayrıca, çok genç veya ileri yaş (<14 yaş veya >65 
yaş), egzersiz kapasitesinde azalma, senkop, hemoptzi, RV yeter-
sizliği bulguları İPAH’ da kötü prognozu gösteren bulgulardır. PH 
işlevsel sınıflandırması Tablo 9’da gösterilmiştir. 

Ekokardiyografik olarak PAH prognozunu etkileyen birçok 
parametre mevcuttur. Bunlar perikart efüzyonu (33), sağ atriyum 
alanı (34), LV eksantrisite indeksi (33), ve RV Doppler indeksidir 
(35, 36). Triküspit yetersizlik akımı üzerinden hesaplanan sistolik 
PAB’ nın prognostik önemi yoktur (33). Triküspit anüler plan sis-
tolik yer değiştirmesinin (TAPSE, tricuspid annular plane systolic 

İlaç Yol Yarılanma ömrü Doz aralığı Doz artırımı Süre

Epoprostenol İntravenöz 3 dakika 2-12 ng/kg/dakika 2 ng/kg/dakika 10 dakika

Adenozin İntravenöz 5-10 saniye 50-350mikrogram/kg/dakika 50 mikrogram/kg/dakika 2 dakika

Nitrik oksit İnhale 15-30 saniye 10-20 p.p.m - 5 dakika

(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 4. Pulmoner vazoreaktivite testi sırasında kullanılan ilaçların uygulama yolu, yarılanma ömrü, doz aralığı, doz artırımı ve uygulama süresi 

Sağ Kalp Kateterizasyonu Sınıf Kanıt Düzeyi

SKK tüm PAH hastalarında tanı için ve hastalık şiddetini değerlendirmek için PAH’ a özgü ilaç tedavisi  I C
düşünüldüğünde endikedir 

PAH’ a özgü ilaç tedavisinin etkinliğini doğrulamak için SKK endikedir IIa C

Klinik durumda kötüleşme olduğunda veya bir üst basamak tedavisine çıkmadan önce ve/veya kombinasyon  IIa C
tedavisinin etkisini değerlendirmede endikedir 

PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon, SKK - sağ kalp kateterizasyonu 

(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 5. Sağ kalp kateterizasyonu için öneriler

Vazoreaktivite Testi Sınıf Kanıt Düzeyi

İPAH, kalıtsal PAH ve anoreksijen kullanımı ile bağlantılı PAH’ta yüksek doz KKB tedavisi uygulanabilecek  I C
hastaların saptanmasında endikedir 

Teste pozitif yanıt, kalp debisinin arttığı veya değişmediği koşullarda ortalama PAB değerinde ≥ 10 mmHg  I C
azalma ile mutlak ortalama PAB değerinin ≤ 40 mmHg olmasıdır 

Test yalnızca sevk merkezlerinde yapılmalıdır IIa C

Testte vazodilatatör olarak sadece nitrik oksit kullanılmalıdır IIa C

Test diğer PAH tiplerinde de yapılabilir IIb C

Test i.v. epoprostenol veya i.v. adenozin ile yapılabilir IIb C

Akut vazoreaktivite testinde oral veya i.v. KKB kullanılması önerilmemektedir III C

Diğer PAH gruplarında KKB uygulanabilecek hastaları belirlemek amacı ile akut vazoreaktivite testinin yapılması  III C
önerilmemektedir 

KKB- kalsiyum kanal blokeri, PAB - pulmoner arteriyel basınç, PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon 

(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 6. Vazoreaktivite testi için öneriler
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excursion) prognostik önemi vardır (37). Sağ kalp kateterizasyo-
nu ile ölçülen hemodinamik değerler olan PA oksijen saturasyo-
nu, sağ atriyum basıncı, kalp debisi, PVD ve vazoreaktivite yanı-
tının prognoz üzerine etkileri vardır. PAB’ nın da prognostik 
önemi olmasına karşın, ileri hastalık evrelerinde RV yetersizliği-
ne bağlı olarak düşer ve güvenilirliği azalır. Wensel ve ark.nın 
(38) yapmış oldukları bir çalışmada, arteriyel oksijen saturasyo-
nunda azalma, düşük sistolik kan basıncı ve kalp hızında artışın 
prognoz üzerine olumsuz etkilerinin olduğu gösterilmiştir. 

