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Senkopla Basvuran Bir Olgu Nedeniyle Primer Pulmoner

Hipertansiyonlu Olgularin Degerlendirilmesi

Dr. Ersan Tatli, Dr.Erhan Karahasanoglu, Dr.H.Mesut Kaldir*
Dr. Zihni Aktas, Dr. Fatih Ozcelik, Dr. Giilta¢ Ozbay

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji ve i¢ Hastaliklar1 * Anabilim Dallar1, Edirne

Ozet : Primer pulmoner hipertansiyon, oldukca nadir gértilen bir tablodur. Klinik muayene ile stiphe edilir an-
cak, teshisi ayrintili kalp ve akciger incelemesinden ve pulmoner hipertansiyonun sekonder formlarinin ekar-
te edilmesinden sonra kesinlesir. Prognoz, bireyden bireye degismekle birlikte genelde kotuddr. Bu yazida,
klinigimize senkop ile basvuran ve primer pulmoner hipertansiyon tanisi konan olgu nedeniyle konunun irde-
lenmesi amaclanmistir. (Anadolu Kardliyol Derg, 2002,3:231-236)

Anahtar Kelimeler: Primer pulmoner hipertansiyon, senkop.

Olgu Sunumu

Yirmi alti yasinda, 1.62 m boyunda, 76 kg agirl-
ginda bayan hasta klinigimize son g hafta icinde
tekrarlayan bayilma ataklari ve eforla cabuk yorulma
sikayetleriyle  basvurdu. Fizik muayenesinde
TA:100/80 mmHg, nabiz:88/dk, kalp tepe atimi 5.in-
terkostal aralikta midklavikdler hat tzerindeydi. Os-
kiltasyonda S1 dogal, S2 pulmoner odakta sert ola-
rak degerlendirildi. Sag ventrikdil aktivitesinde artma
ve juguler ven6z dolgunlugu mevcuttu. Batin muaye-
nesinde karaciger ve dalak buytkligu saptanmadi.
Ekstremitelerde eser miktarda 6édem vardi. Nérolojik
muayenesinde ve diger sistem muayenelerinde pato-
lojik bulgu yoktu. Laboratuvar incelemelerinden tam
kan tetkikinde; Hb: 17.4 gr/dl, Htk: %50.5, trombo-
sit: 240.000/mm3, beyaz kire: 7600/mm3 idi. Diger
biyokimyasal degerleri normal olarak saptandi.
EKG'de ritim sinus, sag aks deviasyonu, V1 de R/S
orani R lehine artmis ve sivri P dalgalari ile birlikte sag
ventrikul hipertrofisi bulgulari gortildu. Teleradyogra-
fide kardiyotorasik oran 0.5 in altinda, sag ana pul-
moner arter belirgin ve genis olarak saptandi. Yapr-
lan ekokardiyografide sol kalp bosluklari normal,
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ejeksiyon fraksiyonu %74, sag kalp bosluklari ileri de-
recede dilate ( sag ventrikdl 51Tmm, sag atriyum 54
mm), orta derece trikuispid yetmezligi ve ileri derece-
de pulmoner hipertansiyon tespit edildi (Sekil 1). Pul-
moner hipertansiyonun altindaki sebebi arastirmak
lizere hastaya solunum fonksiyon testi, ekstremite
doppler incelemesi, ventilasyon perflizyon sintigrafi-
si, antinuikleer antikor, antiDNA, romatoid faktor,
HIV (human immtnodeficiency virus) dahil olmak
lizere bir dizi tetkik yapildi ancak bir patoloji bulun-
madi. Doppler ultrasonografi ile abdominal gdriintu-
lemede portal hipertansiyon tespit edilmedi. Toraks
tomografisinde ana pulmoner arter capi 4 cm olarak
saptandi ve bagka ek bir patolojiye rastlanmadi. Has-
taya sag kalp kateterizasyonu uygulandi ve ortalama
pulmoner kapiller kama basinci: 10 mmHg, sag atri-
yum basinci: 10 mmHg, sag ventrikdl diyastol sonu
basinci : 20 mmHg, pulmoner arter basinci 105/60
mmHg (ortalama: 80 mmHg ) olarak dlctildi. Kate-
terizasyon sirasinda medikal tedavi agisindan akut
vazodilatatér yanit pozitif olarak degerlendirildi. Tim
bu tetkikler sonucunda hastaya Primer Pulmoner Hi-
pertansiyon (PPH) tanisi konarak medikal tedavi ile
(Diltiazem) klinik takibe alind.

