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PEDIATRIK PULMONER HiPERTANSiYON HASTALARINDA SUBKUTAN TREPROSTINIL KULLANIMI

Akif Kavgaci' , Serdar Kula', Fatma incedere’, Semiha Tokgéz', Fatma Sedef Tunaoglu', Ayse
Deniz Qguz
"Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Amagc: Treprostinil 2002 yilinda FDA tarafindan PAH tedavisi igin onaylanmig ve 2013 yilinda oral formu
onaylanmustir.Intravendz veya subkutan treprostinil fonksiyonel siniflamasi 1I-IV arasinda olan PAH has-
talarinda,egzersiz iligkili semptomlari azaltmak amaciyla veya yan etki nedeniyle epoprostenol tedavisinin
azaltilmasi gerektigi durumlarda kullanilmaktadir.Bu olgu sunumunda,klinigimizde takip ettigimiz hastalar-
da treprostinil kullaniminin New York Kalp Cemiyeti (NYHA) fonksiyonel siniflamasi,prognostik faktorler ve
PAH tedavisi iizerine etkisini degerlendirmeyi amagliyoruz.

Yontem: Gazi Universitesi Tip Fakilltesi Gocuk Kardiyoloji Bilim Dal’'nda pulmoner hipertansiyon tanisiyla
takipli olup treprostinil tedavisi alan ii¢ hastamizin verileri retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Bes yasindaki idiopatik PAH (IPAH) tanili kiz hasta Klinigimize bagvurdugunda NYHA evre [II
olarak degerlendirildi.lloprost, bosentan, sildenafil kullanan hastanin iloprost tedavisi kesilip treprostinil
(2,7ng/kg/dk) baslandi ve agamali olarak artinlarak iigiincii ay sonunda 26ng/kg/dk ‘a ulasildi.Genel duru-
mu duzelen, fonksiyonel sinifi I-1I’ye ulagan hasta tedavisinin 13.ayinda ilk kez yapilabilen alti dakika yirime
testinde (6DYT) 229,6 metre, son kontroliinde ise 280 metre yirlyebildi. Tetkiklerinde Pro-BNP:1385pg/
mL,Troponin T:10ng/L saptandi (Sekil 1).Bosentan, sildenafil ve treprostinil (27ng/kg/dk) tedavisine deva-
mi planlanan hasta bu tedaviyle klinik olarak stabil seyretmektedir. IPAH tanisiyla klinigimizde takibe giren
17 yasindaki erkek hasta (olgu 2) basvuru aninda iloprost ve bosentan tedavileri almaktaydi.Takibimizin
52.ayinda Pro-BNP diizeyinin belirgin artmasi, efor kapasitesinin azalmasi, ekokardiyografide sag ventri-
kiiliin ileri derecede genis ve sol ventrikiiliin ezilmis gériinimde olmasi nedeniyle konsey karariyla iloprost
tedavisi kesilip treprostinil (1ng/kg/dk) ve sildenafil tedavisi baglandi. Treprostinil asamali olarak artirlarak
bir ay sonra 10ng/kg/dk’ya ve sonrasinda 23ng/kg/dk’ya ulasildi.Son kontroliinde, treprostinil tedavisinin
13.ayinda 6DYT 523,8 mt, Pro-BNP:537,5 pg/mL (sekil 2), Trop-T:8 ng/L saptandi.Ekokardiyografide TAP-
SE:2.2 cm 6lgildi. Treprostinil (23ng/kg/dk) tedavisi devam eden hastamiz bu tedaviyle klinik agidan stabil
seyretmektedir.IPAH tanili12 yasinda kiz hasta (olgu 3) NYHA evre IlI-1V olarak degerlendirildi.Bagvuruda
Pro-BNP:3735 pg/mL, Troponin T:13 ng/L,oksijen satiirasyonu %72 6l¢lildi.6DYT de 60 metre yiiriiye-
bildi.lloprost,bosentan,sildenafil kullanmakta olan hastanin iloprost tedavisi kesilip treprostinil (1ng/kg/
dk) baslandi ve tigiincii ay sonunda 22ng/kg/dk ‘a ulasildi.Son kontroliinde fonksiyonel sinifi II've ulagan
hasta 6DYT’de 90 metre yiiriiyebildi.Oksijen satlirasyonu %79 6lgildi, pro-BNP:2682 pg/mL, Troponin
T:12 ng/L saptandi.Treprostinil (22 ng/kg/dk) tedavisine devami planlanan hasta bu tedaviyle klinik olarak
stabil seyretmektedir.
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Sekil 1. Olgu 1’in izlemindeki pro-BNP degerlerinin seyri

pro-BNP (pg/mL)