Pulmoner arteriyel hipertansiyonda egzersiz kapasitesinin 
değerlendirilmesi
PAH hastalarında egzersiz kapasitesi, 6 dakikalık yürüme 

testi (6DYT) ve kardiyopulmoner egzersiz testi ile değerlendiril-
mektedir. Altı dakikalık yürüme testi (6DYT), teknik olarak basit ve 
ucuz bir testtir (39). Bu test esnasında yürünen mesafe, efor 
dispnesi ve oksijen saturasyonu ölçülmektedir. Efor dispnesi 
Borg ölçeğine göre değerlendirilmektedir. PAH’da 332 metrenin 
(40) veya 250 metrenin altında yürüme mesafeleri (41) ve %10’un 

üzerinde oksijen saturasyonunun düşmesi (42) olumsuz prognoz 
göstergeleridirler. Miyamoto ve ark.nın (39) 43 adet primer pul-
moner hipertansiyon hastası üzerinde yapmış oldukları bir çalış-
mada, 6DYT sırasında yürünen mesafe ile kardiyak atım hacmi 
arasında pozitif ilişki, total pulmoner direnç ile arasında negatif 
bir ilişki saptanmıştır fakat ortalama pulmoner arter basıncı ile 
herhangi bir ilişki saptanmamıştır. Çalışmada uzun mesafe yürü-
yenler (≥332 m) ve kısa mesafe yürüyenler (<332) arasında sağ-
kalım açısından belirgin fark görülmüştür. 6DYT, boy, kilo, yaş, 
cinsiyet ve hasta motivasyonundan etkilenmektedir, fakat yine 
de PAH hastalarında, özellikle tedaviye yanıtın değerlendirilme-
sinde güvenilir bir test olarak kabul edilmektedir. 

Kardiyopulmoner egzersiz testinde her basamakta gaz deği-
şimi ve ventilasyon kaydedilmektedir. PAH’ da doruk egzersizde 
O2 kullanımı hastalığın şiddeti ile orantılı olarak azalmaktadır. 
Wensel ve ark.nın (37) yapmış oldukları bir çalışmada, İPAH hasta-
larında doruk O2 kullanımının 10.4 ml O2/kg/dak değerinin altında ve 
egzersiz sırasında doruk sistolik arter basıncının 120 mmHg’nın 
altında bulunmasının bağımsız kötü prognoz göstergeleri olduğu 

PAH tanısı düşük olasılık      Sınıf Kanıt düzeyi

Ekokardiyografik tanı PH olası değil, semptom yok: Ek değerlendirme önerilmez I  C

Ekokardiyografik tanı PH olası değil, semptomlar ve risk faktörleri var: ekokardiyografik izlem önerilir I  C

Ekokardiyografik tanı PH olası değil, semptomlar var ancak, PAH’ı düşündüren risk faktörleri yok: Diğer nedenlerin I  C
araştırılması önerilir 

PAH tanısı orta olasılık  

Ekokardiyografik tanı PH mümkün, semptomlar ve PAH’ı düşündüren risk faktörleri yok: Ekokardiyografik izlem önerilir I  C

Ekokardiyografik tanı PH mümkün, semptomlar var ve PAH’ı düşündüren risk faktörleri var: SKK düşünülebilir IIb  C

Ekokardiyografik tanı PH mümkün, semptomlar var ancak, PAH’ı düşündüren risk faktörleri yok: Diğer tanılara  IIb  C
yönelinir ve ekokardiyografik olarak izlenir, semptomlar en az orta şiddette ise SKK önerilir

PAH tanısı yüksek olasılık  

Ekokardiyografik olarak PH mümkün, semptomlar var ve PAH’u düşündüren risk faktörleri var veya yok: SKK önerilir I C

Ekokardiyografik olarak PH mümkün, semptomlar yok ve PAH’u düşündüren risk faktörleri var veya yok: SKK önerilir IIa C

PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon, PH - pulmoner hipertansiyon, SKK - sağ kalp kateterizasyonu 
(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 7. Ekokardiyografik PH tanısı, semptomlar ve ek klinik bilgiler ışığında PAH tanı olasılığı