Tartisma

Primer pulmoner hipertansiyon (PPH), pulmoner
arter basincinda ve rezistansinda anormal yukselme
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ile karakterize bir hastaliktir. Etiolojisi bilinmemekte-
dir. Toplum genelinde %0.001-0.002 siklikta gértilen
ve kadin/erkek orani 1.7/1 ile 3.5/1 arasinda degisen
bir tablodur (1). En sik olarak 15-40 yas arasinda gé-
rtlmekle birlikte, 60 yas tizerinde de tani konulan na-
dir vakalar bildirilmistir. Pulmoner hipertansiyonun ilk
semptomlari spesifik degildir; bu nedenle tani kon-
masinda énemli bir gecikme séz konusu olabilir. Tani
genellikle ilk semptom olustuktan yaklasik iki yil son-
ra konabilmektedir. En sik gérdlen semptom dispne-
dir ve hastaligin ileri evresinde tim hastalarda gelisir.
Hastalarin yaklasik yarisinda niteligi ve yerlesimi anji-
naya benzeyen gdgus agrisi vardir. Primer pulmoner
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Sekil-1 : Ekokardiyografiyle apikal dort bosluk yaklasimda
dilate olmus sag atriyum ve sag ventrikiil gériilmektedir.

hipertansiyonlu hastalarin %13’tinde senkop gérdiltir
ve genellikle olumsuz prognoza isaret eder. Pulmo-
ner damar direncinin artmasi sag ventrikultin ydkdinu
artirarak hipertrofiye neden olur. Sag atriyum ventri-
kdliin diyastolik dolusunu arttirmak icin gticli kont-
raksiyonlar yapar, ancak tim bu kompansasyon me-
kanizmalarina ragmen kalp debisi dusuktur ve eforla
daha fazla duserek serebral kan akimini azaltir ve
senkoba neden olur (2). Bizim vakamiz da Kanada si-
niflamasina gére klas Il eforla tetiklenen senkop
ataklari nedeniyle klinigimize basvurmustu. Vakalarin
%710'unda Raynoud fenomeni gézlenebilir ve daha
nadiren oksuirtik, hemoptizi, sol nervus laryngeus re-
kirrens'in basisina bagli ses kisikligi (Ortner sendro-
mu) gordilebilir.

Pulmoner hipertansiyonlu hastalarda ilk basvuru
sirasinda tipik olarak P2'de sertlesme saptanir. Bu
bulgu pulmoner arter basincindaki yukselmenin gu-
venilir bir géstergesidir. Hastalarin cogunlugunda S4
duyulur. Sag ventrikil genisledikge triktispid reguirji-
tasyonuna bagl Uflrlim gelisebilir. Bazen pulmoner
kapak halkasinda dilatasyon olusur ve pulmoner ye-
tersizlige baglh Graham Steele Uftirimd duyulabilir.
Sag ventrikdil islevi bozuldukca sagd ventrikdle ait S3
duyulur ve bu bulgu olumsuz prognozla iliskilidir. Ju-
guler vendz dolgunluk, asit ve 6dem ilerlemis sag
kalp yetmezlikli vakalarda gézlenir.Bizim vakamizda
da S2 de sertlesme, eser miktarda pretibial 6dem ve
juguler vendz dolgunluk mevcuttu.

