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OLGULAR YARISIYOR

OLGULAR YARISIYOR ODUL KAZANAN BiLDIRILER

Birincilik Oduilii
SB27
Opere Olmamis Siyanotik Fallot Tetralojili Hastada Nadir Bir Komplikasyon

Dr. SEVVAL iLKE GUNEYSU

ikincilik Oduilii
SB31
Ciddi Duzeyde Pah Gelismis,Pulmoner Embolinin Eslik Ettigi Genis Asd'li Hastanin Klinigimizdeki 3 Yillik Sertveni

Dr. SELCUK OZTURK

Ugiinciilikk Odiilii
SBo3
Geng Kadin Hastada izlenen Her Pulmoner Hiperatansiyon Pah Midir?

Dr. SERHAT EROL
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13:30-14:30 Kurs1
Oturum Baskani: Tamer Sayin
13:30-13:55 Pulmoner Hipertansiyonda Bilgisayarli Tomografi
Ali Aslan Demir
13:55-14:20  Akuttan-Kronige Pulmoner Tromboemboli Géruntilenmesinde
Bilgisayarli Tomografi
Cagatay Cimsit
14:20-14:30 Tartisma
14:30-14:40 Kahve Arasil
14:40-15:30 Kurs 2
Sag Kalp Kateterizasyonu (Vazoreativite-Sivi Yukleme-Egzersiz) Kursu
14:40-15:00  [brahim Bagarici
15:00-15:20  Serdar Epgagan
15:20-15:30 Tartisma
15:30-15:40 Kahve Arasi
15:40-16:30 Kurs 3
Segmenter Analiz ve Dogumsal Kalp Hastaliklar Ekokardiyografi Degerlendirme Kursu
Funda Oztung
16:30-16:45 Kahve Arasi
16:45-17:00 ACILIS OTURUMU
Serdar Kicgtikoglu
17:00-18:30 Olgular Yarisiyor
Jiiri: Ismail Hanta, Ali Akdogan, Serdar Kula , Tamer Sayin
SBo2 Pulmoner Hipertansiyon Semptomlari ile Basvuran Hastada Hermansky-Pudlak Sendromu Tanisi Ve Tedavi
Yaniti
ARin Tosun
SBo3 Geng Kadin Hastada izlenen Her Pulmoner Hiperatansiyon Pah Midir?
Serhat Erol
SBog Pulmoner Komorbiditenin Eslik Ettigi idiyopatik Pulmoner Hipertansiyon Vakasi
Dilay Karabulut
SB12 Grup -1, Grup -2 Ve Grup 3'Un Kombine Etkiledigi Kompleks Post Kapiller Ve Prekapiller Pulmoner
Hipertansiyona Neden Olan Sistemik Lupus Eritematozus Vakasi
Ersan Oflar
SB17 Ciddi Pulmoner Hipertansiyonu Olan Kteph Hastasinin Balon Pulmoner Anjiyoplasti ile Basarili Tedavisi
Halil Atas
SB18 Uzun Suredir ikili Pulmoner Arteryel Hipertansiyon Odakl ilag Tedavisi Kullanan Atipik Bir Vazoreaktivite
Olgusu Ve Yonetimi
Halil Atas
SB19 Kapatilmis Asd Sonrasi ileri Pulmoner Hipertansiyonu Olan Hastada Sol Ana Koroner Arter Basisinin Basarili
Tedavisi
Medeni Karaduman
SB27 Opere Olmamus Siyanotik Fallot Tetralojili Hastada Nadir Bir Komplikasyon
Sevval llke Guneysu
SB31 Ciddi Duzeyde Pah Gelismis,Pulmoner Embolinin Eslik Ettigi Genis Asd'li Hastanin Klinigimizdeki 3 Yillik
Seruveni
Selcuk Oztirk
SB32 Postpartum Senkop Ve Kalp Yetmezligi ile Prezente Olan Genis Pda iliskili Pulmoner Hipertansiyon Olgusu
Serdar Epcacan
18:30-18:45 Akilci ilag Kullanimi

Burcak Kilickiran Avci
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08:00-08:50 Kurs 4

08:00-08:20
08:20-18:40
08:40-08:50

Ekokardiyografi Kursu
Omag Tiifekgioglu
Serkan Unlii

Tartisma

C SALONU

08:00-08:50 SOLU BILDiRi OTURUMU

SBo1

SB37

Jiiri: Zeynep Pinar Onen, Gilen Hatemi, Meral Kayikgioglu

Pah Olarak Takip Edilen Grup 2 Pulmoner Hipertansiyon Olgusu

Ahmet Yetkin

Grup 3 Pulmoner Hipertansiyonda Sistemik Sklerozis ile iliskili interstisyel Akciger Hastaligji

Flsun Fakili

Harap Olmus Akciger Ve Pulmoner Hipertansiyon Olgusu

GoOkgcen Omeroglu Simsek

Opere Ventrikller Septal Defekt Ve Skleroderma Tanili Hastanin Ge¢ Pulmoner Arteriyel Hipertansyonu;
Hangisi Ile Iliskili?

Mustafa Oguz

Dasatinib-Induced Irreversible Pulmonary Arterial Hypertension Treated With Bosentan And Riociguat, A
Case Report

Omer Kumet

Skleroderma iliskili Kombine Pre-Postkapiller Pulmoner Hipertansiyon

Yusuf Ziya Sener

08:50-09:00 KAHVE ARASI

ANA SALON

OTURUM 1
09:00-10:00

09:00-09:15
09:15-09:30
09:30-09:45
09:45-10:00
10:00-10:10

10:10-10:55

10:55-11:05

OTURUM 2
11:05-12:05
11:05-11:20
11:20-11.35
11:35-11:50
11:50-12:05

12:05-12:15

»

2022 de Pulmoner Hipertansiyon

(2022 ESC Kilavuzuna Dayali Yaklagim)

Oturum Baskanlari: Saide Aytekin, Ozlem Ozdemir
Panelistler: Murat Meric, Ebru Ozpelit, Ersan Atahan
Pulmoner Hipertansiyon Tani

Zuleyha Bingdl

Grup1 Pulmoner Arteryal Hipertansiyon Risk

Yalin Tolga Yaylali

Tedavi

Burcak Kilickiran Avci

Tartisma

KAHVE ARASI

UYDU SEMPOZYUM 9‘,3,14“,1,. ,gve“mm
ESC 2022 Bakis Agcisi ile PAH Tedavisinde Opsumit

Oturum Baskani: Mehmet Akbulut

Konusmacilar: Tarik Kivrak, Zeynep Pinar Onen

KAHVE ARASI

Kilavuzdaki Yenilikler

Oturum Baskanlari: Ahmet Kaya Bilge, Yiiksel Cavusoglu
Panelistler: Abdurrahman Oguzhan, Sehnaz Yildizeli, Dursun Alehan
Grup 2 PH

Sanem Nalbantgil

Grup 3 PH

Eylem Sercan Ozgdir

Pediatrik Pulmoner Hipertansiyon
Serdar Kula

Tartisma

KAHVE ARASI
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12:15-13:00 UYDU SEMPOZYUM O~
Olgu Temelli 2022 ESC-ERS PAH Tedavi Yénetimi Pharmactive
Moderatér: Meral Kayikcioglu
Masitentan ile Olgu Deneyimi
Berkay ERici

Masitentan ile Olgu Deneyimi
Umit Yasar Sinan

13:00-14:00 OGLE YEMEGI

OTURUM 3 o

14:00-15:00 KARSIT GORUS )
Oturum Basgkanlari: Gll Ongen, Mehmet AkRbulut
Panelist: Gulten Tacoy, Ergtin Baris Kaya

Pulmoner Hipertansiyon'da Hasta Halen Orta Riskli
14:00-14:112  Uclnc ilac Eklerim
Gulfer Okumus
14:12-14:24  Ayni Grupda Degisiklik Yaparim
Bdilent Mutlu
GRUP 3'Te PAH Spesifik Tedavi
14:24-14.36 Verelim
Ali Akdogan
14:36-14:48 Vermeyelim
Zeynep Pinar Onen

15:00-15:10 KAHVE ARASI

15:10-16:05 UYDU SEMPOZYUM ©
Guncellenen Kilavuz Isiginda Masitentan’a Bakis
Moderatérler: Gulten Tacoy, Ozlem Yildinmtdrk

Olgu Sunumu
Halil Atas

Olgu Sunumu
Hakan Guines

16:05-16:15 KAHVE ARASI

OTURUM 4 .
16:15-17:15 PAH: Inflamasyonun Yeri / Biyolojik Ajanlar ile Tedavi
Oturum Baskanlari: Gtilen Hatemi, Meral Kayikcioglu
16:15-16:30 Inflamatuvar Hipotez
Ali Akdogan

16:30-16:45 PAH Tedavisinde Biyolojik Ajanlar Anti CD 20 / Anti IL-6
Alper Sari

16:45-17:.00 PULSAR Calismasina Metodolojik Yaklasim
Yasemin Yalginkaya

17.00-17:15 Tartisma
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08:00-09:00 SOLU BiLDiRi OTURUMU

SB23

SBo4

SBos

SBo6

SBo7

SB11

SB29g

Jiiri: Serdar Ktictikoglu, Gulfer Okumus, Bedrettin Yildizeli

Plevral Sivida D-Dimer Duizeyinin Pulmoner Emboli Tanisina Katkisi

Muzaffer Onur Turan

Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon Hastalarin Dért Katmanli Risk Degerlendirmesinde Ekokardiyografinin Rolu
Ayse Colak

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon Tanisi ile Pulmoner Endarterektomi Yapilan Hastalarda
Preoperatif D6nemde Yapilan Solunum Fonksiyon Testi Ve Karbonmonoksit Diflizyon Testi Degerleri lle
Trombus Anatomik Siniflandirmasi Arasindaki Iliski

Burcu Turan

Covid-19 Enfeksiyonu Tanili Olgularda Pulmoner Tromboemboli Varligini Ongédrebilir Miyiz? Skorlamalarin
Yeri Ve Onemi

Can Seving

Pulmoner Hipertansiyon Tanisinda Zorlanilan Durumlar

Celikr Stmer

High Blood Viscosity is Associated With increased in-Hospital Mortality in Patients With Acute Pulmonary
Embolism

Engin Algl

Pulmoner Emboli Olgularinda Doak Kullanim Verileri

Pakize Ayse Turan

ANA SALON

08:00-09:00

07:30-07:40
07:40-07:50

07.50-08:00

OTURUM 5

09:00-10:00
09:00-09:15
09:15-09:30
09:30-09:45
09:45-10:00
10:00-10:10

10:10-10:55

10:55-11:05

Zor Olgular

Oturum Baskanlari: Tayfun Ucar, Asuman Bicer

Panelistler: Ibrahim Cansaran Tanidir, Tarik Kivrak, Ali Akdogan, Oguz Uzun
Vaka 1. Cocuk Kardiyolojisi

Cemsit Karakurt

Vaka 2. Kardiyoloji

Zeynep Ulutas

Vaka 3. Kardiyoloji
Caglar Emre Cagliyan

Pulmoner Emboli
Oturum Baskanlari: Bahri Akdeniz, Ebru Cakir Edis
Panelistler: Fuisun Fakili, Emrah Erdogan, Hilal Erken Pamukcu

Akut Pulmoner Emboli Tani/Risk Degerlendirme
Pinar Yildiz Galhan

Akut Pulmoner Emboli Tedavi
Serhat Erol

Akut Pulmoner Emboli: Evde Tedavi
Umit Yasar Sinan

Tartisma

KAHVE ARASI

UYDU SEMPOZYUM
PAH Tedavisinde Ambrisentan
Oturum Baskanlari: Blilent Mutlu, Meral Kayikgioglu

AView On The Right Ventricle In Pulmonary Hypertension?
Anton Vonk Noordegraaf

Ambrisentan +Tadalafil Kombinasyonu - Vaka Sunumu
Omac Ttifekgioglu

KAHVE ARASI

P xaitis
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OTURUM 6
11:05-12:05 Grup 4 Pulmoner Hipertansiyonda Yenilikler, Nadir Durumlar
Oturum Baskani: Bedrettin Yildizeli, Nesrin Mogulkog, Ali ARdogan
Panelistler: Ozlem Yildinmtdrk, Erkan Iriz, Zileyha Bingodl
11:.05-11:117 2022 Kilavuzu Neler Getirdi
Derya Kocakaya
11:17-12:29  Vaskdulitler
Gllen Hatemi
11.20-11.41  Hidatik Kist ve Tumorler
Serpil Tas
11:41-11.53  Cocuklarda Grup 4 PH
Ayse Tana Aslan
11,53-12:.05 Tartisma
12:05-12:15 KAHVE ARASI
12:15-13:00 UYDU SEMPOZYUM
PAH Tedavisinin Kése Taslari:
Ambrisentan, Masitentan, Tadalafil [l
Moderatér: Gllfer Okumus Er
Konusmaci: Meral Kayikgioglu- Olgu sunumu
Konusmaci: Burcak Kilickiran Avci- Olgu sunumu
13:00-14:00 OGLE YEMEGI
OTURUM 7
14:00-15:00 Pulmoner Hipertansiyonda Sorular
Oturum Baskanlari: Serdar Klictikoglu, Gulfer Okumus
14:00-14:20 Dustk DLCO Nedenleri
Anton Vonk Noordegraaf
14:20-14:35 Egzersizle Pulmoner Hipertansiyon Nedir? Tedavi Yaklasimi?
Dilek Cicek Yilmaz
14:35-14:50 Sol Koroner Arter Basisi Tani? Tedavi?
Erglin Baris Kaya
14:50-15:.00 Tartisma
15:00-15:15 KAHVE ARASI
15:15-16:00 UYDU SEMPOZYUM gﬁ[a”mm ,gd,mﬂm
ESC 2022 Bakis Acisi ile PAH Tedavisinde Uptravi
Oturum Baskani: Ibrahim Basarici
Konusmacilar: Gulfer Okumus, Halil Atas
16:00-16:15 KAHVE ARASI
OTURUM 8
16:15-17:15 Bunlari Konusmamiz Lazim
Oturum Baskanlari: Ftisun Topcu, Stimeyye Gullalu
16:15-16:30 HIV
Atahan Cagatay
16:30-16:45 HIV Pulmoner Hipertansiyon
Caglar Emre Cagliyan
16:45-17:00 Portopulmoner Hipertansiyon
Halil Atas
17.00-17:15 Tartisma
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C SALON

08:00-00:00 SOLU BILDiRi OTURUMU

SBo8

SB10

SB15
SB16

SB30

SB33

SB36

Jiiri: Serdar Kula, Bedrettin Yildizeli, Hasan Guingor

Pulmoner Endarterektomili Olgu

Derya Aydin

Pulmoner Hipertansiyonun Olagandisi Nedeni, Perkltan Atriyal Septal Defekti Kapatilmis Erkek Hastada
Parsiyel Pulmoner Vendz Donus Anomalisi

Emrah Erdogan

Pulmoner Tromboemboli: Pulmoner Tromboendarterektomi Olgusu

Gokhan Aydin

Akut Mu? Kronik Mi?

Gozde Kalbaran Kismet

Ostium Sekundum Ve Sinls Venosus Atriyal Septal Defekt ile Parsiyel Pulmoner Vendz Dénlis Anomalisi Ve
Pulmoner Hipertansiyon Birlikteligi Olan Zor Bir Olgu

Saadet Demirtas

Fenestre Perikardiyal Yama ile Cerrahi Vsd Kapatilmasi Sonrasi Postoperatif Gec Dénem Suprasistemik
Pulmoner Hipertansiyon; Olgu Sunumu

Serdar Epcacan

Senning Operasyonu Sonrasi Gelisen Pulmoner Hipertansiyon Nadir Bir Olgu

Yusuf Iskender Coskun

ANA SALON

OTURUM g
09:00-10:30

09:00-09:10
09:11-09:15

09:15-09:17
09:17.09:20

09:20-09:30
09:30-09:35

09:35-09:37
09:37-09:40

09:40-09:50
09:50-09:55

09:55-09:57
09:57-10:00

10

DURUSMA SABAHI
Miibasir: Arda Ugur Tumer
Yargiglar: Zeki Ongen, Hakan Kiilttrsay, Gul Ongen

Birinci Dava

iddianame: ileri perikard sivisi olan PAH hastasina Dr. Perikardiyosentez yapiyor. Ug ay sonra yeniden sivi
toplaniyor. Dr. hastanin hayatini gereksiz riske atmistir.

Savunma Avukati

Burcu Yagmur

Savci

Hakki Kaya

Juri (Dinleyenler) Oylamasi

Yargiclarin Karari Bildirmesi

Ik|nc| Dava

iddianame: Dr. atriyum flatteri ortaya cikan PAH hastasina elektrofizyolojik calisma yapip ablasyon yapiyor. Ug
ay sonra hasta geldiginde yine atriyum flatteri var. Hastaya gereksiz islem yapmustir.

Savunma Avukati

Ekrem Bilal Karaayvaz

Savcl

Kivang Yalin

Juri (Dinleyenler) Oylamasi

Yargiglarin Karari Bildirmesi”

Uciincii Dava

Iddianame: Dr. gen¢ kadin PAH hastasinin gebe kalmasini Gg¢ yil boyunca tavsiyeleri ile engel oluyor. Hasta istek
dist gebe Raliyor ve saglikli bir cocuk doguruyor. Dr. geng bir kadinin anne olma hakkina ti¢ yil boyunca engel
olmustur.

Savunma Avukati

Burcu Baran Ketencioglu

Savci

Nese Aydemir

Juri (Dinleyenler) Oylamasi

Yargi¢larin Karari Bildirmesi
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10:00-10:10
10:10-10:15

10:15-10:17
10:17-10:20

10:30 -10:45

OTURUM 10
10:45-12:00
10:45-11:00
11:00-11:15
11:15-11.30

11:30-11:45
11:45-12:45

SB20
SB21
SB24
SB25
SB26
SB35

SB34

i
X =
(M)t ADHAD KONGRESH 2022
Aragtirma Demegi

4. ULUSAL

PULMOMER VASKOLER HASTALIKLARDUNDEN BUGDNE IJEEIEEIIEEE
Hilton Dalaman - Sarngerme 27-30 FRim 2022

Dérdiincii Dava

Iddianame: Dr. SK PAH hastasina egzersiz yapmasini 6nermis. Alti ay sonraki Rontrolda hastanin proBNP'si
yukseliyor. Dr. egzersiz énererek hastanin Rliniginin kotulesmesine yol acmistir.

Savunma Avukati

Ipek Cayli Candemir

Savcl

Hasan Guingdr

Juri (Dinleyenler) Oylamasi

Yargi¢larin Karari Bildirmesi

KAHVE ARASI

Zor Olgular

Oturum Baskanlari: Can Seving, Timur Mese
Panelistler: Ayse Yildirrm, Mehmet Kaplan, Ismail Hanta
Vaka 1. Kardiyoloji

Sena Sert

Vaka 2. Gégus Hastaliklari

Birsen Pinar Yildiz

Vaka 3. Cocuk Kardiyolojisi

Nilufer Cetiner

Tartisma

KAPANIS
N. Gulfer Okumus

POSTER BILDIRILER

Not Every High Velocity Jet Flow in The Right Heart Indicates Severe Pulmonary Hypertension
Mehmet Rasih Sonséz

Pulmoner Hipertansiyon Gelismis Atriyal Septal Defekt: Pah Spesifik Tedaviden Asd Kapamaya
Mustafa KoRlu

Sekonder Polistemi Etyolojisinde Eriskin Konjenital Kalp Hastaligina Bagli Pulmoner Hipertansiyon
Nesrin Ocal

Pulmoner Arteriyovenéz Malformasyon Vakasi

Nigar Aliyeva

Antifosfolipid Antikor Sendromu iliskili Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon Olgusu
Nurcan Guler

Pulmoner Hipertansiyon Olgusunun invaziv Ve Noninvaziv Yéntemlerle Takibi

Volkan Kozluca

Transkateter Yolla Pulmoner Arteriovendz Malformasyonlari Kapatilmis Herediter Hemorajik Telenjiektazili
Hasta

Serafettin Corbacioglu

11
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SB02 PULMONER HiPERTANSIYON SEMPTOMLARI iLE BASVURAN HASTADA HERMANSKY-PUDLAK SENDROMU TANISI VE TEDAVi YANITI
Akin Torun

Girig: Hermansky-Pudlak sendromu (HPS), okiilokutandz albinizm, kanama diyatezi ve bazi kigilerde pulmoner fibroz, graniillomatoz kolit veya immiin yet-
mezlik ile karakterizedir. Pulmoner hipertansiyon ile HPS arasindaki iligki ilk kez bir olgu sunumu ile ortaya konmustur.

Vaka takdimi: 54 yasinda kadin hasta nefes darligi sikayeti ile bagvurdu. Ekokardiyografide yiiksek sistolik pulmoner arter basinci nedeniyle pulmqner
arteriyel hipertansiyon (PAH) on tanisi ile muayene edildi. Hasta albinizm, pulmoner hipertansiyon ve kanama bozukluklari yoniinden degerlendirildi. lleri
tetkikler yapildi ve hastaya HPS teghisi konuldu. Kardiyak kateterizasyon sonrasi masitentan tedavisine baglandi ve net klinik yanit ile tedaviye devam edildi.

Sonug: HPS daha énce herhangi bir PAH grubuna dahil edilmemistir. Bu hastalar pulmoner hipertansiyon agisindan degerlendirilmelidir. Olgumuzda spesifik
PAH tedavisinin sonuglari olumludur.

Anahtar Kelimeler: Hermansky-Pudlak sendromu, pulmoner hipertansiyon, pulmoner arter basinci, masitentan

Girig: Hermansky-Pudlak sendromu (HPS) nadir gortilen otozomal resesif gegisli bir genetik bozukluktur(1). Hermansky-Pudlak sendromu (HPS), her biri
belirli bir genin eksikligi ile tamimlanan 10 otozomal resesif multisistem bozuklugundan olusan bir gruptur. (2). Klinik bulgulara ve genetik testlere dayanarak
HPS tanisi konulmaktadir. HPS diinya ¢apinda yaklagik 500.000 ila 1.000.000 Kisiyi etkiler ve Hindistan, Japonya, Gin, Birlesik Krallik, Bati Avrupa, Pakistan,
Kanada ve Amerika Birlegik Devletleri’'nden bireylerde rapor edilmistir(3). Hermansky-Pudlak sendromu (HPS), okiilokutandz albinizm, kanama diyatezi ve
bazi kisilerde pulmoner fibroz, graniilomatdz kolit veya immiin yetmezlik ile karakterizedir(4).

Bu olgu sunumunda, poliklinigimize nefes darligi sikayeti ile bagvuran ve buna bagh olarak pulmoner hipertansiyonlu Hermansky-Pudlak sendromu tanisi
alan hastamizi sunacagiz. Ek olarak pulmoner hipertansiyon gruplarindan birine kolayca siniflandirlamayan bu hastada multidisipliner yaklagimin ve vaka
yonetiminin 6nemini paylasmay amagladik.

OLGU YARISMASINA SECILEN SOZLU BILDIRILER

Vaka: 54 yasinda kadin hasta ilerleyici nefes darli§i ve egzersiz toleransinda azalma ile Klinigimize basvurdu. ilk bagvuruda efor kapasitesi giinliik ileri
yapamayacak kadar kisitliydi ve NYHA sinif 3 olarak siniflandinimigt. Poliklinik randevusuna kardeslerinin yardimiyla tekerlekli sandalye ile gelmisti. Daha
once nefes darligi sikayeti ile hastaneye basvurmus ve akciger uzmani tarafindan kardiyoloji poliklinigine sevk edilmisti.

Ates, titreme, kizariklik, gégiis agrisi, eklem veya gastrointestinal semptomlar bildirmedi. Albinizm, kolay morarma ve miyop dykiisii mevcuttu. Cilt soluktu
ve irisler pigmentliydi. Horizontal nistagmus mevcuttu. Erkek kardesinde de albinizm var. Diabetes mellitus (DM) ve hipertansiyon (HT) teshisi kondu.

Fizik muayenede ates normal, kan basinci 110/70 mm Hg, nabiz 100 atim/dakika, solunum sayisi 28/dakika, oksijen satiirasyonu hasta ortam havasini
solurken %390 idi.

Elektrokardiyogram (EKG) normal siniis ritmiydi. Ekokardiyografide (EKO), Ejeksiyon fraksiyonu (EF) %55 idi. Duvar hareket kusuru yoktu. Sol atriyum 45
mm ve dilate idi. Pulmoner ileri akim 1,3 ms idi. Derece 2 trikiispit yetersizligi vardi ve sistolik pulmoner arter basinci 65-70 mmHg idi. Efiizyonun en genig
yeri olan sol ventrikiiliin arka kisminda 6 mm capinda kalbi ¢evreleyen perikardiyal eflizyon vardi.

Gomak parmak bulgusu yoktu ve muayenenin geri kalani normaldi. Trombosit sayisi milimetre kiip bagina 281.000 idi (referans araligi 150.000 ila 450.000).
Tam kan sayiminin geri kalani; idrar tahlili; elektrolitler, glukoz, kalsiyum, aminotransferazlar, lipidler, homosistein, amilaz, tirotropin, testosteron, paratiroid
hormonu ve 25-hidroksivitamin D’nin serum seviyeleri; ve pihtilasma testlerinin sonuglari (protrombin zamani, kismi tromboplastin zamani ve fonksiyonel
protein C ve protein S seviyeleri dahil), bobrek fonksiyonu ve ozmolalite normaldi. Lupus antikoagiilan ve faktor V Leiden mutasyonu testleri negatifti. Sifiliz,
hepatit B veya C viriisli veya insan immiin yetmezlik vir(isii enfeksiyonlarina dair higbir kanit yoktu.

Solunum fonksiyon testleri bazi fonksiyonel bozulmalar gésterdi. Zorlu vital kapasite [FVC] 0,91 litre (tahmin edilen dederin %39'u), 1 saniyedeki zorlu
ekspiratuar hacim (FEV1) 0,81 litre (6ngoriilen dederin %42’si) ve FEV1/FVC idi %89 idi.

D-dimer seviyesi 0,54 pg/mL (tist limit 0,50 pg/mL) idi. Pulmoner bilgisayarli tomografi anjiyografi (BTA) caligiidi ve pulmoner arterlerde ve dallarinda
herhangi bir dolum kusuru izlenmedi. Femoral arter ve femoral ven girismiyle koroner anjiyografi ve kardiyak kateterizasyon yapildi. Koroner damarlar
normaldi. Kalp kateterizasyonunda pulmoner arter ortalama basinci 30 mmHg idi. Ortalama sistemik basing 122 mmHg idi. Sag atriyum basinci 7 mmHg
idi. Pulmoner kapiller kama basinci (PCWP) 12 mmHg ve pulmoner vaskiiler direng (PVR) 5,3 woods idi. Hastaya pulmoner hipertansiyon tanisi konuldu. Bu
noktada pulmoner hipertansiyonun etiyolojisi aydinlatiimaya caligildi ve tedavi yonetimi planland.