Tavsiye Sınıf Kanıt düzeyi

Nedeni açıklanamayan PH hastalarında KTEPH’ u dışlamak için V/Q sintigrafisi önerilir I C

KTEPH hastalarında değerlendirme amacı ile kontrastlı BT anjiyografi önerilir I C

Bütün PAH hastalarında rutin biyokimya, hematoloji, immünoloji ve tiroid fonksiyon testleri gerekir I C

Portal hipertansiyon tanısı için batın USG yapılmalıdır I C

PH’ lı tüm hastalara yüksek çözünürlüklü BT önerilir IIa C

KTEPH hastalarında pulmoner anjiyografi önerilir IIa C

PAH hastalarına akciğer biyopsisi önerilmemektedir III C

BT - bilgisayar tomografisi, KTEPH - kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon, PH - pulmoner hipertansiyon, V/Q - ventilasyon/perfüzyon oranı, USG 
- ultrasonografi 
(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-537)

Tablo 8. PAH tanısı ile ilgili tavsiyeler
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gösterilmiştir. PAH’da 6DYT ve kardiyopulmoner egzersiz testinin 
sonuçlarının birbirleriyle bağlantılı olduğu kabul edilmektedir.

Pulmoner arteriyel hipertansiyonda prognozun 
değerlendirilmesinde kullanılan biyokimyasal göstergeler
PAH hastalarında RV fonksiyon bozukluğunun değerlendiril-

mesinde kullanılan birkaç biyokimyasal parametre mevcuttur. 
Serum ürik asit düzeyi, bilindiği gibi iskemik periferik dokularda 
oksidatif metabolizma bozukluğunun bir belirtecidir. 
Miyeloproliferatif ve lenfoproliferatif hastalıklarda ve siyanotik 
konjenital kalp hastalıklarında kan düzeyi yükselmektedir. 
İskemik kalp hastalığında serum ürik asit düzeyinin arttığı çalış-
malarda gösterilmiştir (43, 44). Hiperüriseminin aterotrombotik 
olaylar için bir risk faktörü olduğu öne sürülmüştür (45). Voelkel 
ve ark.larının (46) yapmış oldukları bir çalışmada, 191 ciddi PAH 
hastasında serum ürik asit düzeyleri ile ortalama RA basıncı 
arasında pozitif, güçlü bir ilişki saptanmıştır. 

Beyin natriüretik peptid (BNP) ventriküller tarafından salgılanan 
bir kardiyak hormondur. BNP LV disfonksiyonunun bir göstergesidir 
ve sol kalp yetersizliği bulunan hastalarda prognozun belirleyen 
parametrelerden biridir (47). BNP’nin PH hastalarında, RV disfonksi-
yonuna paralel olarak artış gösterdiği çalışmalarda gösterilmiştir 
(48). Nagaya ve ark.larının (49) yapmış oldukları bir çalışmada, baş-

langıçtaki medyan BNP değerine göre prognozun iyi ya da kötü 
olarak ayrılabileceğini göstermişlerdir. Aynı çalışmada tedavi sürer-
ken, bakılan BNP düzeylerinin yüksek oluşunun uzun dönemde kötü 
sonlanımla ilişkili olduğu gösterilmiştir.

Yüksek plazma kardiyak troponin T ve troponin I düzeyleri miyo-
kart hasarını göstermektedirler, akut koroner sendromda ve akut 
pulmoner embolide prognozu gösterirler. Torbicki ve ark'larının 
yapmış oldukları bir çalışmada kronik prekapiller PH hastalarında 
kardiyak troponin T’nin artmış plazma düzeyleri ile mortalite riski 
arasında pozitif yönde ilişki olduğu gösterilmiştir (50). 

PAH hastalarında prognoz açısından önemleri olan yukarıda 
bahsedilen parametrelerin, tedavi etkilerinin izlenmesi açısın-
dan ölçülmeleri önerilebilir. PAH hastalarının düzenli aralıklarla 
yapılan kontrollerinde klinik değerlendirme, egzersiz testleri, 
ekokardiyografik değerlendirme, hemodinamik değerlendirme ve 
biyokimyasal göstergeler beraber ele alınmalıdır. PAH’ da hasta-
lığın ağırlık derecesini, stabilitesini ve prognozu değerlendirme-
de önemi kabul edilmiş parametreler Tablo 10’ da görülmektedir. 