Tablo 1: 1998 Diinya Primer Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumunda Onerilen Pulmoner Hipertansiyon Tani

Siniflandirmasi

Solunum Sistemi Bozukluklari ve/veya Hipoksemi ile iliskili PH*

e Akciger parankimi hastaligi (KOAH, interstisyel pulmoner fibroz ve kistik fibroz)
e Kronik alveoler hipoksemi (yuiksek bdlgeler gibi,uzun stre dusuk oksijen gerilimine maruz kalmak)

Pulmoner Venéz Hipertansiyon
e Mitral kapak hastaligi

e Kronik sol ventrikul disfonksiyonu
e Pulmoner veno-okltizyon hastaligi

e Distal pulmoner arterlerin obstriiksiyonu

Kronik Trombotik ve/veya Embolik Hastaliga Bagh PH*
e Proksimal pulmoner arterin tromboembolik obstrtiksiyonu

Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon
e Primer pulmoner hipertansiyon (sporadik, ailevi)

enfeksiyonu,ilaglar,toksinler

e Kollajen vaskdler hastaliklar (skleroderma,SLE,romatoid artrit,Eisenmenger sendromu,portoprimer hipertansiyon,HIV

e Enflamatuar
e Pulmoner kapiller hemanjiomatéz

Pulmoner Damar Sistemini Dogrudan Etkileyen Bozukluklara Bagh PH*

PH * : Pulmoner hipertansiyon
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Primer pulmoner hipertansiyonun gelismesiyle il-
gili birkag risk faktoru olasi tetikleyici etmen olarak
tanimlanmistir. Bunlar; obesite, portal hipertansiyon,
anoreksijenler, HIV, sistemik hipertansiyon, kronik
artmis pulmoner kan akimi ve ailesel etmenler olarak
bildirilmektedir (3). Vakalarin ¢cogu sporadik olmasina
karsin, en az %6'sinda hastalik ailevidir. Hastaligin ai-
levi sekli otozomal dominant olarak gecer. Bu hasta-
liktan sorumlu gen yakin zamanlarda 2 .kromozomun
033 bandinda bulunmustur (4). Anoreksijenlerin, du-
yarl kisilerde PPH ile iliskili oldugu belirlenmistir (5).
Sporadik vaka bildirimlerinde PPH ile gebelik arasinda
iliski tanimlanmustir. Oral kontraseptif kullanimi pul-
moner hipertansiyon semptomlarini alevlendirmesine
karsin, PPH gelisme riskini artirmamaktadir (6). Me-
tamfetamin ve kokain gibi maddelerin uzun stre kul-
lanimi PPH ile iliskili bulunmustur (5). Vakamizda obe-
site (vlcut kitle indeksi: 29 kg/m2) disinda diger risk
faktdrleri bulunmamaktaydi.

Pulmoner Hipertansiyonun
Siniflandirilmasi

Geleneksel olarak pulmoner hipertansiyon “pri-
mer” ya da “sekonder” olarak siniflandiriimaktadir.
Primer pulmoner hipertansiyon nadir gdrtlmesine
karsin, sekonder pulmoner hipertansiyon belirgin bi-
¢imde daha sik gortilmektedir ve amfizem, skleroder-
ma, konjenital kalp hastaligi ya da mitral kapak has-
taligi gibi heterojen bir hastalik grubuna bagl olarak
gelismektedir (7).

Dunya PPH Sempozyumu tarafindan énerilen si-

niflandirma sisteminde pulmoner hipertansiyon 5 ay-
rn kategoriye ayrilmistir (Tablo 1). Solunum sistemi
bozukluklari veya hipoksemiyle iliskili pulmoner hiper-
tansiyon, toraks radyografisi veya akciger fonksiyon
testleriyle kolayca farkedilebilen parankim harabiye-
tinden ya da ventilasyon perflizyon uyumsuzlugu ve
kronik alveoler hipoksiden kaynaklanir. Sol atriyum
basincindaki bir artis, pulmoner vendz hipertansiyona
yol acarak geriye dogru basing yoluyla pulmoner ar-
ter basincinda artisa neden olabilir. Kronik trombo-
embolik hastaliga bagli pulmoner hipertansiyonda,
tromboemboli, tiimdr parcaciklar ya da Schistosoma
mansoni yumurtalari gibi cesitli emboliler pulmoner
damarlarda tikanmaya ve pulmoner hipertansiyona
yol agmaktadir (8). Pulmoner damar sistemini dogru-
dan etkileyen, kapiller hemanjiyomlar veya sarkoidoz
gibi enflamatuar durumlar da pulmoner hipertansiyo-
na yol acabilir.