Pulmoner fibrozis Yiiksek Coziin(irliiklii Bilgisayarli Tomografi ile arastirildi. Pulmoner arter konus ¢api 32 mm idi ve artmisti. Her iki akcigerde daha belirgin
olarak solda olmak lizere mozaik perfiizyon paterni alanlari gézlendi. Sol akcigerin orta kisimlarinda hafif brons duvar kalinliginda artiglar izlendi. Her iki
akcigerde subsegmental atelektazi izlendi. Kalp boyutu arttigi gortildi. Yilksek ¢oziiniirliiklii BT'de pulmoner fibrozis lehine bulgu saptanmadi.

Femoral arter girisimi sonrasi kanamasi normalden fazla devam etti ve ekstra kompresyon gerektirdi. Sag femoral bolgesinde biiyiik bir hematom geligti.
Tiim bu bulgular hastanin kanama diyatezi oldugunu diistindirdii. Trombosit sayisi normaldi. Faktor eksikligi, Faktor 5 Leiden mutasyonu, Von Villebrand
hastaligi saptanmadi. Okulokutandz albinizmi de olan hastamizda Hermansky Pudlak Sendromu agisindan trombosit adezyon defektini saptamaya yonelik
adezyon testleri ¢alisildi. Bu testlerde Hermansky Pudlak Sendromu igin tipik olan adezyon kusurunu tespit edildi.

Ayrica hasta hematoloji, gogiis hastaliklar ve romatoloji bdliimlerine konsiilte edildi.

Hastaya kalp kateterizasyonu sonrasi masitentan tedavisine bagladik. Baglangigta 175 metre olan 6 metre yiiriime testi, 1. ayda 210, 3. ayda 280’e yiik-
seldi. Ugiincii ayin sonunda hastanin fonksiyonel kapasitesi sinif 1'e yiikseldi. Takiplerinde ilaca bagl herhangi bir yan etki gézlemlenmedi. Senkop yoktu,
BNP/NT-proBNP degerleri normal sinirlardaydi ve ekoda perikardiyal effiizyon geriledi. Altinci ayda yapilan ekokardiyografide (EKO) sistolik pulmoner arter
basinci 35 mmHg idi.(tablo 1)
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Tablo 1: Medikal tedavi takipleri

Klinik gdzlemler ve degiskenler Tedavi bag- | 3.ay
langici kontrolii

Sag kalp yetmezligi bulgusu + -

Senkop - -

WHO-FC Class 3 Class 1

6 dakika yiriime testi, m 175 280

NT-proBNP, pg/ml 573 72

Perikardiyal efflizyon, mm 6 -

TAPSE, mm 16 19

NT-proBNP, N-terminal pro-brain natriuretic peptide; TAPSE, tricuspid annular plane systolictabl excursion; WHO-FC, World Health Organization functional class

Sonug: Bircok dogumsal hastalik, gesitli tibbi tedaviler, enfeksiyonlar, romatolojik ve sistemik hastaliklar pulmoner arteriyel hipertansiyona neden olabilir.
Pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner damar yataginda vaskiiler yeniden sekillenme ve proliferasyon ile karakterizedir. Bu fenotip, sinirsiz biiylime faktg-
riine ve kinaz yolu aktivasyonuna baghdir(5). Bu nedenle, albinizm gibi tirozin kinaz kusurlar da proliferatif siire¢ yoluyla pulmoner hipertansiyona neden
olabilir. Bir okulokutandz albinizm olan Hermansky-Pudlak sendromunun da pulmoner fibrozise neden oldugu bilinmektedir. Ancak hastamizda yapilan
tetkiklerde pulmoner arter hipertansiyonunu agiklayacak herhangi bir bulguya rastlanmamigtir ve belirgin bir fibrozis gortilmemistir.

Boyle bir hastada akla su soru gelmektedir; bu hasta grup 1 mi, grup 3 mii yoksa grup 5 mi? Béyle bir hastada tedavi yaklagimimiz nasil oimalidir? Litera-
tlirli inceledigimizde bu konuda kapsamli bir calisma géremedik. Klinik fayda ve hasta memnuniyetine gore tedaviye devam ettik.

Bu hastada spesifik tedavinin acik faydasi, bu tir hastalarda medikal tedavinin etkili bir secenek oldugunu diisiindiirmektedir. Bu hastalarin ailelerinin
de taranmasi gerekli gériinmektedir. Bu konuda daha fazla olgu sunumuna ve sistematik ¢alismalara ihtiyac vardir. Vakamiz ilk 6rnek olmasi bakimindan
degerlidir ve hem yeni bir pulmoner hipertansiyon etyolojisi ortaya koymasi hem de hermansky-pudlak sendromu tanisi alan hastalarda pulmoner hipertan-
siyondan siiphelenilmesi agisindan dikkat gekicidir.

1-Vicary GW, Vergne Y, Santiago-Cornier A, Young LR, Roman J. Pulmonary Fibrosis in Hermansky-Pudlak Syndrome. Ann Am Thorac Soc. 2016
Oct;13(10):1839-1846. doi: 10.1513/AnnalsATS.201603-186FR. Erratum in: Ann Am Thorac Soc. 2017 Jan;14(1):152.

2-Huizing M, Malicdan MCV, Wang JA, Pri-Chen H, Hess RA, Fischer R, 0’'Brien KJ, Merideth MA, Gahl WA, Gochuico BR. Hermansky-Pudlak syndrome:
Mutation update. Hum Mutat. 2020 Mar;41(3):543-580.

3-Gahl WA, Huizing M.Hermansky—Pudlak syndrome Pagon RA, Adam MP, Ardinger HH, Wallace SE, Amemiya A, Bean LJH, Bird TD, Fong CT, Mefford HC,
Smith RJH, et al. GeneReviews [2000 Jul 24; updated 2014 Dec 11; accessed 2016 Aug 27] Seattle, WA: University of Washington;

4- EI-Chemaly S, Young LR. Hermansky-Pudlak Syndrome. Clin Chest Med. 2016 Sep;37(3):505-11.
5-Moreno-Vinasco L, Garcia JG. Receptor tyrosine kinase inhibitors in rodent pulmonary hypertension. Adv Exp Med Biol. 2010;661:419-34.
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SB03 GENG KADIN HASTADA iZLENEN HER PULMONER HiPERATANSIYON PAH MIDIR?
Aslihan Giiriin Kaya', Niliifer Doruk’, Volkan Kozluca?, Demet Menekse Gerede?, Serhat Erol', Zeynep Pinar Onen’

"Ankara lZniversitesi Tip Fakiiltesi Gogtis Hastaliklar Anabilim Dali, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali, Ankara

Pulmoner hipertansiyon (PH) bir semsiye tanim olup, nadir gériilen pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) bunun bir alt grubunu olusturur. PAH, daha ¢ok
geng kadin hastalarda goriiliir ancak her geng kadin hastada gériilen PH=PAH degildir. Dogurganlik ¢aginda gen¢ kadinlarda gériilen PH’'nin daha nadir
nedenleri de mutlaka arastinimaldir. Biz de sizlerle ¢cok nadir nedenlerden biri olan LAM iligkili PH olgumuzu paylagmak istiyoruz.

Bir ay dnce sezeryan ile dogum yaptigi dgrenilen 20 yasinda kadin hasta klinigimize nefes darligi ve bacaklarda siglik sikayeti ile bagvurdu. Anamnezinden
uzun yillardir ara ara eforla ortaya gikan nefes darligi oldugu, ancak doktora bagvurmadigi 6grenildi. Bilinen baska bir hastaligi ya da diizenli ilag kullanimi
olmayan hastanin 9 paket-yil sigara dykiisii mevcuttu. Ozgegmisinde bir kez diisiik dykiisii mevcut olan hastanin annesi ve kiz kardesinde de tekrarlayan
diisiik dykiileri oldugu 6grenildi. Anamnezden edinilen bilgiye gore gebelik siirecinde ve dogumda ek sikinti yasamadigini belirten hastanin dogumdan bir
hafta sonra ani baglangich nefes darligi ve bacaklarda sislik sikayetleri ortaya ¢ikmigti. Dis merkez acile bagvurmus, ancak tetkikleri tamamlanmadan hasta
kendi istegi ile hastaneden aynilmigti.

Fizik muayenesinde hasta siyanotik gériiniimlii ve tasikardikti (nabiz: 112/dk). Akciger oskiiltasyonunda bilateral ince raller duyulurken, kardiyak oskiil-
tasyonda S3 saptandi. Batinda asit, her iki bacakta 3+ pretibial ddem goriildii. Parmak ucu oksimetre ile dlgiilen oksijen satiirasyonu %76 idi. Oksijen
destegini takiben acil yapilan ekokardiyografide sol kalp bosluklari ve sol ventrikiil duvar hareketleri normal, sag kalp bogluklar biiy(iktii. D-shape septum
izlendi. Ugiincii derece trikiispit yetmezligi, birinci derece pulmoner ve mitral yetmezlik saptand. Sistolik pulmoner arter basinci (SPAP) 60 mmHg , TAPSE
10 mm olarak 6l¢tildi. Kalp bogluklari etrafinda minimal perikardiyal sivi mevcuttu. Vena cava inferior (VCl)capi 1,9 cm dlgiiliirken, solunumsal degisikligi
%50’den daha diiglikti.

Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 9.1 g/dL, D-dimer 7229 ng/mL (0-243), brain natriiiretik peptid (BNP) 1192 pg/mL (0-100) olarak saptand. Diger
hemogram ve biyokimyasal testleri normal araliktaydi.
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Hastaya pulmoner tromboemboli 6n tanisi ile gekilen pulmoner BT anjiogragrafide pulmoner arter ve dallarinda akut tromboemboli ile uyumlu dolum defekti
izlenmez iken, pulmoner trunkus ¢api genis (34 mm), sag ventrikiil genis saptandi. Ayrica her iki akcigerde yaygin kistik yapilar ve az miktarda perikardiyal,
perihepatik ve perisplenik sivi mevcuttu (Resim 1).

Sag yetmezlik ve voliim yilklenme bulgulari olan hastaya diiiretik tedavisi baslandi. Ailede tekrarlayan diisiik éykileri olan hastaya antifosfolipid sendromu
6n tanisi ile antifosfolipid antikorlar ve eglik edebilecek romatolojik hastaliklar agisindan serum otoantikoarlar gonderildi negatif saptandi. Trombofili agisin-
dan ise gonderilen tetkiklerinde ise FVL ve MTHFR gen mutasyonlar heterozigot pozitif saptandi. Hematoloji tarafindan degerlendirilen hastaya ¢ ay siire
ile DMAH tedavisinin devami ve sonrasinda kontrolii 6nerildi. Ayrica anemisi tespit edilen hastaya demir ve folik asit replasmanlari bagland.

Sigara oykiisii olan ve akciger tomografisinde yaygin kistleri olan hastadan Langerhans hiicreli histioyositoz agisindan olasi litik lezyonlar agisindan kafa
grafisi gekildi, patoloji saptanmadi.

Bilateral kistik lezyonlari olan hastaya lenfanjioleiomyomatozis (LAM) 6n tanisi ile abdomenin de degerlendiriimesi amaci ile yapilan abdominal ultrasonog-
rafide batin ii serbest sivi, karaciger ve dalak boyutlarinda artig izlendi.

Diiiretik tedavi ile artmis voliim bulgulari gerileyen, oksijen ihtiyacinda azalma izlenen hastaya yapilan ekokardiyografi kontroliinde hastanin sPAP degerinin
50 mmHg’ya geriledigi, TAPSEnin 18 mm’ye arttidi, minimal perikardiyal sivinin ise devam ettigi izlendi. VCI ¢api 1,5 cm, solunumsal degisikligi ise %50’nin
lizerinde idi. Triklispit yetersizlik akim hizi 3,3 m/s olarak dl¢ildii. Bu ekokardiyografi bulgulari ile 2022 ESC/ERS Pulmoner hipertansiyon tani ve tedavi
rehberine gore sag yetmezlik bulgularinin varligi ve 3,3 m/s élciilen triklispit yetersizlik akim hizi bulgulari ile pulmoner hipertansiyon olasiligi yiiksek olarak
saptandi. Hastaya kardiyak MR yapiimasi planlandi.

Yapilan solunum fonksiyon testlerinde FEV, %64, FVC %69, FEV,/FVC %81, FEF, .. %48, Karbonmonoksit diflizyon kapasitesi (DLCO) %22, DLCO/VA %29
olarak saptand. Alti dakika yiirime testi hastanin klinik durumu nedeni ile yapilamadi.

Hasta, bilateral kistik lezyonlarinin varligi, perikardiyal ve abdominal sivi varli§i, yasi, cinsiyeti, uzun yillardir ara ara olan nefes darli§i semptomlarinin ge-
belik sonrasi hizla kétiilesmis olmasi nedenleri ile lenfanjiyoleimyomatozis olarak kabul edildi. Hasta nakil listesine alinmak tizere ilgili ekibe danigildi. Uzun
siireli oksijen tedavisi, antikoagiilan ve diiiretik tedavisi ile kontrol izlemleri planlarak taburcu edildi.

Hastamizin Klinik olarak sa§ yetmezlik bulgularinin varli§i, dogum sonrasi hizli ilerleyen semptomlari, DSO’ye gére fonksiyonel skoru 4. derece olan semp-
tomlarinin varhd 1192 pg/mL 6lciilen serum BNP diizeyi ve ekokardiyografi bulgular ile 2022 ESC/ERS Pulmoner hipertansiyon tani ve tedavi rehberine
gore bir yilk tahmini mortalite riski yiiksek olarak kabul edildi.

Pulmoner hipertansiyon her ne kadar geng kadin hastalarda akla PAH getirse de aslinda ayni grupta oldukga nadir gdrtilen ve yeni kilavuzda grup igerisine
alinan kistik akciger hastaliklari ile iligkili PH ve LAM da mutlaka irdelenmelidir. Aksi takdirde pre kapiler tipte PH PAH olarak tanimlanip hatali tani ve tedavi
ile izlenebilir. Bu nedenle geng kadin hastalarda 6n planda PAH diisiintiliiyor olsa da, altta yatan nedenin dikkatli bir sekilde arastinimasinin 6nemini vurgu-
lamak ve nadir goriilen kistik akciger hastaliklarindan LAM’a bagh PH olgusunu sizlerle paylagsmak istedik. Olgumuz, PH hastalarinda ayirici tani yaklagimina
dikkat cekmek igin sunulmustur.
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Resim 1. A. Pulmoner BT anjiyografi kezitlerinde sag ventrikiil boyutlarinda artis. B. Pulmoner trunkus ¢aginda artis (34 mm). C.D. Pulmoner BT
anjiyografi parankim kesitlerinde her iki akciger alanlarinda yaygin kistik lezyonlar.

OLGU YARISMASINA SECILEN SOZLU BILDIRILER

Tablo 1. Olgumuzun fonksiyonel ve radyolojik bulgulan

DSO Fonksiyonel siniflama 4

Senkop oykiisii Yok

Sag kalp yetmezliginin klinik bulgulari | Alt ekstremitelerde bilateral 3+ ddem, juguler venéz dolgunluk

Solunum fonksiyonlari FEV1 %64, FVC %69, FEV1/FVC %81, FEF25-75 %48

Karbonmonoksit difiizyon testi DLCO %22. DLCO/VA %29

Serum BNP diizeyi 1192 pg/mL

Ekokardiyografi bulgular SPAP 60 mmHg, 3TY, 1 PY,VCI 1,9 cm, solunumsal degisiklilk <%50, sag kalp bosluk-

lar bilyiik, D-shaped septum, TAPSE 10 mm
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SB09 PULMONER KOMORBIDITENIN ESLIK ETTiGi iDiYOPATIK PULMONER HIiPERTANSIYON VAKASI
Dilay Karabulut',Ersan Oflar', Nihan Turhan Caglar’
Saghk Bilimleri Universitesi Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Istanbul

Girig: Pulmponer hipertansiyon farkli klinik durumlarin yol actigi mortalite ve morbiditesi yilksek olan vaskiilopati ve sonrasinda sag kalp yetersizlii ile
seyreden kompleks bir hastaliktir Yasi ileri olan ve komorbiditelerin eglik ettigi durumlarda etiyolojiyi net olarak ortaya koymak her zaman miimkiin olama-
maktadir. Biz de uzun yillar akciger hastaligi nedeniyle diizensiz tedavi alan 2022 pulmoner hipetansiyon kilavuzuna gore idiyopatik pulmoner hipertansi-
yona kardiyopulmoner komorbiditenin eklendidi, sad kalp yetersizligi ile bagvuran hastamizi sunmayl amagladik

Olgu sunumu: 76 y kadin hasta, 30yildir var olan giderek artan nefes darligi, bacaklarda 6dem, yorgunluk efor toleransinda azalma nedeniyle kardiyoloji po-
liklinigine basvurdu. Hastanin 6zge¢misinde yakinlarinin ifadesine gére akciger hastaliginin oldugu ancak net tanisinin bilinmedigi ancak detayli incelemde
2008 yilinda astim tanisinin oldugu saptandi. Fizik muayenesinde tansiyonu 100/60 mmHg, kalp hizi 85/ dk diizenli, oksijen saturasyonu %84, ates 36 idi.
Bacaklarda ++/++ ddem, jugulervendz dolgunlugu saptandi. Oskiiltasyonda apekste S3, mezokardiyak odakta 2-3/6 sistolik (ifiiriim ve akc bazallerinde
inspiratuvar raller tespit edildi. Hastanin elektrokardiyografi (EKG)'si siniis ritminde olup komplet sag dal blogu paterni mevcut idi. Posteroanterior akciger
grafisi'inde (PA) ana vaskiiler yapilarda belirginlesme ve periferik vaskiiler izlerde silinme izlendi. iki boyutlu (2D) TTE ‘de; sol ventrikiil sistolik fonksiyonu
normal olup ejeksiyon fraksiyonu %60 olarak saptandi. Sag ventrikiil apikal dort bosluk gériintiilerde 42x 40x59 mm, diyastol sonunda sag ventrikiil bazal
capinin sol ventrikill bazal ¢apina orani 31 olarak olgtildli. Renkli doppler ile orta-ileri tikiispit yetersizlik (TY) akimi izlendi. TY jet hiz1 3.0 m/sn ve TY jeti
lizerinden hesaplanan sistolik pulmoner arter basinci (PABs) 60+10 mmHg olarak hesaplandi, Trikiispit annuler plan sistolik excursion (TAPSE) 1.4 cm
doku doppler ile lgiilen trikiispit sistolik annuler velosite (S’) 9,4 cm/sn olarak 6lgiildil. Parasternal kisa eksen pencerede pulmoner arter ¢api 25 mm,
hafif pulmoner yetersizlik ve sag ventrikiil ¢ikis yolu akselerasyon zamani 109 msn olarak 6lgiildii Apikal dért bosluk pencerede sag atrium alani 18 cm2
olgiildii. Subcostal pencerede inferior vena cava ¢api 17 mm olup solunumsal kollaps %50’nin altinda ve yapilan transozefagial ekokardiyografide inter-
ventrikiiler septum intakt ve pulmoner venlerin normal anatomik lokalizasyonunda oldugu izlendi. Toraks yiiksek rezoliisyonlu BT ‘de her iki akciger it
loblarda mozaik perfiizyon goriiniimii, alt-orta zonlarda, interlobiiler septalarda kalinlagmalar, retikiiler gizgilenmeler, plevroparankimal bantlar ve yer yer
sentrilobiiler yerlesimli buzlu cam dansitesinde alanlar izlendi.sag akc (st orta-lob ve sol akciger lingula segmentinde atelektatik alanlar izlendi. Pulmoner
BT anjiografide emboli lehine bulguya rastlanmadi.
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Hastanin biyokimyasal parametrelerine bakildiginda N-terminal pro BNP :764 ng/L troponin 22 ng/L hafif yiiksek olup karaciger, bobrek fonksiyonlari, tiroid
hormon diizeyleri ve elektrolit degerlerinin normal oldugu saptandi Tiim batin ultrasonografisi ve romatolojik tetkikleri normal saptandi.

Solunum fonksiyon testinde akciger karbon monoksit difiizyon (DLCO) kapasitesi testi hasta uyumsuzlugu nedeniyle yapilamadi. Solunum fonksiyon testin-
de FEV1/FVC:%50 agir obstriiksiyon hafif restriksiyon saptandi. SKK sonucunda; vazoreaktivite negatif, PAB: 43/27/17 mmHg, pulmoner kapiller ug basinci
(PKUB): 10 mmHg, pulmoner vaskiiler direng (PVD):2,8 Wood (inite (WU) saptandi. Kardiyak indeks: 2,47 L/dk/m2, kardiyak output: 5,2 L/dk sistemik vas-
kiiler rezistans (SVR):9,4 WU olarak hesaplandi. Bu bulgularla prekapiller PH diisiiniildii. Hastanin 6 dk yiiriime testi (6DYT) 100 mt idi. Gdglis hastaliklari
ile konsiilte edilen hastanin BT ve SFT bulgularinin dederlendiriimesinde akc de havayolu obstriiksiyonu disinda parankim bulgularininda belirgin oldugu
6n planda idiyopatik PAH diisiiniildii. Dolayisiyla hastada idiyopatik PAH’a pulmoner komorbiditenin eslik ettidi diistiniilerek masitentan tedavisi ve bera-
berinde diliretik tedavi baslandi. 1 aylik tedavisi tamamlanan hastanin genel durumunda diizelme, fonksiyonel sinifinda gerileme (NYHA 4'ten 3 ‘e) izlendi.
isitrahatte 0, satiirasyonu %90 a ulagti. Hasta uygun bronkodilatator tedaviyi almak lzere ggiis hastaliklarina yonlendirildi.

Tartisma: Uzun yillar akciger hastaligi (astim) nedeniyle diizensiz ilag tedavisi alan hasta da sag kalp yetersizligi bulgularinin geligmesi (izerine yapilan
tetkikleri sonrasinda idiyopatik PAH ve SFT’de adir obstriiksiyonun olmasi neaueniyle de grup 3 komponentininde etkin oldugu pulmoner hipertansiyon
diistindiik. Akciger parankimindeki degisikliklerle birlikte havayolu hastaligininda eglik etmesi vakayi kompleks hale getirmektedir. Bu tiir hastalarda astim
tedavisi diizenli bir sekilde verildikten sonra hastanin yeniden degerlendirilmesi izlenebilecek alternatif yol olabilir.
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SB12 GRUP -1, GRUP -2 VE GRUP 3’UN KOMBINE ETKILEDiGi KOMPLEKS POST KAPILLER VE PREKAPILLER PULMONER HiPERTANSIYONA
NEDEN OLAN SiSTEMiK LUPUS ERITEMATOZUS VAKASI

Ersan Oflar', Dilay Karabulut', Nihan Turhan Gaglar'
Saghk Bilimleri Universitesi Bakirkdy Dr.Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Istanbul

Girig: Bag dokusu hastaliklar immiin aracili inflamatuvar hastaliklarin heterojen grubu olup gelisiminde genetik,yapisal ve cevresel faktérler etkilidir. Sis-
temik Lupus Eritematozus (SLE) hastalarinda diger organ tutulumlarina ek olarak endotel disfonksiyonunun baglattidi patolojik siire¢ sonucunda akciger
tutulumu da gézlenir. Biz bu vakada 15 yildir SLE tanisi ile izlenen hastada pulmoner arter basing yiiksekligine katkisi olan (grup-1,grup-2,grup,3) sol kalp
hastaligi ,bag dokusu hastaligi ve akciger hastaligini tartismay1 amacladik.

Olgu sunumu: 67 y kadin hasta, 15 yildir SLE tanisi ile takipli olan hastanin 6 yildir giderek artan nefes darligi sikayetinin olmasi (izerine kardiyoloji po-
liklinigine yonlendirildi. Hastanin 6zge¢misinde 11 yasindan itibaren Tip1 DM , 30 yildir HT tanisi mevcut idi. Fizik muayenesinde tansiyonu 110/60 mmHg,
kalp hizi 80/ dk diizenli, oksijen saturasyonu %88, ates 36 idi. Bacaklarda +++/+++ 6dem, jugulervenéz dolgunlugu saptandi. Oskiiltasyonda apekste S3,
S2’nin pulmoner komponentinde siddetlenme, mezokardiyak odakta 2/6 sistolik Gfiiriim ve akc orta zonlara kadar inspiratuvar raller tespit edildi. Hastanin
elektrokardiyografi (EKG)’si atriyal fibrilasyon (AF) olup inkomplet sag dal blogu paterni mevcut idi. Posteroanterior akciger grafisi’inde (PA) kardiyotorasik
indeks artmig ana vaskiiler yapilarda belirginlesme ve periferik vaskiiler izlerde silinme izlendi.Losartan 50 1x1, Cellcept2x2 ,Plequenil 1x1,Lasix 1x1, Sa-
neloc 1x1 kullanain hastanin iki boyutlu (2D) TTE ‘de; sol ventrikiil sistolik fonksiyonu normal olup ejeksiyon fraksiyonu %60 olarak saptandi. Sag ventrikiil
apikal dort bosluk goriintiilerde 42 mm, diyastol sonunda sag ventrikiil bazal ¢apinin sol ventrikiil bazal ¢capina orani >1 olarak 6lgiildi. Renkli doppler ile
hafif-orta mitral yetersizlik orta trikiispit yetersizlik (TY) akimi izlendi. TY jet hiz1 3.4 m/sn ve TY jeti (izerinden hesaplanan sistolik pulmoner arter basinci
(PABs) 55 mmHg olarak hesaplandi, Trikiispit annuler plan sistolik excursion (TAPSE) 13 cm, doku doppler ile dlgiilen trikiispit sistolik annuler velosite (S’)
7.2 cm/sn olarak olgiildii. Parasternal kisa eksen pencerede pulmoner arter capi 38 mm, hafif pulmoner yetersizlik ve sag ventrikiil ¢ikis yolu akselerasyon
zamani 64 msn olarak 6lglildii ve sistolik ¢entiklenme izlendi. Sag atrium alani 26 cm2 6lgiildii. Subkostal pencerede inferior vena cava ¢api 22 mm olup
solunumsal kollaps %50’nin altinda ve yapilan transozefagial ekokardiyografide interventrikiiler septum intakt ve pulmoner venlerin normal anatomik
lokalizasyonunda oldugu izlendi.

OLGU YARISMASINA SECILEN SOZLU BILDIRILER

Toraks yiiksek rezollisyonlu BT ‘de her iki akcigerde alt loblarda belirgin olmak [}zere eslik eden yaygin septal kalinlik artiglari ve buzlu cam dansiteleri
saptandi.Ayrica alt loblarda peribrongiyal yumusak doku kalinlagsmalar da izlendi.llk planda interstisyel akciger hastalii olarak degerlendirildi.