Sonuç 

Pulmoner hipertansiyon artmış pulmoner vasküler direnç 
nedeni ile sağ kalp yetersizliğine ilerleyen, prognozu kötü bir 
hastalıktır. PAH tanısı geç konulmaktadır, fakat yüksek riskli kişi-

Sınıf I PH olan ancak fiziksel aktivitesinde kısıtlanma olmayan hastalar. Olağan fiziksel aktiviteler dispne, halsizlik, göğüs ağrısı ve 
 bayılma hissine neden olmamaktadır

Sınıf II PH olan ve hafif fiziksel aktivite kısıtlanması olan hastalar. Dinlenmede rahat olan hastalar, olağan fiziksel aktiviteler sırasında 
 dispne, halsizlik, göğüs ağrısı ve bayılma hissi yaşarlar.

Sınıf III PH olan ve belirgin fiziksel aktivite kısıtlanması olan hastalar. Dinlenmede rahat olan hastalar, olağandan hafif fiziksel aktiviteler 
 sırasında beklenenin üzerinde dispne, halsizlik, göğüs ağrısı ve bayılma hissi yaşarlar

Sınıf IV PH olan ve fiziksel aktiviteleri ileri derecede kısıtlı olan hastalardır. Sağ kalp yetersizliği bulguları vardır, dinlenmede dahi 
 şikayetleri vardır

PH - pulmoner hipertansiyon  

(Pulmoner Hipertansiyon Tanı ve Tedavi Kılavuzu’ ndan uyarlanmıştır. Türk Kardiyoloji Derneği Arşivi  2009; 37: 1-46. ve  European Heart Journal 2009; 30: 2493-2537)

Tablo 9. Pulmoner hipertansiyon işlevsel sınıflandırması

Prognoz olumlu Prognozu belirleyen etkenler  Prognoz olumsuz

Yok Klinik RV yetersizliği Var

Yavaş Semptomların ilerleme hızı Hızlı

Yok Senkop Var

I,II DSÖ-FS VI

Daha uzun (>500 m) 6DYT Daha kısa (<300 m)

Doruk O2 tüketimi >15 ml/dk/kg Kardiyopulmoner egzersiz testi Doruk O2 tüketimi<12 ml/dk/kg

Normal veya normale yakın BNP/NT-proBNP düzeyleri Çok yüksek ve yükseliyor

Perikart efüzyonu yok TAPSE >2 cm Ekokardiyografik bulgular Perikart efüzyonu var, TAPSE<1.5 cm

RAB<8 mmHg ve Kİ≥2.5 L/dk/m2 Hemodinamikler RAB>15 mmHg veya Kİ≤2.0 L/dk/m2

6DYT - 6 dakika yürüme testi, BNP - beyin natriüretik peptid, DSÖ-FS - Dünya Sağlık Örgütü fonksiyonel sınıflaması,  Kİ - kardiyak indeks, PAH - pulmoner arteriyel hipertansiyon, RAB - sağ atriyal 
basınç, RV - sağ ventrikül, TAPSE - triküspit anüler plan sistolik yer değiştirmesi
(50. kaynaktan uyarlanmıştır)

Tablo 10. Primer PAH’da hastalığın ağırlık derecesini, stabilitesini ve prognozu değerlendirmede önemi kabul edilmiş parametreler 

Yurdakul ve ark.
Tanı algoritmaları

Ana do lu Kar di yol Derg 
2010; 10: Özel Sayı 1; 14-2624



lerin belirlenmesi ve taranması ile erken tanı sağlanabilmektedir. 
PAH tanısına yaklaşımdaki izlenmesi gereken yol, tanının konul-
masından hemen sonra sınıflandırmanın yapılması ve hastalığın 
ciddiyetinin belirlenmesi olmalıdır. Erken tanı sayesinde bu has-
taların yaşam sürelerinde belirgin uzama elde edilmektedir. 

Çıkar çatışması: Bildirilmemiştir.
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