Taniya Yonelik Degerlendirme

Pulmoner hipertansiyondan kuskulanilan bir has-
tanin tanisal degerlendirmesinde hastalar 5 ayri kate-
goriden birinde siniflandiriimak tizere ele alinir (Tab-
lo 2). Hastalarin bu yéntemle siniflandiriimasi altta
yatan hastaligin tedavisine yénelik dogrudan bir yak-
lasimin gelistiriimesini sagdlar. Toraks grafisi ve kap-
samli bir akciger fonksiyon testleri serisi (spirometri,
akciger hacim ve diflizyon kapasitesi), pulmoner hi-
pertansiyon nedenleri arasinda bulunan akciger pa-
rankim hastaliklari, pulmoner fibrozis, amfizem ya da
toraks kafesine iliskin anormalliklerin saptanmasina

Tablo 2: Pulmoner Hipertansiyon kuskusu bulunan vakalara iliskin degerlendirme

TANI TESTI

iLiSKiLi DURUMLARIN TANISI

o Toraks Grafisi
o Akciger Fonksiyon Testleri

Kronik Obstruiktif Akciger Hastaligi
Kistik Fibrozis

interstisyel Pulmoner Fibrozis
Toraks Kafesi Anormallikleri

e Ekokardiyogram

Sol Ventriktil Disfonksiyonu
Mitral Kapak Hastalig!
Sol-sag Santli Konjenital Kalp hastalidi

e Uyku incelemesi

Obstruktif Uyku Apnesi

e VVentilasyon-Perfliz. Sintigrafisi
e Pulmoner Anjiyogram

Kronik Tromboembolik Hastalik

e SPECT

e Kan Testleri

- Serolojik (ANA,HIV)  ——>
- Kc. Fonksiyonu ———— >

SLE, Skleroderma, Romatoid Artrit, HIV
Portopulmoner Hipertansiyon

Kc.-Karaciger
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olanak verir. Doppler ekokardiyografi ile pulmoner
arter basinci tahmini olarak hesaplanir ve pulmoner
hipertansiyona neden olabilen sol ventrikuil disfonksi-
yonu, mitral kapak hastaligi ya da konjenital kalp has-
taligina iliskin bulgular elde edilebilir.

Horlama ve hipersomnolans 6ykust olan fazla ki-
lolu hastalarda, potansiyel olarak geri donusttirtlebi-
lir bir pulmoner hipertansiyon nedeni olan obstruktif
uyku apnesi tanisini dislamak amaciyla uyku incele-
mesi yapllir (9). Pulmoner hipertansiyonu olan tim
hastalara tromboembolik hastalik olasiligini dislamak
icin ventilasyon-perftizyon sintigrafisi (V/P S) uygu-
lanmalidir. V/P S'nin sonucu anormal bulundugunda
hastaligin ne derece yaygin oldugunu ve tromboen-
darterektominin mumkdtn olup olmadigini belirlemek
amaciyla toraks SPECT'i (single photon emission
computed tomography) uygulanmalidir. Pulmoner hi-
pertansiyonun nedenlerini arastirmak igin antintikleer
antikor, romatoid faktér ve HIV dahil olmak Uizere bir
dizi kan tetkiki yaptinimalidir. HIV enfeksiyonu %0.5
siklikta pulmoner hipertansiyon gelismesiyle iliskilidir
ve bu vakalarin klinik ve patolojik agidan PPH’den
ayirt edilmesi mdmkuin degildir (10,11).