Hastanin biyokimyasal parametrelerine bakildiginda N-terminal pro BNP :5677 ng/L troponin 68 ng/L hafif yiiksek olup karaciger, bobrek fonksiyonlari, tiro-
id hormon diizeyleri ve elektrolit degerlerinin normal oldugu saptandi. Batin USG de 6zellik saptanmad. Solunum fonksiyon testinde akciger karbon monok-
sit difiizyon (DLCO) kapasitesi: %24 (difflizyon kaybi ileri derecede) FVC:%54 (orta derecede restriksiyon) olarak rapor edildi. Sa§ kalp kateterizasyonunda
(SKK); vazoreaktivite negatif, PAB:95/60/35 mmHg, pulmoner kapiller ug basinci (PKUB): 16 mmHg, pulmoner vaskiiler direng (PVD): 11.3 Wood (inite (WU)
saptand. Kardiyak indeks: 2,4 L/dk/m2, kardiyak output: 4,6 L/dk sistemik vaskiiler rezistans (SVR):19WU olarak hesapland. Koroner anjiorafide nonkritik
koroner arter hastaligi saptandi. 6 dakika yiiriime testi (DYT) : 200 mt olan hastaya bosentan 2x62.5 mg ve diiiretik tedavi baglandi.1 ay sonra 2x125 mg ‘a
cikildi. Tedavinin 2.ayinda hastanin 6demleri artti. Oksijen ihtiyaci artti. 6DYT ‘i 55 ye indi. 2 kez KYBU’ne yatisi oldu. Bosentan tedavisi kesildi. AF, diabetes
mellitus, hipertansiyon olan hastada postkapiller PHT'nun baskin olabilecegi diisiiniilerek bosentan tedavisi kesildi. Sildenafil 3x50 mg eklendi. Hastanin
ddemleri geriledi. 0, satiirasyonu %92 ye yiikseldi. Kontrol SKK ‘da ort PAB: 93/30/54 mmHg, PKUB: 18 mmHg, PVD: 9 WU saptandi. Kardiyak indeks: 2,5
L/dk/m2, kardiyak output: 3,6 L/dk, SVR:15 WU olarak hesaplandi.6 DYT'inde baslangic SO, :%90 bitis SO, :%85 olan hasta 250 mt yiiriiddi. Hastanin
hemodinamik bulgularinda ciddi diizelme olmamasina ragmen klinik olarak rahatladi. G6giis hastaliklari ile de gériisiilen hastada her 3 komponentinde akc
bulgularina neden oldugu ancak daha cok sklerodermaya bagh akciger bulguia ile uyumlu oldugu ayni zamanda interstisyel fibrozisin izlendigi belirtildi.
Bunun iizerine hasta romatolojik acidan tekrar degerlendirilmek iizere romatolojiye yonlendirildi.

Tartisma: Bag dokusu hastaligi olan ileri yas kadin ve beraberinde AF, HT, DM gibi komorbiditeleri olan hastalarda PHT’nin tam olarak hangi hastaligin
sonucunda gelistigini ya da hangi hastaligin daha gok katkisinin oldugunu belirlemek her zaman kolay olmayabilir. Sol kalp hastaligi ,akc hastaligi ve bag
dokusu hastaliginin akc tutulumuna bagh gelisen kombine pulmoner hipertansiyon vakasinda hastaya yogun diiiretik tedavisi verilmesi ,bosentan teda-
visinin kesilmesi ile fonksiyonel sinifinda diizelme , efor kapasitesinde artma izlendi. Biz bu vakada bu gekilde etiyolojide bir gok faktoriin etkili oldugu
durumlarda multidisipliner yaklagimin ne kadar énemli oldugunu bir kez daha vurgulamak istedik.
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SB17 CiDDi PULMONER HIiPERTANSIYONU OLAN KTEPH HASTASININ BALON PULMONER ANJIYOPLASTI iLE BASARILI TEDAVISI
Halil Atag

GiRIS: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), kiiratif tedavi secenekleri olmasiyla diger pulmoner hipertansiyon sebeplerinden ayrilir. Altin
standart tedavi ydntemi pulmoner endarterektomi (PEA) operasyonudur. Ancak tani konan hastalarin yaklasik yarisi PEA i¢in uygun degildir. En sik sebepler
cerrahiye engel ¢oklu eslik eden hastalik varli§i ya da anatomik olarak distal pulmoner arter yataginin tutulmasidir. Burada distal pulmoner arter yataginin
baskin olarak tutulmasi sonucu PEA yapilamayan bir hastanin balon pulmoner anjiyoplasti (BPA) ile basarili tedavisi sunulacakiir.

OLGU SUNUMU: 22 yasinda bir erkek hasta, efor ile ortaya cikan nefes darligi sikayeti ile yasadidi sehirdeki devlet hastanesine bagvuruyor. Alt solunum
yolu enfeksiyonu tanisi konuyor ve 3 ay antibiyotik tedavisi veriliyor. Ancak sikayetleri gegmeyince bulundugu sehirde (iniversite hastanesine sevk ediliyor.
Burada yapilan ekokardiyografide sistolik pulmoner arter basinci yiiksek saptaninca sag kalp kateterizasyonu (SKK), ventilasyon perfuzyon sintigrafisi ve
bilgisayarli tomografi (CTPA) KTEPH tanisi konuyor. Altta yatan etiyoloji icin yapilan tetkiklerde PAI-1 gen defekti disinda sebep saptanamiyor. Hasta olasi
cerrahi ya da BPA tedavisi icin merkezimize sevk ediliyor. Merkezimizde yapilan ilk dederlendirmede hastanin efor kapasitesi WHO 3 idi, oda havasinda ok-
sijen ihtiyaci bulunmuyordu ve vital bulgular stabildi. Hasta riociguat 2.5 mg tb 3x1 ve edoksaban 60 mg tb 1x1 almaktaydi. Mevcut tedavi altinda hastanin
SKK’ni tekrarlandi ve ciddi prekapiller pulmoner hipertansiyon saptandi (tablo1). Multidisipliner pulmoner hipertansiyon konseyinde segmenter ve subseg-
menter alanlarda yaygin tutulum gériildiigii icin BPA tedavisinin uygun olduguna karar verildi. ilk seansta sol akciger alt, orta ve {ist loba ait segmenter
ve subsegmenter hedef tiim lezyonlar (A1-A9 segmentler ve ulasilabilen tiim subsegmenter lezyonlar; 0.014 inch flopy, miracle 3, miracle 6 kilavuz teller
kullanildi) damar capindan daha kiigiik ¢capta balonlarla (1.25/20mm, 1.5/20mm, 2.0/20 mm, 2.5/20mm, 3.0/20mm) BPA yapildi. islem siiresi ortalama
90 dakika, kullanilan kontrast miktar ise 350 ml idi. islem sonrasinda reperfiizyon hasarina bagl az miktarda hemoptizi gériildii ve islemden bir giin sonra
tamamen diizeldi. ilk islemden 5 giin sonra hastaya 2. seans BPA yapildi. Sag tarafta alt ve iist lob segmenter ve subsegmenter dallara ait ulasilabilen tim
lezyonlara BPA yapildi (sekil 1). Komplikasyon gériilmedi. Hasta taburcu edildi. 4 hafta sonra 3. ve 4. seans BPA islemleri icin tekrar hastaneye yatirildi. Sag
akcigerde ilk seansta miidahale edilen lezyonlara damar ¢apina uygun balonlarla (2.0/20 mm, 3.0/20 mm, 4.5/20, 7.0/20 mm) tekrar BPA yapildi. islem
sonrasI hemoptizi gelisti. 1-2 giin devam etmesi (izerine CT cekildi. Sag akciger alt ve orta zonlarda reperfiizyon hasari ile uyumlu kanama odaklar tespit
edildi. Herhangi ek bir tedavi gerekmeden hemoptizi geriledi. Bes giin sonra 4. seans BPA yapildi. Sol akcigerde daha d6nce iglem yapilan lezyonlar damar
¢apina uygun balonlarla (2.5/20, 3.5/20mm, 4.5/20 mm, 5.0/20mm) tekrar dilate edildi. Komplikasyon olmadi. Hasta edoksaban 60 mg 1x1, riociguat 2.5
mg tb 3x1, coraspin 100 mg tb 1x1 ile taburcu edildi. 6 ay sonra yapilan kontrol muayenede hastanin efor kapasitesi dnemli 6lgiide diizelmisti. Ekokar-
diyografide sag ventrikiil ve atriyum caplarinda belirgin diizelme izlendi (sekil 2). Kontrol SKK’da hemodinamik olarak belirgin diizelme izlendi. Mevcut
tedaviyle hasta taburcu edildi. 2. yilin sonunda yapilan SKK da olumlu hemodinamik etkilerin devam etti§i goriildii (tablo 1).

SONUG: Operasyona uygun olmayan KTEPH hastalarinda BPA tedavisi énemli bir tedavi segenedidir. Hastalar medikal tedaviye ek olarak mutlaka uzman
merkezlerde BPA agisindan degerlendiriimelidir.

SEKIL 1:Lezyonlarin balona yamt
BPA ONCESI BPA SONRASI BPA Oncesi

e BP SOMRASI [ &, AY) 2. YIL
PAD, mmhy 1017253 U T) Py
Nan basiner, meshyg 1iRTaeE BAMASTE 1 LASTRSE
BAD mmiy 9 & g
FOWP, mumbgy B s iz
£y i 159 149 515
€L, Bfmin/emt 213 23 259
FVL Whsadh Linit 144 423 311
VR, Woed Liait 216 15 1476
& MWD, matre 500 b0 505
NT-Pra NP T 10 10
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SB18 UZUN SUREDIR iKiLi PULMONER ARTERYEL HIPERTANSIYON ODAKLI iLAG TEDAVISi KULLANAN ATIPiK BiR VAZOREAKTIVITE OLGUSU VE
YONETiMi

Halil Atag

GiRIS: Akut vazoreaktivite testi, sadece idiyopatik PAH (IPAH), kalitsal PAH veya ilaca bagh PAH hastalar igin yiiksek doz kalsiyum kanal bloker tedavisine
uygun hastalarin belirlenmesi igin sag kalp kateterizasyonuna (SKK) ek uygulanan bir incelemedir. Pozitif akut yanit, artmig veya degismemis kalp debisi
ile ortalama pulmoner arter basincinda (OPAB) 10 mmHg diisis ile birlikte OPAP <40 mmHg mutlak degerinde azalma olarak tanimlanir. Bu iki kriterden
birini karsilayan olgularda yaklagim belli degildir.

OLGU SUNUMU: 21 yaginda kadin hasta, 10 yil 6nce nefes darligi ve bayiima sikayetleri ile bulundugu sehirde bagvurdugu kardiyoloji hekimi tarafindan
pulmoner hipertansiyon teghisi konulmus uzman merkeze yonlendirilmis. Burada yapilan SKK sonucu IPAH tanisi konmus ve bosentan tedavisi baglanmis.
Tedavi sonrasi nefes darliginda kismi diizelme saptanmis ve bayilma sikayeti bir daha tekrarlamamis. 2016 yilinda bagka bir merkezde tekrar SKK yapilarak
bosentana tadalafil eklenmis. Hasta 2019 yilinda merkezimize bagvurdu. Efor ile ortaya ¢ikan nefes darligi sikayeti devam ediyordu. Kan basinci 111/65,
oksijen saturasyonu 98, nabzi 65 Glgiildii. Fonksiyonel kapasitesi WHO 3 idi. Fiziksel muayenede S, sert, pulmoner odakta 3/6, trikiispit odakta 4/6 sistolik
Gifliriim mevcuttu. EKG’de normal sinis ritmi, sag dal bloku ve sad aks sapmasi saptandi (sekil 1). 6 dakika yiiriime mesafesi 490 metre, NT pro BNP: 1265
pg/ml saptandi. Ekokardiyografide sag kalp bosluklari genig, tahmini pulmoner arter basinci 85 mmHg 6lgiildii. Tapse 10 mm RVs 9 saptandi (sekil 2). Olasi
tedavi eskalasyonu icin SKK planlandi. Onceki SKK raporlarinda vazoreaktivite testi ile ilgili net bilgiye ulasilamadigi icin hastaya inhale nitrik oksit (NO) ile
vazoreaktivite testi de yapildi. Yapilan SKK da pulmoner arter ug basinci (PAUB) 11mm Hg, ortalama pulmoner arter basinci (OPAB) 66 mmHg, Pulmoner
damar direnci (PVR), 13 saptand. inhale NO (20 p.p.m dozda, 5 dk) ile OPAB 66 mmHg dan 50 mmHg ye, PVR ise 13 den 6.5 WU geriledi (tablo 1). Vazore-
aktivite testi ile pozitiflik kriterlerinden 10 mmHg dan fazla diigme kriteri karsilandigi halde OPAB hala 40 mmHg dan yiiksekti. Hastanin PVR nin 13’den 6.5
WU’ ne diistiigii g6z dniinde bulundurularak kalsiyum antagonisti baglanmasina karar verildi. Mevcut ikili tedaviye yakin tansiyon takibi ile amlodipin 5 mg
eklendi. 1 ay sonra amlodin dozu 10 mg a yiikseltildi. Bosentan, tadalafil ve amlodipin 10 mg ile 3. Ayda hastaya tekrar SKK yapildi. OPAB 35 mmHg, PVR
4.2 saptandi. Hastanin bosentan tedavisi azaltilarak kesildi. Amlodipin 6nce 15 mg’a sonra 20 mg’ a titre edildi. Tedaviye 20 mg amlodipin ve tadalafil 40 mg
ile devam edildi. Bu arada covid-19 pandemisi nedeniyle bir siire sadece telefon vizitleri yapildi. Hasta efor kapasitesinde belirgin diizelme tarif ediyordu.
Pandemi sonrasi hastanin tadalafil tedavisi dnce 20 mg a diisiiriildii sonra tamamen kesildi ve hastaya kontrol SKK yapildi. OPAB’I 24 mmHg, PVR ise 3 WU
saptandi (tablo-2). NT proBNP 76 pg/ml 6lgiildii.

OLGU YARISMASINA SECILEN SOZLU BILDIRILER

SONUG: Vazoreaktivite testi kriterlerinden birini kargilayan hastalarda nitrik oksitle belirgin PVR diisiisii vazoreaktivite bulgusu olabilir.
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SEKIL 1: Hastamn ilk gekilen EKG si

TABLO-1 ilk SKK ve Vazoreaktivite testi TABLO-2 :Olgunun SKK ile takibi
ilk 8lgiimler inhale NO ile Norvasc10+bosen- | Norvasc 20

PAP, mmHg 91/44/66 66/32/50 tan-+tadalafil

Sistemik basing 104/55/77 110/74/86 PAP, mmHg 47/25/35 3917723

PAUB 11 11 RA, mmHg 5 2

2

Mixvenoz 02 69 80 sa0, 99 100

o 418 6 P02 79 78

al 29 417 CO, I/dk 57 5.4

SVR 15.8 12.7 PVR, WU 42 3

PAP: Pulmoner arter basinci, RA: Sag atriyum, PAUB: Pulmoner SVR, WU 13.7 16.5

arter ug basinci, CO: Kalp debisi, Cl: Kardiyak indeks, PVR: Pulmo- PAP: Pulmoner arter basinci, TA: Tansiyon arteryel RA: Sag atriyum,

ner damar direnci, SVR: Sistemik damar direnci PAUB: Pulmoner arter ug basinci, CO: Kalp debisi, CI: Kardiyak
indeks, PVR: Pulmoner damar direnci, SVR: Sistemik damar direnci

SEKDL-E [k Beskardiyegaa

IAWEFSS % eta- e TT. Dilate pulmors i anen34
), sPAR: 88 mmlig. TAPSE: |0mm, BV §
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SB27 OPERE OLMAMIS SiYANOTIK FALLOT TETRALOJILI HASTADA NADIR BiR KOMPLIKASYON
Sevval ilke Giineysu', Omer Burak Gill', Erdem Bal', Umit Yasar Sinan', M. Serdar Kiigiikoglu', Mahmut Esat Aykan?, Sebnem Memig?

’[stanbul Qniversitesi—Cerrahpa§a, Kardiyoloji Enstitiisti, Kardiyoloji Anabilim Dalr, /stanbul, Tiirkiye
2Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal, Istanbul, Tiirkiye

Anahtar Kelimeler: Fallot Tetralojisi, Pulmoner Hipertansiyon, Perirenal sivi, Eisenmenger sendromu

Girig: Opere edilmemis siyanotik Fallot tetralojili hastada sol alt kadranda lokalize karin agrisi sonrasi tespit edilen spontan bilateral perirenal sivi birikimini,
olasi nedenlerini ve takip siirecimizi sizlere sunmay! amagladik.

Olgu: 28 yasinda erkek hasta sol alt kadranda nefes almakla iligkili batici karakterde agr ile acile bagvurdu. Yapilan fizik muayenede clubbing, periferik
siyanoz vardi ve pretibial 6dem yoktu. Oda havasinda saturasyonu %70 idi. Kalp hizi diizenli ve dakikada 75 olarak tespit edildi. Kan Basinci 100/70 mm hg
idi. Karin muayenesi dogal, kostovertebral agi hassasiyeti mevcuttu. Sol akcigerde solunum sesleri azalmigti.

EKG: Dakikada 75 hizda siniis ritmi gozlendi. 1. Derece AV blok (PR:200 msn), P pulmonale, inkomplet RBBB tespit edildi. Bagvuru sirasinda yapilan sekon-
der eritrositoz (hemoglobin:21,1 g/dl, hematokrit:%62 mm/h) disinda 6zellik saptanmadi.

Acil serviste bakilan yatakbasi ultrasonografide perirenal sivi tespit edilen hastadan ileri tetkik amagh Kontrastl BT istendi. Bilgisayarli Tomografi taramasin-
da perinefrik bolgede sagda 8x12 cm, sol da 11.5x15 ¢cm boyutlarinda, bobreklere basi yapan effiizyon izlendi. Soldaki efiizyon daha belirgin izlendi. (Sekil
1) Yogun diiretik tedaviye ragmen yanit alinamayan hastada postrenal basiya bagl olarak Akut Bobrek Hasari klinigi gelisti, dahiliye ve (roloji konsiiltasyonu
sonucu drenaj karari alindi. Hastaya ultrasonografi ve bélgesel anestezi altinda sol bdbrek etrafindaki effiizyona yonelik perkitan drenaj kateteri takild,
toplamda 3000 cc serdz sivi bosaltildi. Gonderilen 6rnek transiida vasfinda saptandi. Hastanin ¢ekilen Kontrasth Batin BT’sinde sag bobrek parankiminde
yaygin hipodens sekel alanlar gozlenmigti ve girisimsel radyoloji ekibi tarafindan sag bobrek etrafinda drenaj katateri gerekli goriilmedi. Hastamizda sag
kalp yetersizligini tedavi etmeyi ve sag ventrikiil destekleyici tedavisini diizenlemeyi amagladik. intravendz diiiretik tedaviye direngli olan ve servis yatisi
boyunca hemoglobin seviyesi flebotomiye izin vermeyen, aktif yakinmalan bulunan hastamizda, RV basinglarini azaltmak adina kullanmakta oldugu silde-
nafilsitrat ve bosentan tedavisine ilioprost inhaler tedavi ekledik.
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Takiplerimizde hastanin kataterinden gelen sivi miktari progresif olarak azaldi, 36. Giinde katater enfeksiyonu gelisebilecedi endigemiz de oldugundan
girigimsel radyolojide hastanin katateri gikartildi.

| ekl 1: Kontrastl abdominal bilgisayar tomografi ghrdntilerl A: Transvers
| kesitte 4ol perirenal 4nn B: Transvers kesitte sad perirenal s C: Sagitral
| kesitte sol perivenal 49w

Tartisma: Eisenmenger Sendromunda daha dnce perirenal sivi birikimi bildirilmistir(1,2,3) Pulmoner arteryal basing artisinin neden oldugu sag ventrikil af-
terload artiginin lenfatik drenaj sistemini etkiledigini ve renal vendz sisteme ilerledigini, bu durumun subkapsiiller boglukta transiidasyona sebep oldugunu,
biriken perirenal sivinin renal basiya neden oldugunu diistindiik. Literatiirde daha énce bildirilen olgularin, polisitemiye sekonder perirenal sivi toplanmasi
olarak degerlendirildigi ve flebotomi ile semptomatik rahatlama saglandi§i bildirildi. Diger vakalardan ilk farkliligimiz vakamizin opere edilmemis siyanotik
fallot tetratolojisi olmasidir. Buna ek olarak, hastamizin mevcut klinigini nedeniyle flebotomiyi ilk tedavi olarak tercih etmememizdir. Altta yatan patogenezin
aydinlatiimasi ve tedavi segeneklerinin olusturulmasi igin kapsami arastirmalara ihtiyag duyulmaktadir.
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SB31 CiDDi DUZEYDE PAH GELISMiS,PULMONER EMBOLININ ESLIK ETTiGi GENiS ASD’Li HASTANIN KLiNiGiMiZDEKi 3 YILLIK SERUVENI

Dr Selguk OZTURK
Konya Sehir Hastanesi

GiRi$: Son yillarda Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon (PAH) tedavisinde gelismelere paralel olarak, daha onceki yillarda yiksek pulmo-
ner arter basinci (PAB) nedeniyle inoperable olan ya da kapatiimasi yiiksek riski olan Atriyal septal defektli (ASD) hastalarda PAH spesifik te-
davi sonrasi kapatilabilirlije uygunluk giindeme gelmektedir. Son 2020 Avrupa Kilavuzunda baslangic Pulmoner vaskiiler direnci (PVR) 5 wood
lizerinde olup PAH spesifik tedaviler sonrasi bakilan PVR< 5 wood ise Klas 2B-C oneri diizeyi olarak fenestre kapatiimasi giindeme geldi
Bu olgumuzda kendi klinigimizde tani koyup PAH spesifik tedavi bagladiktan sonra cerrahi olarak fenestreli kapattirdigimiz genig ASD li hastamizi sunmak-
tayiz. Hastamizda 4 yil énce konulan pulmoner emboli (PE) nedeniyle KTEPH ile benzesen ve karistirilabilen bazi ozellikler ile karsilasmaktayiz.

OLGU SUNUMU: 45 yasinda erkek hasta,4 yildir pulmoner emboli nedeniyle takipteymis,diizenli varfarin kullaniyormus.Hasta son 1 yildir artan nefes darligi
(NYHC Klas 3) olmasi nedeniyle KTEPH 6n tanisi ile klinigimize yonlendirildi. Hastaya yapilan transtorasik ekokardiyografide EF%65,sag kalp bosluklari
genig,hafif TY akimindan hesaplanan PABsistolik 100 mmhg saptandi. Ana pulmoner arter capi 4.6 cm dlciildil. interatriyal septum defektif goriiniimde
izlendi,belirgin akim gegisi izlenmedi. Hastaya bu nedenle yapilan transozofagial ekokardiyografide sekundum tipte 38 mm genis ASD saptandi,dopler ile
bidireksiyonel gegis izlendi (Video1). Hastaya ¢ekilen pulmoner BT anjiyografide sol akciger alt lob posterobazal-lateral bazal segment dallarinda liimende
krasenterik tarzda trombiis ile uyumlu goriiniim izlendi (Resim 1). Ana pulmoner arter ¢api 55 mm 6lgiildii (Resim 2). Hastaya Grup 1 + Grup IV pulmoner
HT on tanisi ile sag-sol kalp kateterizasyonu planlandi.

Yapilan sag kalp kateterizasyonunda PABortalama 58 mmhg,PVR 7.6 wood,Qp/Qs 1.6 saptandi (tablo 1). Hastanin baglangic NT-ProBNP diizeyi 800 ng/L,6
dakika yiriime mesafesi 350 metre saptandi. Hastada bu bulgularla genis ASD nin olusturdugu grup 1 pulmoner arteriyel hipertansiyon disiiniildi. Kronik
pulmoner embolisi ise ASD zemininde genislemis pulmoner arterlerin tetikledigi pulmoner in situ tromboz olarak degerlendirildi. Klinik ve radyolojik deger-
lendirmede KTEPH diisiniilmedi.Bu nedenle pulmoner in situ tromboza yonelik oral antikoagilan (rivaroxoban 1x20 mg) ile devam edildi. Hastamizda PVR
dederi yiiksek saptandi. Hastaya 6 ay masitentan 1x10 mg ve rivaroxoban 1x20 mg verildi. 6.ayin sonunda kontrol PABs= 50 mmhg saptandi. PVR 4.1 wood
a geriledi.Qp/Qs 2.3 saptandi. Bu bulgularla hasta cerrahiye verildi. Fenestreli yama ile ASD kapatildi (Resim 3). Post-operatif 3 giin yogun bakimda kaldi.
Akciger 6demine karsi diliretik verildi. Masitentana devam edildi.Kisa siireli AF gelisti,medikal kardiyoversiyon ile diizeldi.

OLGU YARISMASINA SECILEN SOZLU BILDIRILER

Hastaya post-operatif 3.ayda sag kalp kateterizasyonu yapildi. PABs 45 mmhg,PVR 3.9 wood,Qp/Qs 1.2 saptandi (tablo 2). Hasta su an post-operatif
24.aydadir. Hasta semptomatik agidan NYHC Klas 1-2,NT-proBNP 260 ng/I,6 dakika yiiriime testi 470 metredir (tablo 3). Hasta masitentan 1x10 mg ve ri-
varoxoban altinda diisiik riskli grupta takip edilmektedir. Hastaya 2.yilda yapilan pulmoner BT anjiyografide ana pulmoner arter capinin 52 mm ye geriledigi
ve trombiis yiikiiniin belirgin azaldigi saptandi (Resim 4).

TARTISMA: Tek merkez tarafindan tani-tedavi ve takip yapilan bu olgumuzda 2 agidan tartisiimasi gereken ozellikler mevcut:

1.0lgumuz uzun siiredir pulmoner emboli nedeniyle takip edilmistir.On tanilar arasinda KTEPH diisiiniilmiistiir.Gercek tablo ise genis ASD neticesinde
geniglemis pulmoner arterlerde pulmoner in-situ tromboz gelismesidir. Pulmoner in situ tromboz pulmoner BT anjiyografide pulmoner arterde trombus ol-
masi nedeniyle KTEPH ile benzesmektedir. KTEPH den BT goriiniimi,etyoloji ve tedavi yaklasimi agisindan farklilik gostermektedir.Pulmoner in situ tromboz
etyolojisinde soldan saga santli konjenital kalp hastaliklari 6nemli rol oynar. KTEPH den ayirt edilmesi 6nemli,pulmoner in-situ tromboz hastalar pulmoner
endarterektomi operasyonundan fayda gérmez,operasyon énerilmez.