I l

lloprost ' 1385
o Iloprast kesildl ¥
Bosentan

T H ind L inil
I 27 nghkgldk 7,6 ngfkg/dk 26 ng/kg/dk 27 ng/kg/ck
Sitdenafil _pagiands

Sekil 2. Olgu 2’nin izlemindeki pro-BNP degerlerinin seyri

pro-BNP (pg/mL)

Sonug: Hedefe yonelik tedavinin gerekli oldugu pediatrik PAH’da treprostinil,gerek kullanim kolayligi, ge-
rekse hastanin yasam kalitesini bozmamasi,hastalarin semptomlari,NYHA evreleri, 6DYT,pro-BNP diizey-
leri ve ekokardiyografik bulgularinda anlamli diizelme saglamasi nedeniyle oldukga etkin gériinmektedir.

Anahtar Kelimeler : pro-BNP , Pulmoner arteryel hipertansiyon , treprostinil

Akif Kavgaci, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hemodinamik bulgularda obstruktif hava yoluna bagl sapma
ornegi
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AKUT PULMONER EMBOLIYi TAKLIT EDEN BiR KRONiK TROMBOEMBOLIK PULMONER
HIPERTANSIYON OLGUSU

*0gr.Gor.Uzm.Dr. Mehmet KIS, Prof.Dr. Bahri AKDENIZ

ORCID: 0000-0003-0775-8992 )

Dokuz Eyliil Universitesi, Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye
Dokuz Eyliil Universitesi, Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Girig: KTEPH' in (kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon) erken tani ve tedavisi hastalarin mor-
bidite ve mortalitesi igin gok 6nemli olmasina ragmen, KTEPH ciddi sekilde yetersiz teshis edilmektedir.
KTEPH’ in yetersiz tamnisinda genellikle belirsiz klinik prezentasyon, pulmoner emboli (PE) ile degisken
iligkisi ve gorintileme galigmalarinin yorumlanmasindaki farkliliklar rol oynamaktadir. Biz de bu vaka tak-
diminde pulmoner anjiyografi ile akut PE ile karisan KTEPH olgumuzdan bahsedecegiz.

Olgu sunumu: 47 yasinda erkek hasta. Eforla dispne sikayetleri ile merkezimize basvurdu. Hasta15 yil 6nce
non-hodgin lenfoma tanisi nedenli 6 ay kemoterapi almig ve tedavisini tamamlamig. Hastanin ek komorbi-
diteleri yok. Who fonksiyonel klas 3 olan hastanin 6 dk yiirime mesafesi: 450 m, sp02 98-73, Borg 0-3.
Fizik muayenede kan basinci: 132 / 69 mmHg, nabiz: 45/dk, sp02 91, akciger sesleri dogal, kalp ritmik,
ufiirim yok, 6dem yok. EKG’ de normal siniis ritm, RBBB: +, Sa§ AKS: +, RVH: +, p pulmonale — saptandi.
EKO’ da LVEF: % 65, sPAB: 100 mmHG, TRV 4.96, TY: 2-3 derece, LV D sekli: +, RVS’: 8.2, TAPSE: 22,
RV: dilate, RAA 28, RVOT VTI: 7.14, sag yapilar dilate izlendi. Hastada D-dimer normal saptandi. Tromboz
panelinde homozigot MTHFR (A1298C) mutasyonu saptandi.

Pulmoner anjiyografi yapilan hastada; sa§ pulmoner arter (PA) alt lober arter okliide, A6 mid bélgeden
okllide, sag alt loba giden damarda vaskiiliti andiran goriiniim ve yavag akim mevcut. Sol pulmoner arter:
Lpa/7 alt lob medialde hafif kenar diizensizligi, Sol PA lingula da A4,A5 perfiizyon azalmig, Sol PA A2yan
dallarinda akim yavaslamis, distali okliide. IVC akimi normal, trombuse ait goriinim izlenmedi. Belirgin
MAPKA izlenmedi, bronsial arterde hafif dilatasyon saptandi.

Hastaya anamnez, fizik muayene, laboratuvar ve goriintileme tetkiklerinin birlikte degerlendirilmesi ile
kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon tanisi konuldu, akut PE disiintiimedi. Karar olarak pulmo-
ner endareterektomi (ameliyat sirasinda PFO nun kapatiimamasi), ameliyata kadar riosiguat tedavisi ve
tromboz paneli gikana kadar varfarin tedavisi (INR:2-3 olacak sekilde) ile gidiimesi planlandi.