Portal hipertansiyon pulmoner hipertansiyon ge-
lismesiyle iliskilidir ve bu durum portopulmoner hiper-
tansiyon olarak bilinir (12). Portal hipertansiyon varli-
g1 Doppler ultrasonografi ile abdominal gériinttileme
yapllarak ya da kateterizasyon sirasinda hepatik ka-
ma basinci elde edilerek gésterilebilir.

Sonucta pulmoner hipertansiyona sebep olacak
altta yatan herhangi bir hastalik yoksa, tablo PPH ola-
rak kabul edilir. Yapilan tetkikler sonucunda sekonder
pulmoner hipertansiyona yol agacak bir patoloji sapta-
yamadigimizdan olgumuzu PPH olarak kabul ettik.

Primer pulmoner hipertansiyonlu vakalarda kesin
tani sag kalp kateterizasyonu ve pulmoner anjiyogra-
fiyle konulur. Sag kalp kateterizasyonu ¢ok énemli tig
bilgi verir. Birincisi, pulmoner kapiller kama basincinin
(£ 15 mmHg) normal oldugunu géstererek pulmoner
vendz hipertansiyonun bulunmadigini dogrular. ikin-
cisi, hemodinamik 6lctimlerle PPH'li vakalarda sagka-
lim hakkinda bir tahminde bulunulabilir (13). Sag at-
riyum basinci 20 mmHg'dan yuksek olan vakalarda,
tedavisiz ortalama yasam stresi 4 haftadir. Benzer
sekilde kardiyak indeks 2 L/dk’dan dustik oldugunda
ortalama yasam suresi 1 yildir. Bu bilgiler sag atriyum
basinci, kardiyak indeks ve ortalama pulmoner arter
basincini bir araya getirerek hastalarin yasam stiresi-
ni tahmin eden bir formdiltin turetilmesinde kullanil-
mistir (13).

Tedavi Yaklasimi

Sag kalp kateterizasyonu, vazodilatatér deneme-
si ile birlikte uygulandiginda hasta icin en uygun te-
davinin belirlenmesine yardimcr olur. Vazodilatator
denemesinde gtvenli ve kisa etkili ajan kullanilmali-
dir. Bu amac icin en uygun vazodilatatér inhale nitrik
oksittir. Nitrik oksit pulmoner vaskdler yataga 6zgu
etki gésterir ve sistemik dolasimi etkilemez (14). Kalp
debisinde bir degisiklik olmadan ortalama pulmoner
arter basincinda 10 mmhg’dan fazla dsts ya da pul-
moner vaskuler direncte %20'den fazla azalma pozi-
tif yanit olarak kabul edilir ve pozitif yanit alinan has-
talara kalsiyum kanal blokerleriyle (amlodipin, dilti-
azem ya da nifedipin) uzun dénemli oral vazodilata-
tér tedavi baslanabilir (15). Tedaviye distik dozda
baslanir ve hasta tolere edebildigi stirece doz artirilir.

New York Kalp Birligi'nin siniflandirmasina gére
klas Ill veya IV semptomlari olan ve vazodilatator de-
nemeye yanit vermeyen hastalarda, bir prostasiklin
analogu olan epoprostenol tedavisi dtistndiltir. Epop-
rostenol tedavisiyle PPH'li vakalarda sagkalimda ve
hemodinamik parametrelerde dtizelme saglanir (16).
Bu ilag cilt altina yerlestirilen bir inflizyon pompasi
araciligiyla surekli inflizyon seklinde verilir. Pulmoner
vendz hipertansiyon vakalarinda epoprostenol uygu-
lanirken akut pulmoner 6dem gelisebilir. Bu nedenle
pulmoner kapiller kama basinci ytksek olanlarda
(>15 mmHg) epoprostenol kontrendikedir. Sonug
olarak epoprostenol, sadece akciger parankimi ve sol
kalp islevi normal bulunan hastalara uygulanmalidir.
Epoprostenol tedavisi, baslangigta akciger transplan-
tasyonuna gecis tedavisi olarak gelistirilmis olmasina
ragmen, bir cok hastanin bu ilagtan yarar sagladigi ve
cogu vakada transplantasyon gereksiniminin ortadan
kalktigi rapor edilmistir (17).