2.Genis ASD’li hastadaki veriler son yillarda agiklanan bu hasta grubundaki “TEDAVi-TAMIR-TEDAVI” yontemini desteklemektedir. Genis atriyal septal de-
fekti olup 6nceki yillarda yiiksek PVR ve PAB nedeniyle inoperable kabul edilen hastalarin PAH spesifik tedaviler sonrasi yapilacak kontrol sag kalp kateteri-
zasyonundaki verilerle tekrar kapatilabilirlik agisindan degerlendirilmesi faydali olabilir. Kapatilmanin fenestreli olmasi 6nemli goziikmektedir. Kapatildiktan
sonra PAH hedefleri dogrultusunda tedaviye devam edilmelidir. Bu konuda daha ¢ok hasta deneyimi ve goklu merkez verilerine ihtiyag duyulmaktadir.
(NOT: TABLO-SEKIL-VIDEO EK POWERPOINT DOSYASINDADIR)
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SB32 POSTPARTUM SENKOP VE KALP YETMEZLIGi iLE PREZENTE OLAN GENi$ PDA iLiSKiLi PULMONER HIPERTANSIYON OLGUSU
Yemlihan Ceylan', Serdar Epcacan?

"Van Yiiziincii Yil Universitesi, Kardiyoloji Anabilim Dah, Van
2Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Van (sunan yazar)

Girig: Patent duktus arteriozus (PDA), yetigkinlerde en sik gortilen dogumsal kalp hastaliklarindan biridir. Zamaninda tedavi edilmedigi takdirde, ciddi pul-
moner hipertansiyon, kalp yetmezligi ve hatta Eisenmenger Sendromuna (ES) neden olabilmektedir. Bu sunumda dogum sonrasi senkop ve kalp yetmezligi
nedeni ile yogunbakim yatisi sonrasi tani alan PDA iliskili Eisenmenger Sendromu olgusu sunulmaktadir.

Olgu: 28 yaginda kadin hasta, ikinci normal dogumu sonrasi senkop gelismesi lizerine tarafimiza konsiilte edildi. Fizik muayenesinde; akcigerlerde bilateral
orta zonlara kadar raller, santral siyanoz (oda havasinda s0, %83), juguler vendz dolgunluk, belirgin periferik 6dem, sol sternal kenarda 3/6 sistolik Giftirtim
saptandi. TA: 100/60 mmHg, nabiz: 112/dak ritmik, EKG: sinlis tasikardisi, komplet sag dal blogu, sag ventrikiil hipertrofisi saptandi. Transtorasik ekokardi-
yografisinde sol ventrikil sistolik disfonksiyonu (EF:%30), kalp bosluklarinda genigleme, sag ventrikiil hipertrofisi ve ciddi pulmoner hipertansiyon (tahmini
sPAB:130mmHg) izlendi. Hastada 6n tani olarak peripartum kardiyomiyopati diistiniilerek yogun bakima interne edildi. Nazal oksijen destegi ve IV ditiretik
baglandi. Odemleri ve akciger konjesyonu azalan hastaya tanisal kalp kateterizasyonu planlandi. Kateterizasyon esnasinda, basing dlgiimii icin pulmoner
artere ilerletilen kateterin buradan aortaya gectigi goriildii (ek belge). Desenden aortografide genis Tip A PDA saptandi (ek belge). Qp/Qs: 0.91, PVR: 21 WU,
SVR:9.8 WU, mPAB: 89 mmHg, mAoB: 78 mmHg idi. inhale iloprost ile yapilan vazoreaktivite testi negatifti. Eisenmenger fizyolojisi saptandigi icin inope-
rable olarak kabul edildi. 6 dakika yirime mesafesi 75 metre, FC evre lll-IV olan hastaya tadalafil ve bosentan’dan olugan kombine PAH tedavisi baslandi.
10 giinliik servis takibi sonrasi hasta medikal tedavisi diizenlenerek taburcu edildi. 1 ay sonraki poliklinik kontroliinde hastanin fonksiyonel kapasitesi evre
II-11l, 6 dakika yiirime testi ise 325 metre, 6 ay sonraki kontrolde FC evre Il, 6 dakika y(iriime testi 400 metre olarak olgildii.

Tartisma: Konjenital kalp hastaliklarina baglh ES’li erigkin olgular cogunlukla erigkin yasa ulasmalar sonucu pediatri kliniklerinden erigkin kardiyoloji klinik-
lerine refere edilen olgulardan olugsa da nadiren ilk taniyi erigkin yaslarda da alabilmektedirler. Vakamizda PDA, ilk degerlendirilen ekokardiyografik ince-
lemede gosterilememis, sag kalp kateterizasyon sirasinda kateterin tesadiifen aortaya gegmesi nedeniyle yapilan aortografi ile teshis konulabilmistir. ES’li
hastalarda gebelik 6nemli mortalite ve morbidite nedenidir. Hastamizin ikinci gebeligi idi ve teshisinin ge¢ konulmasi nedeniyle ikinci bir gebelik durumu
yagamis ve normal dogum sonrasinda PAH krizine bagli senkop gelismisti. Destek tedavisi sonrasi mortaliteyle sonuglanmayan, fonksiyonel kapasitesinin
diizelmesiyle sonuglanan Kklinik bir seyir izlenmistir. Eisenmenger sendromuna neden olan genig PDA tanisinin ilk kez dogum sonrasi tespit edilmesi ¢ok
nadir olarak bildirilen bir durumdur.

Ek belge: Olgunun kateter anjiografi goriinttileri
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SBO1 PAH OLARAK TAKIP EDILEN GRUP 2 PULMONER HIPERTANSIYON OLGUSU
Ahmet Yetkin', Yusuf Ziya Sener?, Ergiin Barig Kaya', Lale Tokg6zoglu'

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Ana Bilim Dali
2Beypazarn Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Boliimii

Giris: Pulmoner hipertansiyonun pre-postkapiller siniflamasinda pulmoner kapiller ug basinci 6nem arz eder. ileri yas ve kapak patolojisi olan hastalarda
ejeksiyon fraksiyonu normal olsa dahi diyastolik disfonksiyon ve korunmus ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetersizligi olma ihtimali yiiksektir. Bu nedenle bu
grup hastalarda pulmoner kapiller u¢ basinci normal araliklarda olsa bile kateter sirasinda sivi yiikleme ya da egzersiz manevralari yapilarak pulmoner
kapiller u¢ basinci tekrar degerlendirilmelidir. Bu sunumda, PAH olarak takip edilen bir grup 2 pulmoner hipertansiyon olgusu prezente ettik.

Olgu: Atriyal fibrilasyon, hipertansiyon ve orta derece mitral yetmezlik nedeni ile dnceden takibimizde olan 72 yagindaki kadin hastaya dis merkezde
pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) tanisi konulmus ve ikili tedavi baslanmis olmasina ragmen sikayetleri gegmemesi ve hatta artmasi iizerine tekrar
béllimiimiize bagvurdu. Hastaya 4 sene 6nce atriyal fibrilasyon nedeni ile ablasyon tedavisi uygulandigi, koroner anjiyografisinde koroner arterlerinin plakli
saptandigi ve hastanin orta derece mitral yertmezlik nedeni ile takip edildigi 6grenildi. Takibine dig merkezde devam eden hastaya yapilan ekokardiyogra-
fide sistolik pulmoner arter basinci 60 mmHg olarak degerlendirilmis ve mitral yetmezligi hafif-orta olarak degerlendirilmis. Hastanin o dénem aldigi tedavi
rivaroksaban 20 mg/giin, perindopril indapamid 1x5/1,25 mg, propafenon 2x150 mg ve furosemid4 40 mg/giin tedavisini icermekteymis. Solunum fonksi-
yon testleri normal olan ve V/Q sintigrafisinde perflizyon defekti saptanmayan hastaya yapilan kalp kateterizasyonunda ortalama PAB:28 mmHg, pulmoner
kapiller ug basinci 14 mmHg ve PVR:3,2 WU dlciilmiis. Hastaya PAH tanisi ile masitentan 10 mg/giin baglanmis. Ugiincii ay kontroliinde dispnesi devam
etmesi iizerine tedavisine tadalafil 20 mg/giin eklenmis.

Hasta degerlendirildiginde apekste 4/6 pansistolik (fiiriim ve bilateral akciger bazalinde ralleri mevcuttu. Tam kan sayimi, tiroid ve bébrek fonksiyonlari
normaldi. BNP degeri 460 pg/mL olarak dl¢iildii. Hastanin fonksiyonel kapasitesi WHO sinif Il olarak degerlendirildi. Transtorasik ve transézefageal ekokar-
diyografide ciddi mitral ve trikiispid yetmezlik saptandi. Hastaya tekrar kalp kateterizasyonu yapildi ve ortalama PAB:30 mmHg, pulmoner kapiller ug basinci
20 mmHg ve PVR:2,2 WU olarak 6l¢iildi. Hastanin diiiretik tedavisi artirildi ve PAH spesifik ajanlar kademeli azaltilarak kesildi. Hasta mitral ve trikiispid
kapaga miidahale agisindan Kalp Damar Cerrahisi Bélimiine yonlendirildi.

Tartigma: ileri yas ve kapak hastaligi olan hastalarda prekapiller pulmoner hipertansiyon tanisi koymadan énce iyi diisiinmek gerekiR. Pulmoner kapiller ug
basinci sinirda olan hastalarda sivi yiikleme gibi manevralar ile grup 2 pulmoner hipertansiyon ekarte edildikten sonra prekapiller pulmoner hipertansiyon
digtindilmelidir.
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SB04 PULMONER ARTERIYEL HiPERTANSIYON HASTALARIN DORT KATMANLI RiSK DEGERLENDIRMESINDE EKOKARDIYOGRAFiNiN ROLU
Dr. Ogretim Uyesi Ayse Colak’, Prof. Dr. Bahri Akdeniz?

"Dokuz Eyliil Qni versitesi Kardiyoloji Anabilim Dali
2Dokuz Eylil Universitesi Kardiyoloji Anabilim Dali

AMAG: Pulmoner arteriyel hipertansiyonu (PAH) olan hastalarin yonetiminde risk siniflamasi ¢ok énemli bir rol oynamaktadir. Yakin zamanda yapilan calig-
malarda fonksiyonel kapasite, 6 dakika yiirime testi ve BNP veya NT-proBNP degerlerini baz alan dort katmanl risk modelinin mortaliteyi 6ngordiirmede
en az (ic katmanl model kadar iyi oldugu gosterilmistir. Ayrica dort katmanli risk modelinin orta risk grubu i¢erinde ayirim yapma giictiniin (ic katmanli risk
modeline gére daha iyi oldugu belirlenmistir ve bu model giincellenmis tedavi algoritmasina dahil edilmigtir. Bu ¢alismada, dort katmanli risk modelinde
orta-diisiik ve orta-yiiksek risk grubundaki hastalarin ayinminda ekokardiyografik parametrelerinin roliiniin degerlendiriimesi amaglanmistir.

Yontem: Bu ¢alismaya idiyopatik ve bag dokusu hastalgi iligkili grup 1 PAH olan 20 hasta dahil edildi. Hastalar fonksiyonel kapasite, 6 dakika ytiriime testi
ve BNP degerlerine gore orta-diisiik ve orta-yiiksek risk kategorisine ayrildi. Ekokardiyografik olarak sag ventrikiil capi (RVd), sag atriyum alani (RAA), sad
ventrikiil fraksiyonel alan degisimi (RVFAC), trikiispid aniiler diizlem sistolik hareketi (TAPSE), sistolik pulmoner arter basinci (SPAP), trikiispid kapak yeter-
sizligi regurjitan velositesi (TRV), trikiispid aniiler sistolik maksimal hiz (RV S’), sag ventrikiil ¢ikis yolu velosite zaman integrali (RVOT VTI) ve TAPSE/SPAP
orani degerlendirildi. Orta-diisiik ve orta-yiiksek risk kategorisindeki hastalarin ekokardiyografik parametreleri kargilagtirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin %401 idiyopatik PAH (n=8) ve %60 ‘I bag dokusu iligkili PAH (n=12) tanilari ile takip edilmekteydi. 10 hasta
orta-diisiik risk, 10 hasta ise orta-yiiksek risk kategorisindeydi. Ekokardiyografik parametrelerden 2 grup arasinda RVd (p=0.49), RAA (p=0.54), RVFAC
(p=0.34), TAPSE (p=0.6), SPAP (p=0.67), TRV (p=0.85) RV S’ (p=0.73) ve TAPSE/SPAP (p=0.88) arasinda fark saptanmazken, RVOT VTI orta-yiiksek risk
kategorisinde anlamli olarak daha diisiik saptandi (p=0.28).

Sonug: Ekokardiyografi ile dlgtilen RVOT VTI, dort katmanl risk modelinde orta-diisiik ve orta-yiiksek risk kategorisindeki hastalarin ayinminda kullanila-
bilecek kullanigli bir noninvaziv parametredir.

Tablo 1: Gruplarin bazal 6zellikleri

Orta-disik risk grubu Orta-yiiksek risk grubu P degeri
n=10 n=10

Yas (yil) 53 +15.7 60 = 14.5 0.31
Viicut kitle indeksi (kg/m?) 29+57 26+8.4 0.43
Sistolik kan basinci (mm Hg) 119+ 18 111+ 16 0.31
Diyastolik kan basinci (mm Hg) 73+12 69+ 14 0.49
S02 (%) 95+ 26 8878 0.01
Nabiz (atim/dk) 7811 8415 0.32
BNP (pg/mL) 450 =128 209 = 85 0.003
6 dk yirime testi (m) 30 (25 - 35) 28 (25 - 31) 0.001
Endotelin reseptor antagonisti (n) 0.26

Ambrisentan 2 0

Macitentan 5 5

Bosentan 3 3
Fosfodiesteraz 5 inhibitorii () 0.57

Sildenafil 1 0

Tadalafil 4 5
Seleksipag (n) 1 0 0.3
Riociguat (n) 0 3 0.06
Kalsiyum kanal blokeri (n) 1 1 0.76
Diiiretik (n) 2 9 0.002
Antikoagiilan (n) 3 6 0.18
NHYA fonksiyonel kapasite (n) 0.001

Sinif 2 10 2

Sinif 3 0 8
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% Tablo 2: Gruplarin ekokardiyografik parametrelerinin karsilagtiriimasi

El Orta-diisiik risk grubu Orta-yiiksek risk grubu P degeri

é n=10 n=10

‘™ Sag ventrikiil capi (mm) 37.1+10 32+4 0.15

:é RV FAC (%) 52.8 +6.4 55.1 £5.3 0.3

=8 TAPSE (mm) 19.8 +4.4 187+7.3 0.69
RV S’ (cm/sn) 121+1.8 134+49 0.45
TRV (m/s) 4+0.75 3.9+0.75 0.72
RVOT VTI (cm) 176 +3.3 16.9 = 3.7 0.023
Sag atriyum alanr* (cm?) 227+79 239+7 0.71
SPAP (mmHg) 729+ 221 68 +23.3 0.64
TAPSE/SPAP (mm/mmHg) 0.28 = 0.09 0.32 +0.21 0.57

26



4. ULUSAL

N .
) ADHAD KONGRESH
dlu[il.mu | Arashirma Demegi

PULMONER VASKOLER HASTALIKLARDUKDEN BUGUNE DEGISENLER
Hilton Dalaman - Sargerme 27-30 Ekim 2022

SB05 KRONiK TROMBOEMBOLIK PULMONER HIiPERTANSIYON TANISI iLE PULMONER ENDARTEREKTOMi YAPILAN HASTALARDA
PREOPERATIF DONEMDE YAPILAN SOLUNUM FONKSIYON TESTi VE KARBONMONOKSIT DiFUZYON TESTi DEGERLERi iLE TROMBUS ANATOMIK
SINIFLANDIRMASI ARASINDAKI iLiSKi

Burcu Turan

Abstract : Pulmoner hipertansiyonun alt siniflarindan biri olan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) masif, tekrarlayan ve /veya organize
olan trombiislerin ya da damar duvari yeniden bigimlenmesinin (remodelling) pulmoner damarlari tikamasi ve kan akigini yavaglatmasi sonucunda olugan
prognozu kotii bir hastaliktir. Hastalikta pulmoner damardirenci artar, pulmoner arter basinci yiikselir ve hastalik ilerleyerek sag kalp yetersizligi ve élimle
sonlanir. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyona 6zgii muayene bulgusu ya dasemptom yoktur.Bu nedenle tanisi cogu zaman gecikir. Venoz trom-
boembolizm (VTE) gegirmis ve ilerleyici nefes darh§i tanimlayan her olguda KTEPH diisiintiimelidir. Hastalar Pulmoner Endarterektomi (PEA) ile etkin sekilde
tedavi edilebilir. Cerrahiye uygun olmayan hastalar iginse medikal ve girisimsel tedaviler mevcuttur.

SOzLU BILDIRILER

Solunum fonksiyon testi (SFT) ve karbonmonoksit difiizyon testi (DLCO) KTEPH tanisi igin gerekli olmamakla birlikte, tani asamasinda diger pulmoner hiper-
tansiyon nedenlerinin diglanmasi amaci ile yapiimaktadir. Ciddi pulmoner hipertansiyon (PH) varliginda difiizyon kusuru meydana gelmektedir. Operasyon
oncesi yapilan SFT ve DLCO’nunbozukluk derecesi ve vaskiiler proksimal/distal tutulum seviyeleri arasi korelesyon gosterilmemistir. Bu ¢alismamizda
KTEPH tanili hastalarda pre-operatif SFT ve DLCO parametreleriile post-operatif endarterektomi materyalinin trombiis seviyesi arasi iliskiyi incelemek
amaclanmigtir.

Gereg ve Yontem:Merkezimize pulmoner endarterektomi yapiimak (izere sevk edilmis ve PEA karari verilen KTEPH hastalarin pre-operatifdonemde yapilan
SFT ve DLCO parametreleri ile endarterektomi materyalinin trombiis seviyeleri ile hastalarin hemodinamik parametreleri, ekokardiyografi verileri ve fonksi-
yonel siniflar retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 143 hasta dahil edildi. Hastalarin 63’ erkek (%44,1), 80’i ise kadindi (%55,9). SFT sonucuna ulagilabilen 130 hastadan 94’iiniin DLCO
testi mevcuttu. KTEPH tanisi ile merkezimizde PEA yapilmig 143 hastanin PEA materyallerinin anatomik siniflamasina gére dagiimi incelendiginde trombiis
anatomik diizeyi Seviye 1 (ana dal) olan 27 hasta (%18,9), Seviye 2 (lober) olan 58 hasta (%40,6), Seviye 3 (segmenter) olan 46 hasta (%32,2) ve Seviye
4 (subsegmenter) olan 12 hasta (%8,4) mevcuttu. PEA materyallerinin anatomik siniflamasina gdre solunum fonksiyon test sonuglari degerlendirildiginde,
beklenen FEV1 (litre-L) medyan degerleri PEA materyali Seviye 1 olan hastalarda 2,05+0,55 L, Seviye 2'de 2,29+0,95 L, Seviye 3 trombiisii olanlarda
2,10+0,76 L ve Seviye 4 olan hastalarda 2,86+1,33 L olarak bulundu (p=0,053). Difiizyon testleri parametreleri degerlendirildiginde ise; Seviye 1trombiisii
olan hastalarda dlgiilen ortalama DLCO_SB (ml/(dk*mmHg,) %60,5+28,27 Seviye 2 olan hastalarda %67,11+22,06, Seviye 3 olanlarda %66,19+18,41
ve Seviye 4 trombiisii olanlarda %84,25+23,40 olarak saptand (p=0,107). DLCOcSB 6l¢giimlerinde ise Seviye 1 trombiisii olan hastalarda %60,38+28,98,
Seviye 2'de %65,88+20,85, Seviye 3 olanlarda %65,29+18,32 ve Seviye 4 trombiisii olan hastalarda %85+21,42 oldugu goriildii (p=0,07).

Sonug: Galismamiz sonunda, KTEPH nedeni ile PEA operasyonu yapilan hastalarin preoperatif dinemde yapilan SFT ve DLCO test parametreleri ile trom-
biis anatomik siniflandirmasi arasinda anlamli bir iligki gésterilememistir. Hastalarin SFT dlgiimlerinde litre olarak FEV 1 degerleri ana dal ve segmenter
trombiisii olanlarda daha diisiik olma egiliminde bulunmus ancak anlaml diizeye ulasmamustir. DLCO 6lgiimlerinde ise trombiis seviyesi daha proksimal
diizeyde oldugunda, diger bir deyisle subsegmenter diizeyden ana pulmoner arter dallarina dogru ilerledikge) istatistiki olarak anlaml olmaya egilimi olan
bir diisiis izlenmigtir. Es zamanli olarak incelenen klinik parametrelerde ise 6 metre yiiriime testi mesafesinin subsegmenter diizeyde trombiisii olan hasta-
larda daha uzun olmaya egilimli oldugu goriiimiistiir. Ayrica sag kalp kateterizasyonu ile dlciilen hemodinamik verilerde ise ana pulmoner arterde tromblisii
olan hastalarda istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha diisiik bulunmus ancak bu veri ile solunum test parametreleri arasinda bir iligki gosterilememigtir.
Sonug olarak calismamizda literatiiriin aksine, distal hastaligi olan ve belirgin mikrovaskiilopatinin tanimlandi§i hastalarda degil de ana pulmoner arterlerde
trombiisii olan hastalarda DLCO seviyelerinin daha diisiik olma trendinde olmasi kafa karigtiricidir. Bu nedenle bu konuda daha fazla hasta sayisina sahip
prospektif calismalara ihtiyag vardir.
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SB06 COVID-19 ENFEKSIYONU TANILI OLGULARDA PULMONER TROMBOEMBOLI VARLIGINI ONGOREBILIR MiYiZ? SKORLAMALARIN YERi VE
ONEMI

Can Seving', Eyiip Sabri Ugan', Gokcen Omeroglu Simsek', Asli Karayilanoglu’, Salih Yigit!, Erkan Yilmaz2, Figen Cogkun?, Ayca Arzu Sayiner®, Fatih Ding?,
Murat Ormens, Vildan Avkan Oguz®, Naciye Sinem Gezer?, Belgin Unal’, Resul Ecer®, Mehmet Akif Kamar2, Ahmet Naci Emecen’, Ozgiir Appak*

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, ' Gadgus Hastalklar, * Radyoloji, ° Acil Tip, * Tibbi Mikrobiyoloji, ® Biyokimya, ® Enfeksiyon Hastaliklari ve Klinik
Mikrobiyoloji, ” Halk Sagh¢i Anabilim Dali — [zmir

COVID-19 pandemisinin ilk dénemlerinde artmig ventz tromboemboli riski agisindan hentiz yeterli farkindalik olusmadigini diisiindiigiimiizden 01.07.2020
- 01.07.2021 tarihleri arasinda Dokuz Eyliil Universitesi Hastanesi'ne basvurup pulmonwer tromboemboli (PTE) 6n tanisi ile Toraks BT Anjiyo cektirilip,
pulmoner tromboemboli saptanan tiim olgular retrospektif sekilde taranarak ¢alismamiza alindilar. Olgular COVID-19 enfeksiyonu olan (PCR pozitifligi ve/
veya Toraks BT’de tipik COVID-19 pnémonisi bulgularinin varlgi) olmayan olgular olarak iki grupta kargilagtiridi. Klinik-Laboratuvar ve Radyolojik bugular
ile olgularin bagvurudaki PTE klinik olasilik skorlamalarinin COVID-19 enfeksiyonu olan ve olmayan olgulardaki farklar, 6zellikle Wells ve Geneva skorlama-
larinin iki gruptaki PTE’yi 6ngorme agisindan farklari arastirildi.

Calismamiza 94’0 kadin (%51.6) 88’ erkek (48.4), yag ortalamasi 70 olan, 30 COVID-19 enfeksiyonu olan (%16.5) ve 152 olmayan (%83.5) toplam 182
olgu alinmugtur.

COVID-19 enfeksiyonu olan PTE’li olgularda; Diabet ve KBY daha fazla, disrtimi daha az idi. COVID disi PTE'li olgularda ise KOAH daha sik eslik etmekte idi.
Bagvuru semptomlari ve arter kan gazi bulgulari benzerdi. COVID-19 olgularinda trombosit sayisi ortalamasi daha yiiksek gdzlendi. Diger laboratuvar ve
radyolojik bulgular benzer idi.

Wells klinik olasilik skorlamasi COVID-19 PTE olgularinda diisiik-orta ve yiiksek olarak sirasiyla %46.7- %36.7 ve %16.7 iken COVID-19 olmayan PTE
olgularinda %28.3 - %55.8 ve %15.8 idi. Wells skorlamasinin COVID 19 olgularinda; olmayan olgulara gore daha az diisiik ve orta olasilik, benzer oranda
da yiiksek olasilik olarak 6ngérdiigi belirlendi.

Geneva klinik olasilik skorlamasi COVID-19 PTE olgularinda diisiik-orta ve yiiksek olarak sirasiyla %16.7- %70.0 ve %13.3 iken COVID-19 olmayan PTE
olgularinda %13.2 - %71.1 ve %15.8 idi. Geneva skorlamasinin COVID 19 olgularinda; olmayan olgulara gore benzer diistik, orta ve yiiksek olasilik olarak
6ngordiigi belirlendi.

Sonug olarak COVID-19 olgularinda gelisen PTE’yi dngérmede her iki klinik olasilik skorlamasi kargilastinldiginda; Geneva skorlamasinin, daha az diisik
olasilik (%16.7 vs %46.7) on goriisi ile gérece daha yararli ve uygun klinik olasilik skorlamasi olabilecegi dligtinildii. Ayrica, COVID-19 olgularinda geligen
PTE’nin COVID-19 olmayan olgularda gelisen PTE ile genel olarak benzer klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular ile karsimiza ¢iktigi sonucuna varildi.
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SB07 PULMONER HIiPERTANSIYON TANISINDA ZORLANILAN DURUMLAR
Celik Siimer', Giilfer Okumus', Ahmet Kaya Bilge?, Murat inang?

Istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklari Anabilim Dal’
Istanbul Universitesi Istanbul Tip Faktiltesi Kardiyoloji Anabilim Dalf
Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Romatoloji Anabilim Dalr®

Girig: Grup | ve grup Il pulmoner hipertansiyon (PH) baglangigta benzer bulgular nedeniyle birbiriyle karigabilir. Agiklanamayan progresif nefes darligi olan
hastalarda PH akilda bulundurulmali ve pulmoner arter basincinda yiikseklik saptanmasi durumunda hastalarin ayirici tanilarin yapilabilmesi i¢in hastalarin
kardiyolog, gogiis hastaliklari uzmani, patolog, radyolog gibi bu konuda uzmanlagsmis merkezlerde calisan deneyimli ekiplerce degerlendirilerek erken
donemde tani konulmasi gerekmektedir.
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Olgu: Otuz-alti yagindaki kadin hasta bes yil 6nce progresif nefes darligi nedeni ile bagvurdugunda agik akciger biyopsisi ile kronik hipersensitivite pnomo-
nisi (HP) tanisi almig. Oto-immun hipotiroidi ve diabetes mellitus ek hastaligi olan olgunun sigara kullamm 6ykiisii, cevresel veya mesleki maruziyeti yoktu.
HP tanisiyla dig merkezde steroid tedavisi baglanmig. Tedavi ile klinik ve radyolojik yanit alinamamis. Takiplerinde dispnede progresyon olmasi {izerine yapi-
lan transtorasik ekokardiyografik (TTE) incelemede sistolik pulmoner arter basinci (PABs) 75 mmHg saptanarak tarafimiza yonlendirildi. Fizik muayenesinde
dinlemekle bilateral akciger bazallerinde ince ral ve pulmoner odakta sert S2 disinda ozellik saptanmadi. Oda havasinda Sp02: %80 idi. Laboratuvar bul-
gularinda; lokosit: 9.8x103/pl, Hb: 17¢/dL, HCT: %51, PLT: 168x103/l, sedimentasyon hizi: 14mm/saat, CRP: 12mg/L, kreatinin; 0.6mg/dL, AST: 12 U/L, ALT:
9U/L, GGT: 172U/L, ALP: 192U/L, total bilirubin: 1.537mg/dL, D-dimer: 171ng/L, proBNP: 2650pg/MI idi. Ventilasyon/perfiizyon sintigrafisinde akut / kronik
pulmoner tromboemboli diisiindiirecek bulgu rastlanmadi. Toraks BT’de kardiyotorasik indeks (KTi) ve sag kalp bosluklari artmis, ana pulmoner arter (PA)
¢apl 33mm, sag PA ¢api 22mm idi ve pulmoner emboli saptanmadi. Akciger parankiminde bilateral buzlu cam alanlan ve kistik yapilar mevcuttu. SFT’de
FEV1: 1520 (%55.6), FVC: 1990 (%62.8), FEV1/FVC: 76, DLCO(Hb): %21 idi. AKG’de pH: 7.45, Pa02: 48mmHg, PaC02: 34mmHg, HCO3: 23.4, Sp02: %81
idi. Hastanin TTE’si merkezimizde tekrarlandi ve EF: %43, sag kalp bosluklari genis, 3+ TY, TRV: 3.54 m/sn, hafif MY ve PABs: 70mmHg olarak saptandi. 6
dakika yiiriime testi’nde (6DYT) hastanin yiiriime mesafesi 140 m idi. Radyolojik olarak langerhans hiicreli histiyositozi siiphesi olan hastaya yapilan kemik
sintigafisinde histiositozis X lehine bulgu saptanmadi. Romatolojik markerlari negatif olan hastanin hipotiroidisi, diabetes mellitusu ve akciger parankimal
infiltrasyonlari olmasi {izerine endokrinoloji konseyinde tartigildi sistemik bir hastalik diisiiniiimedi. Hepatomegalisi ve ALP, GGT, bilirubin yiiksekligi olan
hasta gastroenteroloji tarafindan degerlendirildi ve mevcut bulgular pulmoner hipertansiyona bagl hepatik konjesyon ile uyumlu bulundu. Dis merkezde
yapilmis olan acik akciger biyopsisi ITF Patoloji Birimi tarafindan yeniden degerlendirildi. Patoloji sonucu bronsiektazi, bronsiolektazi, intertisyumda minimal
lenfosittik infiltrasyon, yamali fibrozis, subplevral vaskiilarizasyon artisi, fokal mikroskobik balpetegi, damarlarda hafif medial kalinlasma ve dilatasyon
olarak raporland. Yapilan boyamalarda histiyositozis X lehine bulgusu saptanmadi, IgG4 ile boyanma saptanmadi. Mevcut bulgularin herhangi bir intertisyel
akciger hastaligi icin spesifik olmadidi, PH ile uyumlu bulgular oldugu diisiiniildii. Multidisipliner konseyimizde sag kalp kateterizasyon karari alindi ve
hastanin ortalama PAB 72 mmHg, PCWP 7 mmHg, PVR 13.9 WU, CO 3.8 L/dk, CI: 1.78 L/min/m2 olarak bulundu. Multidisipliner konseyde IPAH olarak kabul
edilen ve fonksiyonel sinif IV olan hastaya tadalafil 1x20 mg, bosentan 62.5 2x1 ve iv epoprostenol tedavisi baglandi. Takibinin 3. ayinda oksijen ihtiyaci
azdi, PAAG’de KTi kiigiildii, bilateral yaygin retikiiler dansite alanlari geriledi, 6DYT’de yiiriime mesafesi 280 metreye yiikseldi. Optimal tedaviye ragmen
fonksiyonel sinif lll olarak devam eden hasta akciger transplantasyonu adayi olarak degerlendirilmek {izere nakil merkezine yonlendirildi. Bekleme listesine
alinan hasta bir senelik takibinin sonunda COVID-19 pandemi siirecinde solunum yetersizlii ile kaybedildi.

Sonug: Pulmoner hipertansiyon ve interstisyel akciger hastaliklari progresif nefes darligi gibi benzer semptomlar nedeniyle erken donemde birbiri ile kari-
sabilecek hastaliklardir. Olgularin referans merkezlerde degerlendirilerek dogru taninin konulmasi ve erken dénemde tedavinin baslanmasi gerekmektedir.
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SB08 PULMONER ENDARTEREKTOMILI OLGU
Uzm.Dr.Derya AYDIN
Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi,Gogtis Hastaliklar Klinigi

Pulmoner vaskiiler yataga trombiislerin yerlesmesi sonucu ani 6liim geligebilecegi gibi yagami tehdit eden akut bir durum ya da ilerleyen siireg icerisinde
kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) gelisebilir. KTEPH, akut ya da tekrarlayan trombiislerin pulmoner damar duvarinda organize olmasi
sonrasi kiiciik damarlarda gelisen arteriopatiye bagl meydana gelir. llerleyen siirecte kalici pulmoner hipertansiyon ve sag ventrikiil fonksiyon bozukluguna
neden olabilir. Semptomlar akut dénemde dispne, takipne, tasikardi, hipotansiyon, sok, kronik donemde ise sag kalp yetmezligi bulgulan; ¢cabuk yorulma,
egzersizle gogis adrisi, senkop ve hemoptizi seklindedir. Tanida akcider grafisi, ekokardiografi, ventilasyon/perfiizyon sintigrafisi, bilgisayarli tomografi
kullanilir. Multi dedektor bilgisayarli tomografinin ventilasyon/perfiizyon sintigrafisine oranla tanida daha degerli oldugu belirtiimektedir. Asemptomatik
PTE’li hastalarda, pulmoner anjiyografi, tanida ve cerrahiye uygun vakalarin se¢ilmesinde sag kalp kateterizasyonu ile birlikte altin standart olarak yerini
korumaktadir. Akut PTE vakalari icin dncelikli tedavi antikoagiilan ve trombolitik ajanlar iken, KTEPH'de medikal tedavi sinirli oldugundan pulmoner trom-
boendarterektomi (PTEA) 6nerilen cerrahi yontemdir. Pulmoner hipertansiyonun alt siniflarindan biri olan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
(KTEPH) masif, tekrarlayan ve /veya organize olan trombiislerin ya da damar duvari yeniden bicimlenmesinin (remodeling) pulmoner damarlari tikamasi ve
kan akimini yavaslatmasi sonucunda olugan prognozu kétii bir hastaliktir. Hareketle veya egzersizle olan nefes darligi en sik gériilen bulgulardandir. Yakin
zamanda derin toplardamar pihtilagmasi ya da akciger pihtilagsmasi gegiren hastalarda gegcmeyen nefes darligi durumunda KTEPH distindlmelidir.

SOzLU BILDIRILER

Olgumuzu sunmadaki amacimiz, pulmoner embolili hastalarin her poliklinik bagvurusunda Klinik ve sikayetlerinin mutlaka sorgulanmasi gerektigi ve ozel-
likle semptomlar devam eden hastalarin ekokardiyografik olarak degerlendiriimesi gerektiginin dnemini vurgulamak ve periferik hastanelerden bu tiir
vakalarin KTEPH tedavisi igin endarterektomi uygulayan kliniklere yonlendiriimesidir.

25 yaginda kadin hasta, sagd yan agnsi, oksiiriik ve nefes darlig sikayeti ile acil serviste degerlendirildi. Ozge¢misinde 2 hafta énce sezeryan ile dogum
oykiisti mevcuttu. Acilde yapilan elektrokardiyografisinde siniis tasikardisi, ekokardiyografisinde tagikardi, saglar normal, PAB 30 mm-Hg olarak saptandi.
Di-Dimer 1803ng/mL(0-243), troponin:7,90 pg/mL(15,6) idi. Cekilen kontrasth BT anjioda sag ve sol pulmoner arterin segmenter ve subsegmenter dalla-
rinda pulmoner emboli ile uyumlu dolum defektleri mevcuttu(Resim 1). Pulmoner emboli tanisi ile yatirilarak tedavi edilen hasta tedavi dozunda enoksaparin
ile taburcu edildi. Tedavinin 2. ayinda semptom ve sikayetlerinin artmasi (izerine hastanin tekrar gekilen toraks tomografisinde bilateral plevral efiizyon, her
iki alt lob subsegment dallarinda emboli ile uyumlu dolum defektlerinin oldugu saptandi. (Resim 2)Alt ekstremite vendz doppler usg negatif olarak saptandi.
Hastanin diger tetkiklerinde Ro-52 pozitif, lupus antikoagiilan:186,50 saniye (31-44), Anti kardiyolipin Ig M:>120 MPL U/mL(0-12), Anti kardiyolipin Ig
(:95,26 GPL U/mL (0-12), Anti beta-2 glikoprotein 1 Ig M:111,54 RU/mL(0-20) tespit edilmesi (izerine mikst konnektif bag doku hastaligi kabul edilerek
coumadin ile birlikte hidroksiklorokin tedavisi baglandi. Tedavinin 6. ayinda hastanin eforla nefes darligi sikayetinin arttigini belirtmesi iizerine kardiyoloji ile
tekrar konsiilte edildiginde yapilan ekokardiyografisinde D-SHAPE bulgusu ile birlikte PAB ‘ nin 82 mm-Hg oldugu saptandi. Gekilen kontrol BT anjiosunda
sag pulmoner arter segment dallarinda kontrastlanma izlenmemesi (Resim 3) nedeni ile KTEPH diigtiniilerek pulmoner endarterektomi igin iist merkeze
sevk edildi ve hastaya endarterektomi uygulandi (Resim 4). Endarterektomi sonrasi semptomsuz olarak halen poliklinigimizden takip edilmektedir.

ANAHTAR $0ZCUK: Pulmoner tromboemboli, endarterektomi, ekokardiyografi

Resim 1: Yatis Kontrasth Tomografi: Sag ve sol pulmoner arter segmenter ve subsegmenter dallarinda trombiis
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Resim 3: Sag pulmoner arter segment dallaninda kontrastlanma izlenmedi
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Resim 5:Pulmoner endarterektomi sonrasi PAAC
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SB11 HIGH BLOOD VISCOSITY IS ASSOCIATED WITH INCREASED IN-HOSPITAL MORTALITY IN PATIENTS WITH ACUTE PULMONARY EMBOLISM
Engin Algiil", Nail Burak Ozbeyaz2, Haluk Furkan Sahan', Hilal Erken Pamukgu!

"University of Health Sciences, Diskapi Yildirim Beyazit Education and Research Hospital, Department of Cardiology , Ankara, Turkey
2Pursaklar State Hospital, Department of Cardiology Clinic, Ankara, Turkey

Background and Aim: Pulmonary embolism (PE) is a disease that can present with very different symptoms and clinical manifestations, and may cause
increased mortality and morbidity in case of delayed diagnosis and treatment. For this reason, it is very important to diagnose these patients early and
identify high-risk patients for the administration of appropriate treatments. Therefore, different biomarker tests or imaging methods are used for patient
risk classification. Blood viscosity is a marker that has been shown to be a poor prognostic factor in different cardiovascular diseases. It is known to be
higher in PTE patients than in in healthy individuals. In our study, we planned to investigate the relationship of blood viscosity with mortality in patients with
acute pulmonary embolism.

Methods: A total of 353 patients presenting with acute PE were included in this retrospective study. The patients’ baseline demographics, echocardiograp-
hic data, and in-hospital follow-up data were obtained from hospital records. Whole blood viscosity (WBV) was calculated from the biochemistry samples
taken at the time of admission, using total plasma protein and hematocrit values as defined in the literature.

Results: In-hospital mortality developed in 48 (13.59%) of the patients. Whole blood viscosity was found to be significantly high for both low shear rate
(71.3 (62.6 — 88.2) vs 53.5(46.9 — 63.8); p <.001) and high shear rate (17.8 (17.1 — 19.4) vs. 16.4 (16.1 — 18.2); p <.001) in patients with mortality. In
addition, in the group in which PE had a mortal course, NT-proBNP, WBC count, and troponin were found to be statistically high, while hemoglobin was low.

Conclusions: As a result of our study, we found that WBV is significantly higher in PE patients with in hospital mortality.

Table 1. Demographic, clinical, and laboratory findings of patients according to in-hospital mortality.

In-hospital all-cause mortality

A

Yes,n =48 No, n =305 p-Value
Demographics
Age (years) 67.8+16.3 66.7+16.4 .346
Female, n (%) 26(54.2) 156(51.1) .567
CAD, n (%) 18(37.5) 95(31.2) .269
HF,n(%) 7(14.6) 51(16.7) 234
CKD,n (%) 3(6.2) 19(6.1) AT1
COPD,n (%) 6(12.5) 32(10.5) 527
Prior DVT,n (%) 16(33.3) 62(20.3) 450
Malignancy,n (%) 13(27.1) 45(14.8) .366
RV overload,n(%) 38(79.2) 152(49.8) <.001
Clinical Status
Dyspnea, n (%) 41(85.4) 211(69.2) .018
Hemoptysis, n (%) 3(6.2) 15(4.9) 481
Chest pain, n (%) 23(47.9) 14(146.6) 165
Syncope, (%) 9(18.8) 44(14.4) 672
Decreased mental status,n (%) 21(43.7) 69(22.6) .007
Systolic BP (mmHg) 106.41+£16.49 117.51+£15.62 <.001
Diastolic BP (mmHg) 68.26+9.57 76.37+11.43 .002
Heart rate, bpm 98.63+19.02 91.65+19.75 .038
Laboratory
Hemoglobin, g/L 110.53+23.21 124.53+22.56 <.001
Platelet count (x10°/L) 343.48+175.86 342.55+146.25 479
WBC count (x10° /L) 13.35+9.41 10.21+6.49 .001
Creatinine 0.98+0.49 1.02+0.52 217
Cardiac troponin (ng/L) 1002.54+1225.32 490.88+1078.59 .025
D-dimer (ng/mL) 4874+2193.67 4870+2545.34 817
C-reactive protein (mg/L 11.07+7.19 10.98+9.52 .984
NT-proBNP (pg/dL) 1662.12+1873.27 1013.44+1421.35 .023
SPAP (mmHg) 54.91+11.86 47.21+12.86 .014
WBV at LSR 71.3(62.6-88.2) 53.5(46.9-63.8) <.001
WBV at HSR 17.8(17.1-19.4) 16.4 (16.1-18.2) <.001

CAD: Coronary Artery Disease, HF: Heart Failure, CKD: Chronic Kidney Disease, COPD: Chronic Obstructive Pulmonary Disease, DVT: Deep Vein Thrombosis, RV: Right
Ventricular, APE: Acute Pulmonary Embolism, sPESI: simplified pulmonary embolism severity index, WBC: White Blood Cell,sPAB: systolic Pulmonary Artery Pressure, WBV:
Whole blood viscosity,LSR: low shear rate, HSR: high shear rate
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SB13  GRUP 3 PULMONER HiPERTANSIYONDA SISTEMiIK SKLEROZIS iLE iLiSKiLi INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI

Dr. Fiisun FAKILI

Gaziantep Universitesi, GOgtis Hastaliklar Anabilim Dali

Olgu Sunumu

Aralik-2019: 22 yaginda kadin hasta poliklinigimize mMMMRC2 diizeyinde eforla artan nefes darligi ve aralikh kuru oksiiriik sikayetleri ile bagvurdu.
Sistem sorgusunda adiz ve g6z kurulugu mevcuttu.

(Ozgecmis: Sigara yok, skleroderma (1 yildir)

Kullandigi ilaclar: Trentilin retard 400 mg 1x1 (1 yildir), Prednol 16 mg 1x1, Plaquenil 200 mg tb2x1, imuran 50 mg 3x1, Calcimax ef tb 1x1
Fizik muayene: sp02%95 oda havasi Nb:95/dk, yiizde agiz agikligi azalmig, dudaklar ince, el parmaklari ince ve sis (Resim 1)

SS: Bazallerde velcro raller mevcut

PTO yok

Laboratuvar: Serolojik markerlar: ANA IFA+++, graniiler, anti-SSA+, CCP, anti-SLC-70, anti-Jo1, anti-SM negatif

CRP:3 mg/L, Sedimantasyon:7 mm/h

Whbc:10290 Hb:14 MCV:92 plt:302000

Karaciger ve bobrek fonksiyonlar normal, TiT: N

Radyoloji: PA AC (Resim 2): Bilateral bazallerde daha belirgin ince retikiilasyonlar

HRCT: Bilateral akciger alt loblarda daha belirgin olmak (izere apeksten bazale, santralden perifere dogru giderek artan interlobiler septal kalinlagmalar ve
traksiyon eglik ettigi bal petedi akciger goriinimii ile uyumlu alanlar mevcuttur. (Resim 3)

SFT: FVC:2.21 (%67) FEV1:1.92 (%66) FEV1/FVC %:87

DLCO:2.7 (%31) DL adj:2.6 (%29) DLCO/VA:54 (Resim 4)

6DYT: Test sonu sp02%87, 445 m (%56) (Resim 5)

Transtorasik EKO: sPAB:40+8 mmHg, IAS intakt, sag kalp bosluklari normal
Plan:

Sag kalp kateterizasyonu oPAB:25 mmHg, reversibilite negatif

Tani:

1. Sistemik sklerozis ile iligkili interstisyel akciger hastaligi

2. Grup 3 Pulmoner Hipertansiyon

Tedavi:

e Saglik Bakanhgi endikasyon digi ilag bagvurusu onaylandi. Nintenanib 150 mg 2x1 (SSc-ILD’de nintedanib’in etkililigi ve giivenliligi bir faz-3 calisma-
sinda degerlendirildi (SENSCIS)

e Macitentan 10 mg 1x1

e Romatolojik tedavileri devam edildi.

e 2/2021:

1.1.2022: EKO: Sag yapilar N, sPAB:64 mmHg, pro-BNP 119

FS-3 olmasi iizerine Selexipag 1000 mg [selektif prostasiklin (IP) reseptér agonisti] eklendi.

MTX tedavisi eklendi.

Mobil oksijen tedavisi baglandi.

SFT: SFT: FVC:2.10 (%63) FEV1:1.78 (%61) FEV1/FVC %:85

DLCO:2.3 (%27) DL adj:2.6 (%26) DLCO/VA:45 (Resim 6)

6DYT: Test sonu sp02%76, 430 m (%53)

Ki: Nintenanib 150 mg 2x1 Macitentan 10 mg 1x1 (ERA), Selexipag 1000 mg [selektif prostasiklin (IP) reseptor agonisti], Prednol 8 mg, Plaquenil tb
Tedavi altinda bir kez COVID-19 PCR pozitifligi oldu ve ayaktan takip edildi. Hastane yatigi gerekmedi.
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Sonug:

24 yaginda, FS-1, egzersizle desatiire ancak oda havasinda otururken satiirasyonu normal
FVC de azalmay yavaglatmak hedefine ulagildi.

Akciger nakil merkezine bagvurusu yapildi.

EKO: Sag yapilar N, sPAB:40 mmHg, pro-BNP N

En son Romatolojide Rituximab bagland.

SOzLU BILDIRILER

Sistemik sklerozis akciger parankim tutulumu olan EKO’da yiiksek riskli hastalarda sag kalp kateterizasyonu dnerilmelidir.
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SB15 PULMONER TROMBOEMBOLI: PULMONER TROMBOENDARTEREKTOMi OLGUSU
Uzm. Dr. Gokhan AYDIN
Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi Kardiyoloji

Pulmoner tomboemboli (PTE) siklikla alt ekstremite derin venlerinde yerlesen trombiisiin mobilize olarak pulmoner arterleri tam yada tama yakin okliide
etmesi ile olugan Klinik acil durumdur. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), kronik siirecte pulmoner arterlerin organize olmus trom-
biislerle kalici olarak tikanmasi sonucunda pulmoner kan akiminin redistribiisyonu ve pulmoner mikrovaskiiler yatakta remodelling sonucunda olusan
pulmoner hipertansiyon (PH)’dur. Olusan PH kalici olabilir ve zamanla sag ventrikiil yetersizligi geligebilir. Tani KTEPH'in spesifik fizik muayene bulgusu yada
semptomu olmadig icin gecikebilir. Progresif dispne tanimlayan her hastada 6zellikle vendz tromboembolizm (VTE) éykiisii de varsa KTEPH ayirici tanida
digtiniilmelidir. Hastalarin yaklasik 1/4’ iinde VTE 6ykiisii yoktur. Bu hastalarda progresif dispne, senkop, sag kalp yetmezligini isaret eden genel yorgunluk
hali, carpinti, efor anginasi ile ilerleyen olgularda hemoptizi ve senkop goriilebilir. Akciger grafisi, bilgisayarl tomografi, ekokardiyografi, ventilasyon/per-
flizyon sintigrafisi tanida kullanilan non-invaziv goriintiileme yontemleridir. Tiim hasta gruplarinda halen pulmoner anjiografi ve sag kalp kateterizasyonu
invaziv altin standart tani yontemidir. Tedavide antikoagiilan tedavi, fibrinolitik tedavive pulmoner tromboendarterektomi (PTEA) dnerilen yontemlerdi. Akut
PTE olgularinda antikoagiilan ve fibrinolitik tedavi 6n planda iken, gecikmis yada tekrarlayan KTEPH olgularinda medikal tedavi faydasi sinirl oldugundan
PTEA tedavi secenegi olarak diisiintiimelidir.

Bilinen epilepsi dykiisii olan 55 yaginda kadin hasta nisan 2022 de 1 hafta 6nce baglayan nefes darlidi, yiiksek ates, oksiiriik, gogiis agrisi yakinmasi ile
dig merkez ilge devlet hastanesi aciline bagvurmus.Acilde kontrastsiz Toraks BT de sag pulmoner iist lob posterior lobunda subsegmental atelektazi izlen-
mis. Medikal tedavi verimis. Ayni yakinmalarla 3 kez acil servise bagvuran hastaya medikal tedavi ile ayaktan polklinik kontrolii 6nerilmis.Temmuz 2022
menoraji nedeni ile planlanan jinekolojik cerrahi dncesi preoperatif olarak kardiyoloji tarafindan degerlendirilen hastaya gdgiis agrisi nedeni ile myokard
perfiizyon sintigarfisi (MPS) istenmis.Yapilan transtorasik ekokardiyografide (TTE) EF normal ve kalp bolsuklar olagan genislikte saptanmis. MPS normal
olarak saptanan hasta son olarak tekrar nefes darligi ve gogis agrisi ile ilge devlet hastanesi acil servisine bagvurmus. Acilde goglis hastaliklar tarafindan
istenen pulmoner BT anjioda bilateral ana pulmoner arterlerde emboli (Resim 1) ve sag ventrkiil icinde trombiis imaji (Resim 2) saptanan hasta hastanemize
sevk edilmig.Yatisi yapilan hastada genel durumu orta bilinci agik, oryante-koopere TA:124/90 mmHg, Nabiz:109/dk, SO2(oksijensiz): %88, SO2(oksijenli):
%96 Elektrokardiyografide normal siniis ritmi , hiz 100/dk. komplet sag dal blogu, S1-Q3-T3 paterni izlendi (Resim 3, 4). Hastaya yapilan TTE'de aort
koki: 30mm, sol atriyum: 35 mm, diyastol sonu ¢api: 40 mm, sag ventrikiil capi: 46 mm, sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu %65, sol ventrikiil konsantrik
hipertrofisi, septal paradoks hareket, 2. derecede trikiispit yetersizligi, pulmoner arter basinci:68 mmHg, 1. derecede mitral yetersizligi, TAPSE:18 mm , sag§
ventrikiil iginde kismen sag ventrikiil serbest duvar-apekse bagh kismi hareketli izoekojen trombiis imaji saptandi (Video 1). Antikoagiilan tedavi baslanan
ve fibrinolitik yapilan hastaya 2 giin sonra yapilan TTE'de aort kok(i:30mm, sol atriyum: 36 mm, diyastol sonu ¢api: 40 mm, sag ventrikiil capi 46 mm,
sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu %60, sol ventrikiil konsantrik hipertrofisi, septal paradoks hareket, 3. derecede trikiispit yetersizligi, pulmoner arter ba-
sinct: 70 mmHg, 1. derecede mitral yetersizligi, D-SHAPE bulgusu, sag ventrikiil iginde en biiyiigii 21*15 mm kismi hareketli izoekojen 4-5 adet fragmante
trombiis imaji izlendi. Hastanin TTE bulgular ve dispnesinin devam etmesi (izerine KTEPH diigtiniilerek PTEA igin hasta ileri merkeze sevk edildi. Hastaya
PTEA uygulandi (Resim 5).

ANAHTAR $0ZCUKLER: Pulmoner tromboemboli, pulmoner tromboendarterektomi, transtorasik ekokardiyografi, pulmoner anjiografi.

L 3
; AL
Resim 1: Kontrasth pulmoner BT anjioda Resim 2: Kontrastli pulmoner BT sag ventrikiil
bilateral ana pulmoner arterlerde trombiis icinde trombiis

Resim 3: Yatis 6ncesi EKG

o

Video 1.mp4

Resim 4: Yatis sonrasi EKG Resim 5: Pulmoner tromboendarterektomi Video 1: Transtorasik ekokardiyografi

35

o
w
=
x
(a]
=
m
D
|
N
:0
7



4. ULUSAL

~ e | -
d b.h_'ﬂ' E' | Akcdgier
n) | Damar Hastaliklan I
Li[I'HA[I Arastirma Dernegi

PULMOMER VASKOLER HASTALIKLARDUNDEN BUGONE DEGISENLER

Hilton Dalaman - Sargerme  27-30 Ekim 2022

SB16 AKUT MU? KRONIK Mi?
Gozde Kalbaran Kismet, Oguzhan Okutan
Sultan 2.Abdiithamid Han Egitim ve Aragtirma Hastanesi-Gogiis Hastalklar Servisi, Istanbul

GiRis: Pulmoner tromboembolizm (PTE), mortalite ve morbiditesi yiiksek, tedavi edilmediginde kolay niiks edebilen bir hastaliktir. PTE’de taniya giden yol,
oncelikli olarak hastaligin akla getirilmesi ve Klinik kusku ile baslar. Klinik bulgularin nonspesifik olmasi taniy zorlastirmaktadir. Bunun igin baglangictaki
semptom ve bulgularin yaninda kalitsal veya edinsel (cerrahi, immobilizasyon, malignite, travma, uzun siireli seyahat 6ykiisii vs.) risk faktorlerinin sorgu-
lanmasi/saptanmasi ve alternatif tanilarin dislanmasi gereklidir.