Primer pulmoner hipertansiyonlu hastalarda, ku-
clik pulmoner arterlerde trombuis olusumu sik olarak
gdzlendiginden genellikle kronik antikoagtilan kulla-
nimi énerilmekte ise de antikoagtilan tedavi konusu
tartismalidir. Ancak yapilan birka¢ calismanin sonug-
lari dogrultusunda antikoagtilasyonun sagkalim stire-
sini uzattigi gézlenmektedir (18,19). Kontrendikas-
yon bulunmadigi stirece hastalara uluslararasi norma-
lize oran (INR) yaklasik 2.0 olacak sekilde ayarlanan
dozlarda warfarinle antikoagtilasyon uygulanmalidir.
Sag ventrikll yetersizligi gelisen hastalarda ditiretik-
ler ve kardiyak glikozidler yarar saglayabilir.

Maksimum medikal tedaviye ragmen tekrarlayan
senkop ataklari ve direngli asit bulunan hastalarda at-
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riyal septostomi uygulanir. Atriyal septostomide, sag
ve sol atriyum arasinda bir delik olusturularak sag kal-
bin dekompresyonu saglanir, bdylece sol ventrikdiltin
daha iyi dolmasina olanak taninarak kalp debisi arttr
rilir (20).

Tibbi tedaviye yanit vermeyen PPH'li vakalarda tek
ya da iki tarafli akciger transplantasyonu uygulanir.
Kalp-akciger transplantasyonu ise sadece énemli dere-
cede sol kalp yetersizligi olan veya konjenital kalp has-
taligi ile iliskili yapisal anormalliklerin bulundugu vaka-
lara uygulanir. Akciger transplantasyonundan sonra 5
yillik sagkalim orani %45-%50 arasindadir (21).

Tdm bu tedavi yéntemlerine ragmen semptoma-
tik PPH'li hastalarda klinik seyir hizla kétlye dogru gi-

der. Kimi hastalarda ani éltim goérdillirken, bazilari da
siddetli sag ventrikdl yetmezligi ve kalp debisindeki
azalmaya dayanamaz ve hayatini kaybeder. Semp-
tomlar belirdikten sonra 1-3 yil icinde hastalar hayat-
larini kaybetmektedir, fakat 10 yildan fazla yasayan
vakalar da bildirilmistir ( 22). PPH icin tedavi yaklasl-
mi Sekil 2'de &zetlenmistir.

Sonug olarak PPH; nadir gértilen, tani asamasinda
gec kalinan ve tedaviye ragmen prognozu kétu sey-
reden bir hastaliktir. Bu hastaliga spesifik bir semp-
tom yoktur, bu nedenle hastanin anamnezi ve fizik
muayenesi detaylica degerlendirilip klinik stiphe du-
yuldugunda, tani asamasinda yasanan gecikme en-
gellenmis olur.

Pulmoner Hipertansiyonlu
Hasta

Y

Vazodilatator

Sag Kalp Kateterizasyonu ve

Denemesi

Y

Kalp Debisinde Degisme Olmadan ya da Artisla Birlikte
‘ Pulmoner Arter Basincinda >10 mmHg Azalma Kaydedildi ‘

mi ?
HAYIR EVET
\ Yanit Vermeyenler “— —>[ Yanit Verenler
/ NYHA
NYHA L 5| slevsel Y
islevsel Sinif -l Kalsiyum Kanal
Sinif 1IHV Blokeri Tedavisi ve
Antikoagtilasyon
Y
Y GOZLEM
Epoprostenol
Te_daV'S' ve > Akciger Transplantasyonu
Antikoagtilan
| Uzun Donemli Epoprostenol tedavisi
- ve Antikoagtilasyon

Sekil 2: Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon icin Tedavi Algoritmasi
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