SOzLU BILDIRILER

PTE tedavisinin esas amaci; tikali damarda perfiizyonu yeniden saglamak, olusmus pihtinin progresyonunu, embolizasyonunu engellemek ve niiksii on-
lemektir. PTE tanisi konulan hastanin erken (ilk 30 giin) mortalite ve komplike seyir agisindan yiiksek, orta veya diigtik riskli olarak ayirt edilmesi, tedavi
seceneklerini belirler. Pulmoner emboli siddet indeksi (PESI) hesaplanarak tedavi 6nerisi yapiimaktadir.

Antikoagiilan tedavi yeni trombiislerin olusmasini ve dolayisiyla mevcut trombiisiin geniglemesini 6nler. PTE’de antikoagiilan tedavinin erken baglanmasi
niiksii ve mortaliteyi azaltirken, diger yandan hastay kanama riskine sokabilir. En az 3 ay siiresince uygulanan antikoagiilan tedavi niiks ve erken mortaliteyi
belirgin olarak azaltir. Uzun siireli (5-7. Giinden 3 aya kadar) ve uzatiimig tedavi (>3 ay) siiresinin karari verilirken, niiks olasiligi ve kanama riski birlikte de-
Gerlendirilmelidir. PTE’nin tekrarlama riski, akut olaydan sonraki ilk haftalarda en yiiksek diizeyde olup, aylarca yiiksek seyredebilir. Bu risk; akut olayin etkili
tedavisine, uzun siireli tedavinin minimum siiresine ve yeni bir vendz tromboembolizm (VTE) i¢in hastanin kalici bir risk faktori tagiyip tagimamasina bagh
olarak degisir. Tedavi sonlandiktan sonra rekiirren PTE olusma riski indeks (ilk) PTE olayinin 6zelligine baghdir. Gegici risk faktérleri (6strojen tedavisi, gebe-
lik, sekiz saat lizerinde ugak seyahati, yeni gecirilmig cerrahi) bulunan hastalarda optimal antikoagiilan tedavi kesildikten sonra niiks olasiligi; predispozan
riskin niteligine gore degisir. Aktif kanser hastalari, bir ya da daha fazla PTE 6ykiisii olanlar, antifosfolipid antikor sendromlu hastalar, PTE’ye DVT’nin de
eslik ettigi hastalarda proksimal venlerde rezidiiel trombiis varliginda, herediter trombofilik durumu olan hastalarin niiks etme sansi daha fazladr.

Normal bir hastada akciger embolisi sonrasi antikoagilasyon tedavi ile 3-6 ay icerisinde pihtinin ¢éziilmesi ve normal kan akiminin saglanmasi gerekir.
Ancak bazi hastalarda pihti tamamen ¢oziilmez ve kalan bu pihti artiklar organize olarak akimi kisitlayici fibrotik bir materyale doniisiir. Akciger damar
yatagindaki direncin artmasi ile sag ventrikiiliin is yiikii artar ve bir siire sonra sag kalp yetmezligi meydana gelir. Akut PTE tanisi ile takip edilen hastalarda
3-6 aylik antikoagiilan tedavi sonrasi nefes darli§i ve fonksiyonel kisitlilik olmasi durumunda veya semptom olmaksizin kronik tromboembolik pulmoner
hipertansiyon (KTEPH) icin risk faktdrlerinin varliginda ekokardiyografi (EKO) ile dederlendirme yapiimalidir. Pulmoner BT anjiyografide de; duvara ekzantrik
yapismis kalsifiye dolum defektleri, damar duvariyla genis agi yapan trombiis, damarin tamamen tikali olmasi, tikaniklik distalinde damar ¢apinda azalma,
ani koniklesme ve kesilme, intimal diizensizlik, vaskiiler kivrimlanma, stenoz ve post-stenotik dilatasyon, brongiyal-sistemik kollateraller, mozaik perfiizyon
gibi bulgular kronik emboliyi diisiindiirmektedir. Akut PTE’de limen iginde siskin, merkezi dolum defekti beklenir. Ayrica akut PTE’de damar duvari ile dar
acl yapan periferal dolum defektleri, oligemi, parankimde enfarkt gibi bulgular da goriilebilmektedir.

COVID-19 enfeksiyonu, siddetli inflamasyon, hipoksemi ve bunlara bagli endotel hasari ve koagiilopati sonucunda tromboz riskini arttirmaktadir. Buna
bagh gelisen PTE’de tedavi siiresi en az 3 olmalidir. Bizim olgumuzda da COVID-19 enfeksiyonu sonrasi PTE gelismis olup 6 ay siireyle antikoagiilan tedavi
almigtir. Ancak sonrasinda hastada niiks gelismistir. Bu olgu radyolojik olarak akut emboli ve kronik emboli agisindan ayrimda zorluklar yasanabilmesi
sebebiyle sunulmustur.

OLGU: Gogus ve sirt agrisi sikayeti ile tarafimiza bagvuran 6zgegmisinde HT, DM, epilepsi 6ykiisii olan 69 yasinda kadin hasta 1 ay énce COVID-19
pnémonisi nedeniyle hastanede yatarak tedavi edilmis. Taburculuk sonrasi 1 ay siireyle tek doz diisiik molekil agirlikli heparin (DMAH) kullanmig. Bize
basvurusunda normotansif ve normoritmik olan hastanin akciger sesleri dogal olarak duyuldu. Yapilan kan tetkiklerinde D-dimer: 2,66 pg/mL (0-0,5) olarak
yiiksek ve troponin negatif bulundu. Pulmoner BT anjiyografide ana pulmoner arter capi 29 mm, sag pulmoner arter 19 mm ve sol pulmoner arter 17 mm
6lctildi. Sag pulmoner arter proksimalinde liimende, sol (st lober dalda trombiis ile uyumlu dolum defekti izlendi (Resim 1). Bilateral alt ekstremite venéz
renkli doppler ultrasonografide (RDUS) dolum defekti izlenmedi. EKO’da sistolik pulmoner arter basinci (SPAB), sag kalp bogluklari ve fonksiyonlari normal
olarak izlendi. Hastaya 6 ay siireyle DMAH tedavisi sonrasinda kontrolii planlandi. Hasta bu siirecin sonunda kontrole gelmeden tedavisini kendisi sonlan-
dirmis. 2 ay ilagsizik dénemi sonrasinda da sirt agrisi, halsizlik, cabuk yorulma ve nefes darli§i sikayetleri gelismesi tizerine tekrar tarafimiza bagvurdu.
Tiim sistem muayeneleri normal olan hastada troponin negatif ve D-dimer yiiksek (1,56 pg/mL) bulundu. Pulmoner BT anjiyografide sag pulmoner arter
distalinde bazal segmenter arter dallari boyunca devamlilik gdsteren ve liimeni kismen daraltan (parsiyel trombiis) emboli ile uyumlu dolum defekti izlendi
(Resim 2). Bilateral alt ekstremite vendz RDUS normal saptandi. EKO ile muayenede sag kalp bosluklari boyut ve fonksiyonlari normal olup Hafif -TY (SPAB:
20+5 mmHg )TAPSE: 24 mm izlendi. Ventilasyon/Perfiizyon (V/P) sintigrafisinde perfiizyon defekti izlenmedi. Dolayisiyla KTEPH diisiiniilmedi. Pulmoner BT
anjiyografide trombiis, damar duvarina yapigmis, damar duvari ile genis agi yapmis gekilde izlenmediginden ve intimal diizensizlik olmadigindan kronik
emboli lehine degerlendirilmedi. Bu bulgulan gostermediginden akut trombiis olasiligi distinilerek tekrarlayan pulmoner emboli nedeniyle hasta igin dmdir
boyu antikoagiilan tedavi planlandi. Hasta 3-6 ay araliklarla halen takip edilmektedir.

SONUG: PTE'de en az 3 ay siiresince uygulanan antikoagiilan tedavi niiks ve erken mortaliteyi belirgin olarak azaltir. PTE niiksii, % 4-9 oranlarinda mor-
talitesi ve KTEPH’e yol acabilme 6zelligi nedeniyle 6nemli ve éniine gegilmesi gereken bir durumdur. PTE, antikoagiilan tedavi altinda bile niiks ihtimali
bulunan bir hastalik olup, uzun siireli oral antikoagilan tedavi uygulandiginda mevcut niiks riskinin yaklasik % 90 azaldigi gésterilmistir. Niiks, en ok tedavi
bitiminden sonraki ilk 6 ayda goriilmektedir. PTE gecirmis ve ilerleyici nefes darligi tanimlayan her olguda niiks ve KTEPH agisindan dikkatli olunmalidir.
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SOzLU BILDIRILER

Resim 2: Hastamin pulmoner BT anjiyografisinde sag pulmoner arter distalinde bazal segmenter arter dallan boyunca devamlilik gdsteren ve liimeni kismen daraltan (parsiyel
trombiis) emboli ile uyumlu dolum defekti izlendi.
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SB22 OPERE VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT VE SKLERODERMA TANILI HASTANIN GEG PULMONER ARTERIYEL HIPERTANSYONU; HANGISI ILE
iLiSKiLi?
Mustafa Oguz

Girig: Pulmoner hipertansiyon(PH), cok sayida hastaligin pulmoner vaskiiler yatakta patofizyolojik degisiklikler olugturmasi sonucu geligen kronik ve ilerle-
yici bir kardiyopulmoner hastaliktir. Konjenital kalp hastaliklari cocukluk ¢agindan baslayan pulmoner arterial hipertansyonun (PAH) 6nemli sebepleri arasin-
dadr. Ventrikiiler septal defekt (VSD), PAH’a neden olabilecek en dnemli konjenital kalp hastaligidir. Klinik énemdeki VSD ’lerin erken dénemde kapatiimasi,
sonraki donemde PAH gelismesini maalesef 6nleyemeyebiliyor (1).

Otoimmun inflamatuar bir hastalik olan skleroderma, 30-50 yas arasida agirlikli olarak kadin hastalarda gériilmektedir. PAH gelisen skleroderma hastala-
rinda morbidite ve mortalitede artis hizianmaktadir (2). Bu grup skleroderma hastalarinda erken tani ve tedavi ile, hastaligin prognozunda énemli ilerlemeler
sa@lanabilmektedir.

PAH hastalarinda etyolojik degerlendirme, prognoz, tedavi segimi ve takibi agisidan dnemlidir. Her nekadar PAH etyolojisinde ¢cogu zaman tek hastalik olsa
da bazen birden fazla olasi etyolojik hastalik bulunabilir. Vakamizda opere VSD ve skleroderma tanisi ile klinigimize basvuran hastamizi sunuyoruz.

Vaka Sunumu: 50 yas kadin hasta ani geligen ¢arpinti, biling bulanikli§i ve artan nefes darligi sikayeti ile acil servise bagvuruyor. Acil servis bagvurusunda
Ta:75/50 mmhg, ekg:176/ dk,AF, SS: 44, S02: 46, ates: 37.1 C olarak dlgiimler yapiliyor. Hasta opere VSD (membrandz tip VSD-14 yaginda), 5 yil dnce
skleroderma tanilari olup romatoloji takiplidir. Tagikardi ve hipotansiyon nedeniyle kardiyolojiye danisiliyor. Hastanin ¢ekilen EKG: 178/ dk atrial fibrilasyon
ritminde oldugu gorildii (2 giin once dis merkezde cekilen ekg 92/ siniis ritmi) (Sekil 1). Yatak basi yapilan tasikardi nedeniyle suboptimal eko da sag
kalp dilate oldugu, sol kalp boyutlarinin normal, kalp bosluklarinda kitle-trombiis izlenmemesi iizerine yeni gelisen AF nedeniyle hemodinamik bozulmanin
gelistigi diisiiniilerek acil kardiyoversiyon yapilmak iizere kardiyoloji YBU alindi. Medikal kardiyoversiyon (amidaron-300 mg iV puse/600 mg 24/infiizyon)
planland:. Amiodaron 300 mg iV puse sonrasi siniis ritmi saglandi (Sekil 2). Siniis ritminin saglanmasi ile hemodinamik parametrelerde diizelme gerceklesti
(Ta: 95/65 mmhg, SS:24, kalp hizi: 105 /dk). Akciger grafisi ¢ekildi (Sekil 3). 5 It 02 nazal maske ile S02:68 yiikseldi. Acil medikal kardiyoversiyon sonrasi
yapilan FM’ de AC sesleri azalmig, minimal wheezing, S1 +, S2 sert, periferik yiiklenme + ( JVP+/+, PTO: +/+), dudaklar siyanéze, parmaklarda comak-
lagsma izlendi (Sekil 4).

Elektif yapilan EKO: Normal LV sistolik fonksyonlari, Dilate sag kalp, Pulmoner hipertansyon(sPAB: 90-95 mmHG.) (Sekil 5, 6, 7, 8).

Hastanin gocuklugundan beri nefes darligi sikayeti var, yagitlan ile kiyaslandiginda efor kapasitesinin diisiik oldugunu belirtti. Ayrica dudaklarindaki morar-
ma ile gomak parmaklarinin gocukluk doneminden beri var oldugu, son dénemlerde morarmalarin ve nefes darliginin arttigini belirti.

Hastaya sag kalp kateterizasyonu yapildi (Sekil 9). Step-up: normal

Hasta yapilan degerlendirmesinde pre-kapiller PH tanisi konuldu. Ancak SS sekonder PH mi yoksa VSD ye sekonder rezidii PAH mi?
Hastanin romatoloji tarafindan verilen IVIK tedavisi devam edildi. Toraks BT’de yaygin interstisyel tutulum oldugu izlendi (Sekil 10).
Ambrisentan 10 mg + Tadalafil 1x40 mg (1 ay sonra kademeli doz titrasyonu ile)

3 ay sonra kontrolde 6DKY 156 metre( tedavi 6ncesi 60 metre yiriidi), sikayetlerinde kismi diizelme gergeklesti.

Tartigma: PAH etyolojisi olarak skleroderma mi yoksa VSD iligkili rezidu PAH mi ya da skleroderma ve rezidii PAH birlikteligi mi? Hastanin 5 yildir sklero-
derma tanili olmasi, sklerodermanin ileri evrede olmasi on planda skleroderma iligkili pah diistindiiriir. Ancak hastanin ¢ocuklugundan beri efor dispnesi
olmasi, yasitlariyla kiyaslandiginda efor kapasitesinin diigiik olmasi, gomak parmak gibi kronik hipoksi bulgularinin uzun siireden beri var olmasi da rezidii
VSD iligkili PAH diistindiirtir. Elbette her iki durumun da birlikteligi olabilir. Hastanin yeni gelisen hizli AF nedeniyle hemodinamisinde bozulma olmasi ve bu
sekilde gecikmig PAH tanisi konulmasi, bu iki tani arasinda etyolojik ayirma gidilmesini zorlagtinyor.

Referanslar:

1. Palladino-Davis AG, Davis CS. Outcomes of infants and children undergoing surgical repair of ventricular septal defect: a review of the literature and
implications for research with an emphasis on pulmonary artery hypertension. Cardiol Young. 2020 Jun;30(6):799-806.

2. Vonk MC, Vandecasteele E, van Dijk AP. Pulmonary hypertension in connective tissue diseases, new evidence and challenges. Eur J Clin Invest. 2021
Apr;51(4):

Sekil 1. Hizh Ventrikiil Yanith Atrial Fibrilasyon Sekil 2. Kardiyoversiyon sonrasi siniis ritmi
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SB23 PLEVRAL SIVIDA D-DIMER DUZEYiNiN PULMONER EMBOLi TANISINA KATKISI
Muzaffer Onur Turan' , Mehmet Késeoglu? , Esma Gezer', Hayat Ozkanay?, Kaan Sézmen?

zmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk EAH, Gogls hastaliklari AD, lzmir
Zlgmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk EAH, Biyokimya AD, lzmir
3lzmir Katip Celebi Universitesi Atattirk EAH, Halk saghgi AD, lzmir

Amag: D-dimer, bir fibrin yikim (iriinii olup, serumdaki diizeyi 6zellikle pulmoner emboli tanisinin konulmasina katki saglamaktadir. Galismamizdaki temel
amag, hastaya tanisal amagl yapilmis torasentez ile alinan plevral effiizyon 6rneklemesinde caligilacak olan D dimer diizeyinin basta pulmoner emboli
olmak (izere ayirici tanidaki katkisinin degerlendiriimesidir.

Yontem: Calismaya, hastanemiz Gogiis Hastaliklar Klinigi’nde radyolojik goriintilemesinde plevral efiizyon saptanan ve plorezi etyolojisi agisindan tetkik
edilmekte olan hastalar prospekif olarak dahil edilmistir. Torasentez ile alinan plevral sivi érneginden plevral sivida (es zamanli olarak kanda) LDH, protein,
albiimin, glukoz diizeylerine ve pH’a bakilmistir. Plevral effiizyonda D-dimer diizeyi i¢in alinan 6rnekler 10 dakika santrifiij edilmis ve -80°C’de saklanmis,
hasta alimi sona erdiginde tiim olgularda es zamanl olarak tiirbidimetrik yontemle caligiimigtir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 93 hastanin (54 erkek, 39 kadin) yas ortalamasi 65.45+16.03 idi. Plorezi olgularin %35.5’i malignite, %23.7’si pndmoni,
%17.2’si pulmoner emboli ve konjestif kalp yetmezligi, %6.5'i ise siroza bagh meydana gelmigti. Eksiida orani %70.9 iken, vakalarin %29.1’inde transiida
mevcuttu.Plevral sivi D-dimer diizeyi, eksiida tipi sivilarda transiidaya gére anlamli olarak daha yiiksek bulunmustur (p<0.001). Pnémoni grubunda plevral
sivi D-dimer diizeyi pnédmoni olmayan plorezi olgularina gore anlamli olarak daha yiiksek bulunmus olup pulmoner emboli ve malignite vakalarinda an-
lamli bir yiikseklik tespit edilmemigtir (sirasiyla p=0.161 ve 0.443). Plevral sividaki D-dimer diizeyi ile; yas (r=-0.261, p=0.012), plevral sivi pH (r=-0.217,
p=0.049) ve albiimin degeri (r=0.403, p<0.001) arasinda anlamli korelasyon saptandi.ROC egrisi analizine gdre eksiida grubunu transiida grubundan
ayirabilecek plevral sivi D dimer esik degeri 16833 ng/mL kabul edildiginde sensitivite %93 spesifite %32, pnémoni tanisi igin ise esik degeri 50565 ng/mL
kabul edildiginde sensitivite %86 spesifite %38 olarak bulunmusgtur.

Sonug: Plevral sivi D-dimer diizeyinin eksiida-transiida ayinminin yapiimasina ve parapndmonik effiizyon tanisinin konulmasina yardimci bir parametre
olarak kullanilabilecegi diisiiniiimektedir. Pulmoner emboli ve malignite tamisinin konulmasinda plevral sivida D-dimer diizeyi bakiimasinin tanisal bir katkisi
olmadigi sonucuna varilmigtir.

Anahtar Kelimeler: D-dimer , plevral sivi, pulmoner emboli
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SB28 DASATINIB-INDUCED IRREVERSIBLE PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION TREATED WITH BOSENTAN AND RIOCIGUAT, A CASE REPORT
Omer Kiimet, M.D.", Remzi Sarikaya, M.D.’
"Health Science University, Van Educational And Research Hospital, Van

ABSTRACT:

Background: Dasatinib is used as first-line therapy for chronic myelocytic leukaemia. Dasatinib rarely causes severe pulmonary injury, and it is crucial to
define these side effects correctly. Dasatinib-associated pulmonary hypertension is classified in group 1 pulmonary arterial hypertension (PAH) subclass
drug and toxin-related PAH. This case report is a discussion of dasatinib-associated irreversible pulmonary arterial hypertension and the first case that
treated with Riociguat.

Case presentation: A 52-year-old woman with chronic myelocytic leukaemia developed severe PAH and pleural effusions after treatment with Dasatinib.
Transthoracic echocardiography demonstrated enlarged right heart dimensions, and tricuspid regurgitation jet velocity was measured as 3,9 m/sn. Right
heart catheterisation showed that she had precapillary PAH (group 1). Computerised tomography of thorax showed bilateral pleural effusion. PAH possibly
related to Dasatinib therapy was diagnosed. The Dasatinib therapy was stopped and switched to Nilotinib. She received the prednisolone for pleural effusion
about four months. PAH specific treatment started with Bosentan. When she did not get enough clinical and hemodynamic response with Bosentan treat-
ment, Riociguat was added to the treatment. After the initiation of Riociguat treatment, the symptoms regressed significantly, and the patient regressed to
the low-risk group. Although the symptoms regressed significantly, right heart catheterisation showed that pulmonary hypertension was irreversible even
after one year of combination therapy (Bosentan + Riociguat).

Conclusions: Tyrosine kinase inhibitors are widely used in the treatment of chronic myelocytic leukaemia. Dasatinib-a tyrosine kinase inhibitér- may cause
irreversible changes for pulmonary artery. Treatment stoppage and PAH specific treatment is a favourable way to manage Dasatinib-induced PAH.

Keywords: Dasatinib, Riociguat, Pulmonary Artery Hypertension, Tyrosine Kinase Inhibitors

BACKGROUND: Dasatinib, a second generated tyrosine kinase inhibitor (TKI), used in the treatment of haematological malignancies, is widely used as
first-line therapy for chronic myelocytic leukaemia (CML). Pulmonary hypertension (PH) and pulmonary arterial hypertension (PAH) have been reported as
infrequent, but significant adverse events associated with Dasatinib’2. Dasatinib-associated pulmonary hypertension is classified as group 1 pulmonary
arterial hypertension subclass drug and toxin-related PAH. Due to the increasing case series and studies, the category of drug and toxin-related PAH of
Dasatinib changed from ‘possible group’ to ‘definitive group’ at the 6th World Symposium on Pulmonary Hypertension in Nice®.

CASE PRESENTATION: A 52-year-old woman with a medical history of CML developed progressive dyspnea over six months. She was experienced in
severe dyspnea with minimal exertion and fatigue. Her CML was diagnosed in 2014 and had been in remission. She was initially treated with Dasatinib
(100 mg) once a day for five years until developing PAH with pleural effusions. There was no known previous cardiac or respiratory condition and another
significant disease without CML. She was hospitalised on March 2019. Physical examination revealed blood pressure 110/70 mmHg, a regular heart rate
with 90 beats/min, a 2/6 systolic murmur in the left sternal border and bilateral peripheral oedema. Electrocardiography (ECG) did not show any specific
pattern; it was normal. Transthoracic echocardiography demonstrated normal left ventricular and left atrial size, with a normal left ventricular ejection
fraction of 65% and normal function. There were enlarged right heart dimensions (Right ventricle basal diameter 46 mm, right atrial area 18 cm2) (fig-1).
Tricuspid regurgitation jet velocity was measured as 3.9 m/sn. Tricuspid annular plane systolic excursion (TAPSE) was measured as 19 mm. She had class
lll functional capacity, according to New York Heart Association (NYHA) functional capacity classification®.

Her hemodynamic measurements from right heart catheterisation showed; pulmonary artery systolic pressure(sPAP) 60 mmHg; pulmonary artery diastolic
pressure (dPAP) 32 mmHg; mean pulmonary artery pressure (mPAP) 40 mmHg; pulmonary capillary wedge pressure (PCWP) 9 mmHg; right atrial pressure
12 mmHg; cardiac output 3.43 L/ min with an index 1.84 L/min/m2; and pulmonary vascular resistance (PVR) 8 Woods units. (table 1) The vasoreactivity
test was negative. Parenchymal lung diseases, pulmonary embolism (ventilation-perfusion scan low probability) was not likely, thoracal CT showed cardio-
megaly with bilateral pleural effusion, and other reasons were ruled out with diagnostic imaging methods (fig-2). Autoimmune serologies were all negative
(ANA, pANCA, cANCA, rheumatoid factor, antichromatin antibodies, SCL-70, RNP antibodies, smith antibodies, SS-A, SS-B, and DNA Ab). NT pro BNP me-
asured as 940 (0-125 pg/mL). Her 6-min walking distance was 290 meters. She had precapillary pulmonary arterial hypertension (group 1). PAH possibly
related to Dasatinib therapy was diagnosed. The Dasatinib was stopped and switched to Nilotinib. She received the prednisolone for pleural effusion about
four months. PAH specific treatment started with Bosentan 62.5 mg b.i.d and then increased to 125 mg b.i.d.

The patient was evaluated three months later. Severe dyspnea and fatigue had been continued. She had a functional capacity class II-ll, according to NYHA.
Her 6-min walking distance was extended to 330 meters. NT pro-BNP was measured mildly decreased to 540 pg/ml (0-125 pg/mL). Systolic pulmonary
artery pressure (SPAP) was measured as 60 mmHg by transthoracic echocardiography. Because the patient is still in the moderate risk group, Riociguat
1 mg t.i.d. was added to Bosentan treatment. The patient was re-evaluated after receiving combination treatment therapy for three months. There was
regression of dyspnea and fatigue. She had a functional capacity class I- Il, according to NYHA. Her 6-min walking distance was 410 meters. NT pro-BNP
was measured as 205 (0—- 125 pg/mL). Transthoracic echocardiography revealed a 48 mmHg sPAP. The same treatment continued as the patient passed
to the low-risk group. We evaluated the patient one year later with a right heart catheterisation. It showed that; sPAP 42 mmHg, dPAP 19 mmHg, mPAP
25mmHg, PCWP 8 mmHg, right atrial pressure 8 mmHg, CO 4.8 L/ min, Cl 1.84 L/min/m2 and PVR 4 Woods -units (table-2). The same treatment continued
because the patient was at the low-risk group.

DISCUSSION AND CONCLUSIONS: The prognosis of CML has changed from a fatal haematological malignancy to a curable disease thanks to the use of
BCR-ABL TKIs. Dasatinib is a potent antileukemic agent successfully used in the treatment of CML®S. It has also been described, however, to produce seve-
ral adverse side effects. Since most CML patients use these treatments for a long time, it is necessary to know and follow the possible side effects. Among
the different BCR-ABL TKls, Dasatinib is the drug most related to pulmonary toxicities. Dasatinib-induced pleural effusion has an incidence of 15% to 35%?.
Other pulmonary complications, such as pulmonary arterial hypertension (PAH) and interstitial pneumonitis, have also been reported. The most common
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adverse effect is pleural effusion, PAH is a rare but severe complication of Dasatinib. The first case of Dasatinib-associated PAH was reported in 2009 .
A French group reported the incidence of Dasatinib-induced PAH as 0.45% (13 out of 2900 patients) among symptomatic patients®. Our patient had both
pleural effusion and pulmonary hypertension. Since pleural effusion develops by immunological mechanisms, methylprednisolone is generally preferred for
the treatment. Pleural effusion is wholly recovered after four weeks of receiving the methylprednisolone treatment.

The mechanism of Dasatinib induced PAH is unclear, but the inhibition of the Src kinases is believed to be a possible mechanism of Dasatinib-induced
changes in the pulmonary vasculature. Although most of the reported cases with Dasatinib-induced PAH have had some degree of clinical and biochemical
improvements after cessation of drug treatment, in some patients, PAH-specific therapies can be needed. An analysis of a French pulmonary hypertension
registry found that 37 % of patients continued to have PAH despite discontinuation of the drug after a median follow-up of 24 months . In our patient,
specific pah treatment (Bosentan 125 mg b.i.d) was initiated with the discontinuation of Dasatinib. We used Bosentan for the initial therapy as with most
other published cases. After three months of follow-up, Riociguat (three times a day) was added to her treatment because she had severe dyspnea and was
still in the moderate-risk group. Sildenafil has generally been used as a combination therapy in published cases, but we used Riociguat as a combination
therapy for our patient. After the initiation of Riociguat treatment, the symptoms regressed significantly, and the patient regressed to the low-risk group.
We demonstrated that Riociguat is an effective drug in sequential combination therapy in the treatment of Dasatinib-induced pulmonary arterial hyperten-
sion. Although the symptoms regressed significantly, right heart catheterisation showed that pulmonary hypertension was irreversible even after one year
of combination therapy (Bosentan + Riociguat). We have been following the patient in the low-risk group for about 18 months under combined treatment.

SOzLU BILDIRILER

In conclusion, we should consider combination therapy in symptomatic PAH patients after discontinuation of Dasatinib. Adding Riociguat to Bosentan is
an alternative treatment option in combination therapy. We must keep in mind that PAH due to Dasatinib may be irreversible. We recommend routine PAH
screening with echocardiography during Dasatinib or other TKI therapy in patients with oedema or pleural effusion due to increased case series.

List of Abbreviations

CML: Chronic Myelocytic Leukemia

PAH: Pulmonary Artery Hypertension

TKI: Tyrosine Kinase Inhibitors

TAPSE: Tricuspid annular plane systolic excursion
ECG: Electrocardiography

sPAP: Systolic Pulmonary Artery Pressure
dPAP: Diastolic Pulmonary Artery Pressure
mPAP: Mean Pulmonary Artery Pressure
PCWP: Pulmonary Capillary Wedge Pressure
CO: Cardiac Output

PVR: Pulmonary Vascular Resistance
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Figure Legends

Figure 1: Transthoracic echocardiography of the patient showed a D formation of the interventricular septum (blue arrow on Picture A) and enlarged right
heart dimensions (red arrow on Picture B)

Figure 2: Thoracic CT showed bilateral pleural effusion
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SB29 PULMONER EMBOLI OLGULARINDA DOAK KULLANIM VERILERI
Pakize Ayse Turan*, Muzaffer Onur Turan**
Menemen deviet hastanesi*, [zmir katip gelebi (iniversitesi **; gogtis hastaliklari bolimii

GiRiS: Pulmoner tromboemboli (PE) tedavi edilmedigi takdirde mortalitesi yiiksek olabilen bir hastalik olup, antikoagiilanlar, tedavide énemli bir yer tutmak-
tadir. Tedavide giincel ajanlardan olan direkt oral antikoagiilanlarin (DOAK) tilkemizde son yillarda kullanimi yayginlagsmaktadir. Galismada, PE‘de antikoa-
glilan tedavilerin icinde DOAK tedavisinin yerinin ve yayginliginin aragtirimasi amaclanmigtir.

METOD: iki merkezdeki 2018-2020 yillari tarihleri arasinda PE tanisi almis olgular, dosya sistemden PE ile uyumlu ICD kodu aracilidiyla arastinimis olup,
verilerine tam olarak ulagabilen ve tanisi konfirme edilen 196 hasta bu retrospektif calismaya dahil edilmistir.

BULGULAR: Galismaya dahil edilen hastalarin 98 (%50) kadin, 98'i (%50) erkekti. Hastalarimizin ortalama yagi 61.70+16.63 idi. Olgularin %46’sinda pul-
moner emboli risk faktorii hasta epikrizinde belirtilmisti; geri kalan %54 hastada risk faktori belirtiimemisti veya idiopatik PTE mevcuttu. En ¢ok gdzlenen
risk faktorii %21.4 ile malignite idi. Tedavide varfarin %57.1, diisiik molekil agirlikli heparin (DMAH) %32.5 ve DOAK %10.4 oraninda kullamimigti. Varfarin
kullanan hastalarin yanisinda, 2 ay siire ile bu tedavinin kullaniimasindan sonra yapilan son 5 INR él¢limiiniin en az {i¢iinde INR diizeyinin 2-3 arasinda
tutulamadigi gézlendi. Bu hastalarin dortte iiciinde kumadinizasyona devam edilmigken, DMAH tedavisine gegis %717.4 oranindaydi. DOAK tedavisine gegis
sadece %8.6 olarak goriildii. Antikoagiilan tedavi alan hastalarin %8.3’(inde tedaviye sekonder yan etkiler varfarin veya DMAH kullanan hastalarda mev-
cutken, DOAK kullanan hastalarda kaydedilmis yan etki gozlenmedi.

TARTISMA: VTE’nin akut doneminde niiks ve erken mortalite agisindan standart tedavi kadar etkili oldugu gosterilen DOAK'larin kullanim sikhiginin diigiik
oldugu tespit edilmistir. Monitdrizasyon gerektirmeyen, major yan etkilerin daha az goriildiigii bir antikoagiilan tedavi tipi olan DOAK tedavisine baslama
endikasyonlarinin iyi gézden gecirmesi gerektigi ve uygun hastalarda kullanilmasiyla, tilkemizin Klinik deneyimlerinin gelistirebilecegi diistintilmstiir.
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SB30 0STiUM SEKUNDUM VE SiNUS VENOSUS ATRIYAL SEPTAL DEFEKT iLE PARSIYEL PULMONER VEN(OZ DONUS ANOMALISi VE PULMONER
HIPERTANSIYON BIRLIKTELIiGi OLAN ZOR BiR OLGU

55 yaginda kadin hasta nefes darlidi, karin sisligi sikayetleri ile klinidimize bagvurdu. Uzun yillardir nefes darligi oldugu ancak son birkag aydir arttigini
belirtti. Fizik muayenede sunlar tespit edildi: kalp hiz1 60 atim/dakika; kan basinci 110/75 mmHg; solunum hizi 25 nefes/dakika; ve oksijen satiirasyonu,
nazal kaniille 4 litre oksijende %87. Hastada umbilical herni, masif asit ve ikinci sol interkostalde derece 2/6 sistolik ejeksiyon iifiiriim vardi.
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Elektrokardiyogramda (EKG) diisiik ventrikiil hizh atrial fibilasyon ve sag ventrikiil hipertrofisi gorildi (Sekil 1). Goglis rontgeni ¢ok geniglemis bir kalp
silueti ve 6nemli dlglide genislemis pulmoner gévde ve merkezi pulmoner arterleri gosterdi (Sekil 2).

TTE, normal bir sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu, sol atriyum genisleme ile ciddi sekilde genislemis bir sag atriyum ve ventrikiil vardi. Ciddi derecede
trikiispit yetersizligi sergiledi. Tahmini sistolik pulmoner basinci 68 mmHg idi. Ozellikle renkli Doppler ile ortaya ¢ikan interatriyal sant yoktu (Gevrimici
Videolar 1-2).

Transozofageal ekokardiyografi, hem siniis venosus atriyal septal defekt hem de sekundum atriyal septal defekt (Cevrimici Videolar 3 ve 4), ve salin
kontrast ile baskin bir soldan sada sant ve kisa bir sagdan sola sant saptandi ( Gevrimici Videolar 5). Hemodinamiyi degerlendirmek icin sag kalp katete-
rizasyonu yapildi. Ortalama pulmoner arter basincinin 40 mmHg, Pulmoner vaskiiler direng (PVR) 4.1 Wood hesaplandi, QP/QS 1.6: 1 idi, Ayrica sag kalp
kateterizasyonu sirasinda superior vena cava komsulugunda sag atriyuma agilan anormal pulmoner venler tespit edildi ( Gevrimici videolar 6-7). Daha
sonra hastadan anormal pulmoner venleri sayisini netlestirmek icin pulmoner BT anjio yapildi. Sag (st ve orta pulmoner venlerin sag atriyuma agildigi
pulmoner BT anjioda da gortildii.

Hastanin 6ykiis, fizik muayenesi, EKG ve gériintiileme bulgularina gére kompleks (siniis venosus+sekundum ASD) ASD, anormal pulmoner vendz doniis
ve sekonder PAH tanisi konuldu. Hasta kalp damar cerrahisi konseyinde degderledirildi ve riskli amelityat karari verildi. Berarberinde pulmoner vaskiiler
direnci ve sag ventrikiil agin voliim yiikiinii azaltmak Sidenafil baglandi. Ancak hasta operasyonu kabul etmedi. iki kez hastaneye yetmezlik ve nefes darligi
ile yattl. Yaklasik 6 ay sonra ex oldu.

Sekil 1. Elektrokardiyografi Sekil 2. Akciger Filmi

Video 1-2. Transtorasik ekokardiyografi Video 3-4. Transozefageal ekokardiyografi
LANT | BN |
YUSIFOVASABRIYYA20210908142928671.avi YUSIFOVASABRIYYA20210908144036726.avi
AN AN1
YUSIFOVASABRIYYA20210908142812566.avi YUSIFOVASABRIYYA20210908144244064.avi

Video 5. Transdzefageal ekokardiyografi —Kontrast ekokardiyografi

AW

YUSIFOVASABRIYYA20210908144008113.avi

Video 6-7. Sag kalp kateterizasyonu

AT ANT
1.avi 2.avi
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SB33 FENESTRE PERIKARDIYAL YAMA iLE CERRAHI VSD KAPATILMASI SONRASI POSTOPERATIF GEG DONEM SUPRASISTEMIK PULMONER
HIPERTANSIYON; OLGU SUNUMU

Serdar Epgacan, Emin Unal
Van Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Van

Giris ve Amagc: Grup-1.4.4 pulmoner hipertansiyon (PAH) icerisinde siniflandirlan post-operatif pulmoner hipertansiyon, konjential kalp hastalgi iligkili
pulmoner hipertansiyonun en kotli prognozlu alt tipidir. Operabilite kriterleri yillar icerisinde giincellense de gri-zon diye tabir edilen tartismall bazi olgularda
fenestrasyona ragmen diizeltici operasyon veya girisim sonrasi pulmoner hipertansiyon sebat edebilmekte ya da yillar sonra ortaya ¢ikabilmektedir. Bu
sunumda 4 yasinda iken VSD, PAH nedeni ile fenestre perikardiyal yama ile cerrahi tedaviye uygulanan ancak ameliyat sonrasi PAH sebat eden ve yillar
sonra suprasistemik diizeye ilerleyen 10 yasinda olgu paylagiimaktadir.

SOzLU BILDIRILER

Olgu: ilk kez 16 aylik iken kardiyak iifiirim nedeni ile basvurduklan saglik kurulugunda genis VSD (soldan saga sant, 20 mmHg gradiyent), genis ASD (sol-
dan saga sant), dnemli pulmoner hipertansiyon (TY yolu ile tahmini SPAB 80 mmHg), sag kalp dilatasyonu tanilar ile yapilan kateter anjiografide ortalama
PAB: 66 mmHg, ortalama aort basinci: 75 mmHg, Wedge basing: 11 mmHg, PVR: 10 WU, PVR/SVR: 0.75 saptanmis. inhaler iloprost ile yapilan vazoreaktivite
testi sonrasi ortalama PAB: 54 mmHg, ortalama AoB: 67 mmHg, PVR: 6 WU, PVR/SVR: 0.4 saptanmig. Bosentan tedavisi baglanan ancak 3 yil siire ile kont-
rolle gitmeyen olgu 4 yaginda iken bagka bir merkezde degerlendirilmis ve VSD’den santin agirlikli olarak soldan saga oldugu ancak yer yer iki yonlii santin
da goriildiigii not edilmis. Tekrar kalp kateterizasyonu yapilan olguda ilk kateter benzer bulgular saptanmis. Olguya bosentan tedavisi baglanarak cerrahi
olarak fenestre yama ile VSD kapatiimig ve ASD birakilmis. Sonrasinda yine uzun siire kontrollere gitmeyen olgu tekrar operasyonun yapildigi merkeze
basvurdugunda olguya bosentan ve sildenafil tedavisi baslanmis. Merkezimize ilk kez 10 yasinda iken bagvurdugunda sP02:%86 (oda havasinda), 6 dakika
yiirlime testi: 300mt, ntProBNP:563 pg/ml, FC: evre Il idi. Ekokardiyograafik incelemede (ek belge); interatrial ve interventrikiiler septumun sola dogru
deviye oldugu, sag kalp bogluklarinin ileri derecede dilate oldugu gorldii. ASD den sagdan sola sant gézlendi. TY yolu ile tahmini sPAB 140 mmHg, PY yolu
ile tahmini ortalama PAB 90 mmHg dlgildii. VSD yamasinda fenestrasyon akimi goriilmedi. Kalp kateterizasyonunda mPAB: 76 mmHg, mAoB: 67 mmHg,
PVR: 27 WU, PVR/SVR:2 idi. inhale iloprost ile yapilan vazoreaktivite testi negatif saptandi. Sol ventrikiil enjeksiyonunda VSD fenestrasyonunun kapanmig
oldugu goriildii (ek belge). Bosentan, sildenafil ve inhaler iloprosttan olugan kombine tedavi baglandi. 3 aylik tedavi sonrasi FC evre II-Ill, BDYT: 400 metre idi.

Tartisma ve Sonug: Konjenital kalp hastalikli pulmoner hipertansif olgularda geri déniigimsiiz pulmoner hipertansiyon gelisimini engellemek amaciyla
defektin capinin kiigltilmesi secilmig olgularda bir tedavi segenegi olarak uygulanabilmektedir. Ancak zamanla fenestrasyonun kiigiilmesi hatta tamamen
kapanmasi olasidir ve bu durumda klinik daha agresif seyredecektir. Bu olgularda kombine spesifik tedavi ile klinik yanit alinabilse de hastaligin ilerlemesi
kaginilmazdir. interatriyal stent/AFR cihazi, revers Pott’s santi hatta akciger ya da kalp-akciger transplantasyonu tedavi yanitsiz ileri evre olgularda gere-
kebilmektedir.

Ek belgeler: Olgunun kateter ve ekokardiyografi goriintleri.
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SB37 SKLERODERMA iLiSKILi KOMBINE PRE-POSTKAPILLER PULMONER HIPERTANSIYON
Yusuf Ziya Sener’, Ahmet Yetkin?, Alper Sari®, Ergiin Barig Kaya?, Ali Akdogan*

'Beypazari Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Bolimi

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Ana Bilim Dali
3Diskapi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji Bolimdi
“Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Romatoloji Bilim Dali

Girig: Skleroderma deri ve i¢ organ tutulumu ile seyreden Romatolojik bir hastaliktir. Deri tutulumuna gore limitli ve diffiiz formlarn mevcuttur. Her iki formun-
da da pulmoner hipertansiyonun farkli tipleri gériilebilmektedir. Bu vaka sunumunda sklerodermaya bagh korunmus ejeksiyon fraksiyon kalp yetersizligi ve
intermittan sol dal blogu olan ve kombine pre-postkapiller pulmoner hipertansiyon saptanan olguyu prezente ettik.

Olgu: Diffiiz skleroderma ve hipertansiyon tanili 68 yasinda kadin hasta efor dispnesi (FK:Il) ve son 6 ayda iki kere senkop tarif etmesi nedeni ile Romatoloji
bolimiinden tarafimiza yonlendirildi. Sildenafil, telmisartan hidroklorotiyazid, kandesartan, pantoprazol ve hidroksiklorokin tedavisi alan hastanin bagka
ek komorbid hastaligi yoktu. Sigara kullanimi ve ailede koroner arter hastaligi dykiisii yoktu. Fizik muayenesi bilateral akciger bazalinde Velcro ralleri ve
digital iilser diginda normaldi. Laboratuvar parametrelerinde; tam kan sayimi, tiroid, bobrek ve karaciger fonksiyonlari normal olmakla birlikte BNP diizeyi
230 pg/mL saptandi. EKG sindis ritminde idi ve ekokardiyografide sol ventrikiil duvar kalinliklar sinirda (11 mm), aortik ve mitral kapak fonksiyonlari nor-
mal, ejeksiyon fraksiyonu %60 ve evre 2 diyastolik disfonksiyon saptand. Sistolik pulmoner arter basinci 70 mmHg olarak élgtildii. PTE protokollii toraks
BT’sinde interstisyel akciger hastaligi (<%20 tutulum) ve pulmoner arter ¢apinda artig tespit edildi, pulmoner emboli ve KTEPH ile uyumlu bulgu saptan-
madi. Solunum fonksiyon testinde FVC:%80; FEV1/FVC:%75, DLCO: %70 olarak 6lglildii. Hastaya koroner anjiyografi ve sag kalp kateterizasyonu planlandi.
Hastanin yatiginda intermittan Mobitz Tip 2 AV bloga girdigi goriildi. Koroner arterlerinde plak saptanan hastanin sag kalp kateterinde ortalama PAB:45
mmHg, pulmoner kapiller ug basinci 25 mmHg, PVR:5 WU, sol ventrikiil en diyastolik basinci:22 mmHg saptandi. 24 saatlik ritim Holter monitorizasyonunda
intermittan AV tam blok epizodlari izlendi. Hastaya kalici kalp pili implante edildi. Furosemid 40 mg giinasiri ve empagliflozin 10 mg/giin tedaviye eklenerek
hasta taburcu edildi. Hastanin (igiincii ay kontroliinde efor dispnesinin azaldigi (FK:I) ve BNP diizeyinin geriledigi (76 pg/mL) goriildi.

Tartisma: Skleroderma hastalarinda pek ¢ok nedene bagl olarak pulmoner hipertansiyon gelisebilmektedir. Kardiyak tutulum; sistolik ve diyastolik dis-
fonksiyon, ritim bozukluklari ve kapak hastaliklari ile prezente olabilmektedir ve bu durumlar grup 2 pulmoner hipertansiyona neden olmaktadir. Ayrica
skleroderma hastalarinda pulmoner arteriyel hipertansiyon, akciger tutulumuna sekonder grup 3 pulmoner hipertansiyon ve grup 4 pulmoner hipertansiyon
da goriilebilmektedir. Skleroderma hastalarinda pulmoner hipertansiyonun kombine nedenleri olabilecedi unutulmamalidir ve bu hastalar tecriibeli mer-
kezlerde takip edilmelidir
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P20 NOT EVERY HiGH VELOCITY JET FLOW iN THE RiGHT HEART INDICATES SEVERE PULMONARY HYPERTENSION
Mehmet Rasih Sonséz, MD', Ugur Ozan Demirhan, MD', Yigit Can Kartal, MD?, Alev Kiliggedik, Assoc. Prof.!

'Department of Cardiology, Basaksehir Cam & Sakura City Hospital, Istanbul, Turkey
2Department of Radiology, Basaksehir Cam & Sakura City Hospital, Istanbul, Turkey

A 33-year-old lady presented with occasional dizziness. Her medical history was unremarkable. Functional capacity was class I, fingertip oxygen saturation
100% and physical examination revealed a 1/6 systolic murmur in the apical region. Transthoracic echocardiogram (TTE) disclosed normal biventricular
functions, no dilatation in heart chambers, and mild tricuspid regurgitation (TR) (Vmax = 5 m/s). Due to high possibility for pulmonary hypertension (PH), a
diagnostic work-up was initiated. Ventilation-perfusion scintigraphy was normal. Transesophageal echocardiography showed no evidence of shunt. Right
heart catheterization (RHC) was performed. Pulmonary artery pressure (PAP) was 30/15 (22) mmHg, and pulmonary vascular resistance was calculated as
1 Wood units. Oxygen saturation of superior vena cava was 75%, while that of right ventricle was 86%. Qp:Qs was 1.08. We performed TTE again and found
out a tiny systolic jet flow away from right ventricular apex. Cardiac computed tomography confirmed the apical ventricular septal defect (VSD)(Figure 1;
Video 1-3).

This case illustrates the pitfalls of estimating PAP via TR on echocardiography. The continuous-wave Doppler is used to measure the velocity of TR, and
because the signal is not gated, it is inevitable to measure all the high velocities underlying the ultrasound beam. In our case, spectral Doppler flow of the
VSD resembled that of TR, and raised the possibility of PH, but oxygen step-up on RHC indicated a shunt. Therefore, when a high-velocity flow in the right
heart in the absence of other echocardiographic abnormalities is encountered, the presence of a possible shunt should be kept in mind.

Figure Legends

Figure 1. A) Spectral Doppler flow acquired via continuous-wave Doppler shows a high velocity (5 m/s) in the beam directed to tricuspid orifice. B) Heart
scheme demonstrating the oxygen workup during the right heart catheterization C) Color Doppler shows a jet flow heading away from the right ventricular
apex (white arrow). D) Cardiac computed tomography confirms the tiny apical ventricular septal defect (black arrow).

LV = left ventricle; PA = pulmonary artery; RA = right atrium; RV = right ventricle

Video Legends

Video 1. Apical 4-chamber view demonstrating mild tricuspid regurgitation

Video 2. Apical 4-chamber view demonstrating a left to right shunt in the right ventricular apex

Video 3. Zoomed 3-chamber view showing a continuous flow in the right ventricular apex
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P21 PULMONER HIPERTANSIYON GELiSMiS ATRIYAL SEPTAL DEFEKT: PAH SPESIFiK TEDAVIDEN ASD KAPAMAYA
Mustafa Koklii", Nurcan Giiler?, Serkan Asil®

" Bucak Devlet Hastanesi,Kardiyoloji, Burdur
2 Bucak Devlet Hastanesi,Gogtis Hastaliklari, Burdur
3 Giilhane Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Kardiyoloji, Ankara

Girig: Atrial septal defekt (ASD) bikuspit aortadan sonra erigkin yas grubunda en sik konjenital kalp hastaligidir. Hastalarin biiyiik bir kismi asemptomatik
veya minimal semptomlar ile tani ve tedavi stirecine giderken, ¢cok az bir kisminda pulmoner hipertansiyon (PAH) ve sag kalp yetersizligi gelisebilmektedir.
Bu olguda pulmoner hipertansiyon gelismis bir ASD hastasinda PAH spesifik tedavi sonrasi ASD kapama gergeklestirilmesi anlatilacaktir.

Olgu: 26 yaginda kadin hasta dispne ve efor kapasitesinde azalma sikayeti ile bagvurdu ve yapilan ekokardiyografisinde sag ventrikiil capi artmis, sistolik
pulmoner arter basinci 75mmHg ve 15 mm’lik ASD saptandi. Yapilan transozefageal ekoda 17x24 mm olarak 6lgiildii (Resim 1). Koroner arterlere yonelik
cekilen BT anjiyografisinde interatriyal septumda 18mm multifenestre defektler izlendi. Hastaya perkiitan ASD kapama plani 6ncesi kardiyak kateterizasyon
yapildi. Kardiyak kateterizasyonda sistolik pulmoner arter (sPAB) basinci 68mmHg ve PVR 6.24 woods, vazoreaktivite testi negatif olarak saptandi. Perkiitan
kapama islemi 6ncesi PAH spesifik tedavi verilmesine karar verildi. Hastaya masitentan 10 mg 1x1 tedavisi baslandi ve 3 ay sonra yapilan kontrol kardiyak
kateterizasyonda sPAB 61 mmHg PVR 5.68 woods saptandi. Bunun iizerine ASD kapama iglemi tekrar ertelendi ve hastanin tedavisine tadalafil 20 mg 2x1
eklenerek takibe devam edilmesi karari verildi. 4 ay sonra yapilan kontrol ekokardiyografide SPAB 45mmHg saptanan hastaya tekrar kardiyak kateterizas-
yon Kkarari alindi. Kardiyak kateterizasyonda sPAB47mmhg PVR 4.11 woods saptanmasi iizerine ayni seansta 22mm ASD kapama cihazi ile ASD kapama
islemi yapildi. (Resim 2) Hastanin 6 ay da ikili PAH spesifik tedavi ile takibi sonrasi yapilan ekokardiyografide sPAB 25mmHg saptanmasi iizerine medikal
tedavisi kesilerek asemptomatik olarak takibi alindi.

Tartisma: Pulmoner hipertansiyon gelismis ASD hastalarinda PAH spesifik tedavi sonrasi PVR 5 woods altina diistiigiinde ASD kapama onerilmektedir.
Dekompanzasyonu énlemek amagl bu hastalarda minimal santa izin veren fenestre cihazlarin kullanimi éncelikli diigtinilmelidir. PAH spesifik tedavide
hangi ajanin kullanilacagina dair genis capl caligmalar yoktur ve merkez tecriibeleri 6ne ¢ikmaktadir. Endotelin reseptor antogonistleri ve fosfodiesteraz
inhibitorleri ve bunlarin kombinasyonu tedavide genellikle tercih edilen ajanlardir. Tim bu bilgiler 1siginda pulmoner hipertansiyon gelismig ASD hastalarinin
takip ve tedavisi tecriibeli merkezlerce yonetilmelidir.

Kaynaklar:

1. Manes A, Palazzini M, Leci E, Bacchi Reggiani ML, Branzi A, Galie’ N. Current era survival of patients with pulmonary arterial hypertension associated with
congenital heart disease: a comparison between clinical subgroups. Eur Heart J 2014;35: 716-724

2. Helmut Baumgartner, Julie De Backer, Sonya V Babu-Narayan, Werner Budts, Massimo Chessa, Gerhard-Paul Diller, Bernard lung, Jolanda Kluin, Irene M
Lang, Folkert Meijboom, Philip Moons, Barbara J M Mulder, Erwin Oechslin, Jolien W Roos-Hesselink, Markus Schwerzmann, Lars Sondergaard, Katja Zep-
penfeld, ESC Scientific Document Group, 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease: The Task Force for the management
of adult congenital heart disease of the European Society of Cardiology (ESC). Endorsed by: Association for European Paediatric and Congenital Cardiology
(AEPC), International Society for Adult Congenital Heart Disease (ISACHD), European Heart Journal, Volume 42, Issue 6, 7 February 2021, Pages 563—645,
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554

3. Zuckerman WA, Leaderer D, Rowan CA, Mituniewicz JD, Rosenzweig EB. Ambrisentan for pulmonary arterial hypertension due to congenital heart dise-
ase. J Am Coll Cardiol 2011;107:1381-1385. 324.

4. Mukhopadhyay S, Sharma M, Ramakrishnan S, Yusuf J, Gupta MD, Bhamri N, Trehan V, Tyagi S. Phosphodiesterase-5 inhibitor in Eisenmenger syndrome:
a preliminary observational study. Circulation 2006;114:1807-1810.

Resim 1: Resim 2:
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P24 SEKONDER POLISTEMi ETYOLOJiSINDE ERiSKIN KONJENITAL KALP HASTALIGINA BAGLI PULMONER HIPERTANSIYON
Nesrin Ocal', Murat Celik?, Beste Arikan’

SBLZ Glilhane Tip Fakiiltesi Gogtis Hastaliklar AD
SBU Gilhane Tip Fakiiltesi Kardiyoloji AD

Olgu: 55 yas erkek hasta, nefes darligi sikayeti ile hastanemize bagvurdu. Dig merkezde sekonder polistemi etyolojisine yénelik yapilan TTE'de sPAB’In
90mmHg saptanmasi (izerine on planda pulmonePH) disiiniimis Ve Klinigimize refere edilmis. Evde uzun siireli oksijen tedavisi almaktaydi. etyolojiye
yonelik ventilasyon perfiizyon sintigrafisi ¢ekilerek grup 5 PH'nin diglanmasinin ardindan hasta ileri tetkik ve tedavi amacl hospitalize edildi. Hastaya
merkezimizde yapilan transtorakal EKO’da sad bosluklar dilate, sSPAB: 80 mmHg, TJV: 4.14, RV FAC: %42, RV EDV/ESV:100/58 ML, LVRDD EVRE 1, MITRAL
E/E’:6,VCIl:22 mm kollabsibilitesi<%50 izlendi. Grup 2, 3 ve 5 PH ile uyumlu Klinik, radyolojik bulgu veya 6ykii yoktu. PH 6n tanisiyla klinigimize refere edilen
hastada etyolojiye yonelik VQ sintigrafi gekilerek grup 4 PH dislandi. Hasta ileri tetkik ve tedavi amagl hospitalize edildi. Hastaya SKK yapildi. Pulmoner arter
ortalama basinci 33mmHg, pulmoner arter kama basinci 11mmHg 6lgiildi. SKK'da pulmoner arterden ¢aligilan kan gazinda parsiyel oksijen basinci yiiksek
goriildi ve TTE'de atlanmig olasi bir sant agisindan degerlendirilmek (izere torakal aort bilgisayarli tomografi anjiyografisi ¢ekildi. Daha 6nceki TTE'lerinde
izlenmeyen interatrial septumda sistolde soldan sada, diastolde sagdan sola kontrast madde gecisine izin veren 12 mm capinda ostium sekundum tip
atrial septal defekt (ASD) saptandi. Bunun (izerine yapilan Transdzofageal ekokardiografi ile 12x18 mm ASD teyit edildi (Sekil 1). Tekrar yapilan SKK ile ASD
kapatild. islem sonrasi hastanin hemodinamisinde diizelme izlendi. TTE kontroliinde PAB degerinin 65mmHg’ye geriledigi gériildii (Sekil 2).

Sonug: Bu olguyu hem sekonder polisitemide PAH’In yerini, hem de erigkin doneme kadar tani almamig konjenital kalp hastaliklarinin PAH ile prezente
olabilecegini ve SKK sirasinda kan gazi degerlendirmesinin bu agidan ne kadar yol gésterici oldugunun vurgulanmasi agisindan paylastik.

Sekil 1: ASD’ye ait TEE bulgulan

Sekil 2: ASD kapama islemi sonrasi SJKK bulgularl
Wendz : 1 volu ternsl Jugide: Femiora
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P25 PULMONER ARTERIYOVENOZ MALFORMASYON VAKASI

Nigar Aliyeva, Egemen Kaan Cakar, Giines Kiziltan, Bahar Kubat, Buket Caligkaner Oztiirk, Ersan Atahan, Sermin Boreki, Ezel Ersen,
Burgak Kiligkiran Avci, Ahmet Bas

Girigi ve amag: Pulmoner arteriyoventz malformasyonlar (PAVM) anormal kapiller gelisimden kaynaklanan, genellikle konjenital lezyonlardir. PAVM izole bir
anomali veya sistemik bir sendromun parcasi olabilir. Bu vakalar asemptomatik olabilecekleri gibi efor dispnesi, ¢arpinti, cabuk yorulma ve serebral olaylar
da goriilebilir. Klasik radyolojik gériinimii yuvarlak, diizgiin sinirli lezyonlardir. Bu olgu sunumunda 18 yasinda serebral olaylarla klinigimize bagvuran ve
PAVM tanisi konulan bir vaka paylagiimigtir.

POSTER BILDIRILER

Olgu sunumu: 18 yas erkek hasta, iki kez farkli zamanlarda olan diigme, biling bulanikli§i yakinmast ile bagvurdugu merkezde, kontrastl kraniyal magnetik
rezorans goriintiilemede sagital sinus trombozu saptanmig ve tedavi baglanmig. Néroloji Kliniginde konsiilte edilen hastanin fizik muayenesinde siyanoz
ve comak parmak saptandi. Kan sayiminda polistemi (HB:16.7 g/dl) mevcuttu. Kontrasth toraks BT goriintiilemesinde : Sol akcider alt lob anteromedialde
dilate arteriyel ve vendz sistemle ile iligkili 28x44 mm boyutunda yapi goriildi. Kardiyak dederlendiriimesinde sad kalp kateteri yapilarak PAVM dogrulandi
ve yilksek hizli vendz doniis nedeniyle sag kalp genislemesi izlendi. Serebral anjiografide multipl sayida mikroanevrizmalar gériildi. Norolojik semptomlari
nedeniyle medikal tedavi baglandi. Mevcut durumun santa bagli oldugu kabul edildi. Santa bagh serobrovaskiiler komplikasyonu, hipoksemisi olan hastaya
transkatater embolizasyon karari alindi. islem bagariyla sonugland:. Oksijen ihtiyaci kalmayan ve Klinik olarak stabillesen hasta taburcu edildi.

Sonug: Geng hastalarda dispne tetkik edilirken PAVM akilda tutulmalidir. Hipoksemi ve paradoksik emboli goriillen PAVM vakalarinda sant kapatiimasi
(endovaskiiler yontemler/cerrahi) disiinilmelidir.
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P26 ANTIFOSFOLIPID ANTIKOR SENDROMU iLiSKiLi KRONIK TROMBOEMBOLIK PULMONER HiPERTANSIYON OLGUSU
Nurcan Giiler', Can Seving2, Mustafa Kokli®, Gokcen Omeroglu Simsek2, Merih Birlik’, Bahri Akdeniz®

' Bucak Devlet Hastanesi, Gogiis Hastaliklari, Burdur

2 Dokuz Eyliil Universitesi Hastanesi, Gdiis Hastaliklari, izmir
3 Bucak Devlet Hastanesi, Kardiyoloji, Burdur
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Girig: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), pulmoner arterlerin trombislerle kalic olarak tikanmasi ve pulmoner mikrovaskiiler yatakta
remodelling sonucunda olugan pulmoner hipertansiyon (PH)’dur. KTEPH’nin toplum genelindeki toplam insidansi %0.57, idiyopatik PTE gegiren hastalarda
ise %1.5tir. Nadir gériilen énemli bir hastalik olmasi ve taniya ulasmada klinik kuskunun degerini ortaya koymasi agisindan olgumuzun sunulmasi plan-
lanmugtir.

OLGU: 44 yaginda kadin hasta bir yildir cabuk yorulma ve efor dispnesi yakinmalari olan hasta, dis merkezde cekilen akciger grafisinde kardiotorasik oranda
artis saptanmasi nedeniyle tarafimiza yonlendirildi. Sigara 6ykiisii olmayan ve ciftcilik yapan hastanin bilinen ek hastaligi yoktu.

Vital bulgularinda kan basinci: 156/95mmHg, nabiz: 90/dk, oda havasi solumakta iken Sp0, %96 idi.

Akcigerlerin muayenesinde solunum sesleri normal iken, kardiyak muayenede trikiispit odakta belirgin 3/6 mitral kapak prolapsusu ve apekse yayilan
Ufiiriimii, S2'de ciftlesme saptandi. Pretibial 6dem izlenmedi.

Fonksiyonel kapasite klas 2, Borg dispne skalasi 0-1 olarak degerlendirildi.

Solunum fonksiyon testinde FVC 2730 ml (beklenenin %96’s1) FEV1 2280 ml (beklenenin %94'(i), FEV1/FVC %83, DLCO %99, DLCO/VA %105, alti dakika
yirime testi 300 m. (Sp0,: baglangig %94 — bitis %91) idi.

Yapilan tetkiklerinde BNP:291 pg/ml, d-dimer: 0,29 ug/ml, HS-troponin: <5,6 ng/L normal sinirlarda saptandi.

Elektrokardiyografisinde siniis ritmi ve RBBB RVH strain sinirda sag aks saptandi (Sekil 1). Ekokardiyografisinde sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu % 60
MY:1-2 derece, AY:1derece, TY:3 derece, trikiispit jet velositesi:5,4 m/sn, TAPSE:15 MM. Pulmoner arter sistolik basinci:120 mmHg, sag yapilar dilate
saptandi.

Pulmoner hipertansiyon agisindan etiyoloji arastirilan hastada gekilen toraks BT anjiyografisinde sol akciger alt ve (ist loblarda segmenter ve subsegmenter
dallarda parsiyal tromboemboli ile uyumlu olabilecek, liimen ici dolum defekti izlendi, parankimal patoloji saptanmadi (Sekil 2).

Alt ekstremite ventz doppler ultrasonografisinde sol ana femoral arter, yiizeyel femoral ven boyunca ve derin femoral vende kronik DVT saptandi.

Akciger perfiizyon sintigrafisinde sol akciger alt lob siiperior segmentte subsegmenter, alt lob lateralinde nonsegmenter hipoperfiize alanlar izlenmistir. Sag
akciger (st lob posterior ve alt lob siiperior segmentlerde subsegmenter hafif hipoperfiizyon izlenmistir (Sekil 3).

Sag kalp kataterizasyonunda inferior vena cava distali, sag iliak ven proksiimalinde dolum defekti, tel ile gecilemedi. Hidrofilik tel ile sag§ atriuma ulasildi.
Distal bdlgede diffiiz daralma izlendi. Sag pulmoner arter a1 segment superior al okliide, a2-a3 (antesuper trunkustan cikiyor), a2 (post) prox darlik, ra2
web, ra3 (ant) subsegment seviye darlik, a2 sub besledigi alan perfiizyon ge¢ kapillogram azalmis, a4 (orta lob post) yaygin web ve darlik, orta lob per-
flizyon belirgin azalmis, alt lob trubkus arterde dolma defekti, a7 (alt lob sup) darlik, alt lob medial subtotal. Sol pulmoner arter: at (iist lob pos web?), alt
lob segment ana dalda ciddi darlik (web) Ust ve alt lobdan posterior segmentleri hipoperfiize, alt segment, subsegmental subtotal okliide izlendi. (Sekil 4).

Tiim bu bulgular ile KTEPH tanisi konulan hastaya Varfarin ve Riociguat tedavisi baslandi. Pulmoner endarterektomi igin dis merkeze yonlendirilen hasta
opere oldu. Klinigimizde takiplerine devam edilmekte olup, postop besinci ayinda, dispne eskiye gére belirgin azaldi. Eko PAB 35 mmHg Sag ventrikiil fonk-
siyonlar iyi durumda. Takiplerinde romatoloji degerlendirmesi sonrasinda <10 hafta diigiik dykiisii, ANA diisiik titrede pozitif, Lupus Antikoagiilan yiiksek
titrede pozitif saptanan hastada AFAS (antifosfolipid antikor sendromu) iligkili KTEPH diistin(ildii.

Tartisma: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) nadir gdriilen bir hastaliktir. KTEPH'li hastalarin sikayetleri nonspesifik olup genellikle
ilerleyici nefes darligi ve egzersiz kapasitesinde azalma ile bagvururlar.

Ekokardiyografide tespit edilen pulmoner arter basing artigi ya da akciger grafisinde pulmoner konus ve pulmoner arter ¢aplarinda genisleme ile siiphe
edilir.

Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi pulmoner hipertansiyonun diger nedenlerinden ayirt etmek igin kullanilir.

KTEPH’in kesin tanisi pulmoner BT anjiyografi ve sag kalp kalp kataterizasyonu ve bu esnada yapilacak pulmoner anjiografi yontemleri ile konur.
Hastaligin en etkili tedavisi deneyimli merkezlerde uygulanan pulmoner trombo-endarterektomi ameliyatidir.

Medikal tedavisinde Riociguat ile bagarili sonuglar bildirilmektedir.

ilerleyici nefes darlii tarifleyen hastalarda ayinc tanida KTEPH diisiiniilmesi ve deneyimli merkezlere yonlendirilmesi uygun olacaktrr.
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P34 TRANSKATETER YOLLA PULMONER ARTERIOVENOZ MALFORMASYONLARI KAPATILMIS HEREDITER HEMORAJIK TELEJIEKTAZILI HASTA
Ayse Inci Yildinm, Serafettin Gorbacioglu
Kosuyolu Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

12 yaginda kiz hasta, birkag haftadir olan ¢abuk yorulma, agjiz cevresinde ve dudaklarda morarma sikayetleriyle bagvurdu. Oykiisiinde daha énce morar-
masi olmadii, ancak sik tekrarlayan burun kanamalari oldugu dgrenildi. Hastanin babasinda da sik burun kanamalari 6ykiisii mevcut. Fizik incelemede
hasta siyanotikti ve comak parmaklari vardi. Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde belirgin difiirim duyulmadi. Solunum sesleri normaldi. Karaciger, dalak
ele gelmiyordu. Viicut agirhg 30kg(2p), boyu 145¢m(9p), solunum hizi 30/dk, kalp atim hizi 115/dk, kan basinci 98/60mmHg, kutandz oksijen saturasyonu
%80 olciildii. Kan gazinda Ph:7,43 pC02:32.4mmHg, p02:42.5mmHg, Hgh:18g/dl, Htc:%56 oldugu goriildii. Elektrokardiyografisi normal siniis ritmiydi.
Transtorasik ekokardiyografide kardiyak yapi ve fonksiyonlar normal olarak degerlendirildi. Akciger grafisinde (Sekil-1) sa§ orta ve alt lob seviyesinde pul-
moner vaskiiler yapinin dilate oldugunun gériilmesi {izerine fistiil siiphesi nedeniyle hastaya kontrastl toraks bilgisayarli tomografi gekildi. Alt lob ve orta
lobda belirgin pulmoner arteriovendz malformasyon (PAVM) saptandi. PAVM’lerin degerlendirilmesi icin kateter anjiyokardiyografi yapilmasi planlandi. Sag
pulmoner artere yapilan kontrast madde enjeksiyonunda orta loba giden dilate fistil izlendi (Sekil-2). Bu fistlil 22x18mm amplatzer vaskiiler plug (AVP) 2
ile kapatildi. Kapatildiktan sonra yapilan kontrol kontrast madde enjeksiyonunda fistiilden gecis olmadigi gériildii (Sekil-3). islem éncesi ortalama pulmoner
arter basinci 5 mmHg, oksijen saturasyonu %80 iken iglem sonrasi ortalama pulmoner arter basincinin 8 mmHg oldugu ve oksijen saturasyonunun %99’a
ciktigi goriildii. Sol pulmoner artere selektif yapilan kontrast madde enjeksiyonunda ise sol pulmoner arterin normal oldugu burada fistiil yapisinin olmadig
goriildii. Gogls hastaliklar tarafindan dederlendirilen hastaya herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) tanisi konuldu. Ayni taniyi babanin da aldidi 6grenildi.
Klinik takipleri sorunsuz devam eden hasta 5 yil sonra tekrar morarma ve ¢abuk yorulma yakinmalari ile bagvurdu. Oksijen saturasyonunun %88’e diismesi
lizerine hasta kateter laboratuarina ikinci defa alindi. Sag pulmoner artere yapilan kontrast madde enjeksiyonunda sag alt loba giden ve daha dnce gok
ince olan fistiillerin dilate oldugu goriildii (Sekil-4). Buradaki en genis olan fistiil 12X10mm AVP 2 cihazi ile kapatildi. Ancak yapilan kontrol kontrast madde
enjeksiyonunda cok sayida PAVM oldugu gortildii. Tim fistiillerin kapatiimasinin riskli olabilecegi diisiiniildii ve hasta gdgiis hastaliklar ve gdgis cerrahisi
konseyinde degerlendiriimek iizere konseye cikarildi. Konsey kararinda hastanin akciger nakline gidebilecegi bu nedenle tiim PAVM’lerin kapatiimasi karari
alindi. Hasta iigiincii defa kateter laboratuarina alindi. Sol pulmoner artere yapilan selektif kontrast madde enjeksiyonunda belirgin PAVM saptanmadi. Sag
orta ve alt loba giden fistiller (Sekil-5) 14X10mm ve 12X10mm AVP 2 cihazlan kullanilarak kapatildi. Kapama islemi sonrasinda hastanin oksijen saturas-
yonun %88’den %97’ye yiikseldigi goriildi. Ortalama pulmoner arter basinci 8mmHg’dan 10mmHg’ya yiikseldi. Kontrol kontrast madde enjeksiyonunda
sadece parankimin doldugu fistiiler yapilarin kapandigi goriildii (Sekil-6). Hasta son islemden sonra 2 yildir sorunsuz sekilde takip edilmektedir. Son kont-
rolde degerlendirilen hastanin 18 yasinda oldugu ve bir cocuk annesi oldugu dgrenildi. Saglikli term dogan bebek ve annenin saturasyonlar >%95 6lgildi.

POSTER BILDIRILER

Sekli-1 Sokil-2 Sekil-3 Sokil-4

Osler-Weber-Rendu sendromu olarak da bilinen HHT tekrarlayan burun kanamalari, mukokutanéz telenjiektaziler ve visseral arteriovendz malformasyonlar
ile seyreden bir sendromdur. ENG, ACVRL1 [1] ve SMAD4 gen [2] mutasyonlar sonucunda plazma transforming growth factor beta (TGFB) ve vaskiiler
endotelial growth factor (VEGF) diizeylerindeki bozulmaya bagh olarak geligir [3,4]. PAVM bu hastalarin yaklasik yarisinda gortilen bir durumdur [5]. Tani
koyulmasinda Curagao kriterleri (ailede HHT 6ykiisi, tekrarlayan burun kanamalari, telenjiektaziler, i¢ organlarda arteriovenéz malformasyonlar) kullanilir
[6]. Bu kriterlerden 3 veya daha fazlasi karsilandiginda tani kesinlesmis olur. Cocuk yas grubundaki hastalarda tani kriterlerinin sensitivitesi daha az oimakla
birlikte hastalarin %10-15’inde genetik mutasyon da tespit edilemeyebilir [8]. Hastamizda PAVM, oral mukozada telenjiektazi, tekrarlayan burun kanamalari
olmasi ve yine burun kanamalar oldugu dgrenilen ve daha sonra HHT tanisi alan babasi tani igin yeterli kriterleri sagliyordu. Ayrica HHT tanili hastalarin
cocuklarinda genetik mutasyon tespit edilmese bile ilerleyen yaslarda semptomlar gelisebilir [9]. Bu nedenle hastamizin heniiz 4 aylik olan gocugu su an
asemptomatik olmasina ragmen aile bilgilendirilerek semptomlar agisindan takip edilmesi gerektigi anlatildi.

Sekil-5 . Sakil-6
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Siyanoz, polistemi ve comak parmagi olan hastalarda diger siyanoz nedenlerinin yaninda PAVM’lere neden olan HHT de ayirici tanida akla gelmelidir.
Hastamizda polistemi, comak parmak gibi kronik siyanoz bulgulari olmasina ragmen aile tarafindan farkedilmemis ancak son dénemde efor kapasitesinde
belirgin azalma olmasi nedeni ile hastaneye basvuru sirasinda geg de olsa hasta tani alabilmistir. Kronik siyanoz ayirici tanisinda dogumsal kalp hastaliklari
tanisi yapilan ekokardiyografi ile dislanmigtir. Hastanin akciger grafisinde sag akciger alanlarinda saptanan vaskiiler yapilarin arastinimasi amaciyla gekilen
toraks BT ile PAVM tanisi konulmustur. Fistiillerin kapatiimasi sonrasinda hasta belirgin fayda gérmiis ve yasam kalitesinde artma saglanmistir.

Siyanoz ve eslik eden semptomlarla bagvuran hastalarda PAVM’ler ayirici tanida akla gelmelidir. PAVM tespit edilen hastalarin transkateter yontemle fistiil-
leri kapatilarak semptomsuz gekilde takipleri mimkiindiir.

KAYNAKLAR

1.

56

McDonald J, Bayrak-Toydemir P, DeMille D, et al. Curagao diagnostic criteria for hereditary hemorrhagic telangiectasia is highly predictive of a pat-
hogenic variant in ENG or ACVRL1 (HHT1 and HHT2). Genet Med 2020; 22:1201.

Abdalla SA, Letarte M. Hereditary haemorrhagic telangiectasia: current views on genetics and mechanisms of disease. J Med Genet 2006; 43:97.
Heldin CH, Miyazono K, ten Dijke P. TGF-beta signalling from cell membrane to nucleus through SMAD proteins. Nature 1997; 390:465.

Sadick H, Riedel F, Naim R, et al. Patients with hereditary hemorrhagic telangiectasia have increased plasma levels of vascular endothelial growth
factor and transforming growth factor-beta1 as well as high ALK1 tissue expression. Haematologica 2005; 90:818.

van Gent MW, Post MC, Snijder RJ, et al. Real prevalence of pulmonary right-to-left shunt according to genotype in patients with hereditary hemorr-
hagic telangiectasia: a transthoracic contrast echocardiography study. Chest 2010; 138:833.

C.L. Shovlin, R. Condliffe, J.W. Donaldson, et al., British thoracic society clinical statement on pulmonary arteriovenous malformations, Thorax 72
(2017) 1154-1163.

Shovlin CL, Guttmacher AE, Buscarini E, et al. Diagnostic criteria for hereditary hemorrhagic telangiectasia (Rendu-0Osler-Weber syndrome). Am J Med
Genet 2000; 91:66.

A.M. Gefen, A.J. White, Asymptomatic pulmonary arteriovenous malformations in children with hereditary hemorrhagic telengiectasia, Pediatr. Pulmo-
nol. 52 (9) (2017) 1194-1197.

Faughnan ME, Palda VA, Garcia-Tsao G, et al. International guidelines for the diagnosis and management of hereditary haemorrhagic telangiectasia.
J Med Genet 2011; 48:73.



4. ULUSAL

Gasn\ | g
). ADHAD KONGRESE
S DHAG :Arastirma Demedgi

PULMONER VASKOLER HASTALIKLARDUKDEN BUGUNE DEGISENLER
Hilton Dalaman - Sargerme 27-30 Ekim 2022

P35 PULMONER HIPERTANSIYON OLGUSUNUN iNVAZiV VE NONINVAZiV YONTEMLERLE TAKIBI
Volkan Kozluca', Tamer Sayin'
'Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji A.D.

67 yaginda kadin hasta dispne ve periferik 6dem ile bagvuruyor. 2 yildir nefes darligi mevcut ve son 1-2 aydir artis gdstermis. Dispne etyolojisi arastirmak
amaclyla 2021 subat ayinda endobrongiyal ultrasonografi yapiimig ve patoloji saptanmamigstir. Romatolojik belirteclerinde bir pozitiflik gériilmemis ve serum
ACE diizeyi normal sinirlarda izlenmistir. Ayni dénemde cekilen toraks tomografisinde her iki akcigerde segmenter ve subsegmenter diizeylerde peribronsial
ve interseptal kalinlagmalar ile nodiiler olusumlar izlenmigtir. Hastaya bu dénemde hipoksemi nedeniyle evde uzun stireli oksijen tedavisi baglanmis.
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Hastanin fizik degerlendirmesinde arteriyel tansiyon degeri 90/60 mmHg kalp hizi 74/dk ve solunum sayisi 20/dk olarak goriilmiistiir. Elektrokardiyografi-
sinde sindis ritmi 82/dk ve sag dal blogu mevcuttu.

Yapilan ekokardiyografisinde sa§ bogluklar belirgin biiyiik izlenmekle birlikte interventrikiiler septumda diizlesme bulgusu ve minimal perikardiyal efiizyon
gorildi. Trikiispid yetersizligi lizerinden 6lciilen sistolik pulmoner arter basinci (SPAB) 70 mmHg olarak 6lgiildi. Ejeksiyon fraksiyonu %55 ve TAPSE 14 mm
olarak 6lgtildii. TAPSE/PAB orani 0,18 (dlisiik sag ventrikiil—pulmoner arter eslesme orani), ePLAR (ekokardiyografik pulmoner/sol atriyal orani) 0,48 ile
prekapiller pulmoner hipertansiyon lehine sonuglandi.

Hastaya interatriyal septumun ince ve anevrizmatik olmasi ile birlikte stipheli gecis gorlilmesi nedeniyle transdzafajiyal ekokardiyografi yapildi ve septum
intakt izlendi.

Yapilan toraks tomografisinde ve perfiizyon sintigrafisinde emboli bulgusu izlenmedi ve pulmoner venookliiziv hastalik agisindan anlamli bulgular gorilmedi

Sag kalp yetersizligi tedavisi verilen hasta 81 kilogramdan 67 kilograma geriledi. Kompanzasyon sonrasi yapilan 6 dakika yiiriime testinde 50 metre yii-
riidii. NT—proBNP diizeyi 13083 pg/ml olarak dl¢iildii. Hasta sag kalp kateterizasyonu sonrasi prekapiller pulmoner hipertansiyon tanisi almistir. Sag kalp
kateterizasyonu olglimleri tablo 1°de gdsterilmigtir.

invaziv dlciimler Bazal 6. Ay (ERA+PDEi sonrasi)
Pulmoner arter basinci (PAB) 78/22/48 70/30/44
Pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) 9,8 7,5
Pulmoner arter pulsatilite indeksi (PAPi) 59 8

Non invaziv 6lgiimler

PAB (eko) 70 59

PVR (eko) 35 3,1

PAPi (eko) 4,24 4.8
TAPSE mm 14 21
TAPSE/PAB 0,18 0,35
Biyobelirteg

NT—proBNP (pg/ml) 13083 534

Hastada yiiksek risk kriterleri goriildiigiinden baslangic kombinasyon tedavisi olarak ERA+PDEi planlandi. ERA baslanan hastaya semptomlarinda belirgin
azalma olmamasi nedeniyle iigiincii ayda PDE inhibitérii eklendi. Altinci ayin sonunda hastaya kontrol ekokardiyografi ve sag kalp kateterizasyonu yapil-
migtir (tablo 1.).

Hastada belirgin semptom iyilesmesi gozlendi. Oksijen ihtiyaci siire olarak azaldi, 6 dakika yiiriime testi 350 metreye cikil. (Ote yandan pulmoner arter
basinci ve risk grubu yiiksek olarak devam eden hastaya selexipag baglandi.

Pulmoner hipertansiyon tanisi ve takip siireci hastaligin dogasi geredi karmasik olabilmektedir. Noninvaziv takip yontemleri de hasta takibinde pratik
cikarnimlar yapmaya olanak saglamaktadir. ePLAR pre-post kapiller aynminda, TAPSE/PAB orani sag ventrikiil disfonksiyonu evrelemesinde kullanilabilir.
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