Tartisma ve Sonug: KTEPH’ de trombotik vaskiiler obstriiksiyonun devam etmesi nedeniyle, akut PE’ nin
ciddi bir komplikasyonu oldugu kabul edilir. KTEPH nadir goriilen bir hastaliktir ve geg tani yiiksek morta-
lite oranlari ile iligkili oldugundan erken tani dnemlidir. KTEPH gelisiminin patofizyolojisine katkida bulunan
risk faktorleri ciddiye alinmali ve bu faktorleri taglyan hastalar siki bir takip plani ile izlenmelidir. Hastamiza
uzun siire 6nce Hodgkin lenfoma tanisi konulmus ve laboratuvar testlerinde bazi romatolojik faktorler
pozitif gikmigtir. Ayrica olgumuzda homozigot MTHFR (A1298C) mutasyonu saptand.

Cogu vakada akut PE tanisi iyi belgelenmemistir ve akut PE ile baglantili ilk semptomlar KTEPH’ in ilk
belirtileri olabilir. KTEPH akut PE’ yi taklit edebildigi igin, ilk tromboz ataginin ne zaman meydana geldigini
bilmek zordur.

Olgumuzun pulmoner anjiyografi gériintiilerinde, pulmoner arterlerde koroner akimdaki akut tikaniklara
ve/veya slow flowa benzedigi igin geleneksel KTEPH goriinttilerinden farklidir. Akut PE ile KTEPH'nin yanlig
tani alma sorununu ¢dzmek igin, akut PE’li hastalardan dikkatli bir hasta 6ykiisti alinmasini, laboratuvar
testleri, fizik muayene bulgular ve ek olarak embolinin morfolojisini ortaya koymamiz gerektigini diisti-
niyoruz.

Anahtar Kelimeler: pulmoner emboli, kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, pulmoner anjiyografi
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GiRiS: Pulmoner emboli (PE) ve derin ven trombozu (DVT), vendz tromboembolizm (VTE) olarak bilinir.
Rudolf Virchow 1856°da vendz trombozun normal kan akimindaki anormallikler veya staz, hiperkoagulabi-
lite ve vaskiiler endotel hasari (“Virchow triadi”) tarafindan baglatilabilecegini 6ne siirmsttr (1).

Akut PE hastalarin cogunlugunda (%84.1) 6 aylik yeterli antikoagilan tedaviden sonra pihtilarin tama-
men diizeldigi bildirilmistir (2). lyilesmenin kapsami ve hizi, hastalar arasinda farklilik gosterir. Kronik
tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), siklikla tekrarlayan embolilerin neden oldugu pulmoner
hipertansiyonun nadir bir formudur. Distik prevalansina ragmen, KTEPH’ in karmasik yonetimi, yiiksek
morbidite ve mortalite oranlari nedeniyle hem hastalara hem de saglik sistemlerine biiyiik bir yiik getirmek-
tedir (3,4). Mevcut klinik siniflandirmada, KTEPH, en az 3 aylik etkili antikoagtilasyondan sonra elde edilen
bulgulara gore tani konan grup 4 pulmoner hipertansiyon olarak siniflandirilir.

KTEPH bulgulari, sag kalp kateterizasyonunda belgelenen ortalama pulmoner arter basinci >20 mmHg,
pulmoner vaskiiler direng >3 Wood (inite, pulmoner arter kama basinci <15 mmHg, ventilasyon/perfiizyon
taramasi, multidetektor bilgisayarli tomografi anjiyografi veya pulmoner anjiyografi ile belirlenen en az 1
uyumsuz segmental perfiizyon defektidir (5,6).

KTEPH’ in erken tani ve tedavisi hastalarin morbidite ve mortalitesi i¢in gok énemli olmasina ragmen,
KTEPH ciddi sekilde yetersiz teshis edilmektedir (7). KTEPH’ in yetersiz tanisinda genellikle belirsiz klinik
prezentasyon, pulmoner emboli (PE) ile degisken iligkisi ve gorintiileme ¢aligmalarinin yorumlanmasin-
daki farkhliklar rol oynamaktadir (6,7). Biz de bu vaka takdiminde pulmoner anjiyografi ile akut pulmoner
emboli ile karigan KTEPH olgumuzdan bahsedecegiz.

OLGU SUNUMU: 47 yasinda erkek hasta 2021 haziranda efor dispnesi ve senkop sikayetleri ile dis merkez
acil servise bagvurmus. Akabinde ileri tetkik ve tedavi amagh yogun bakimda takip edilmis ve pulmoner
emboli saptanmig. 15.06.2021 tarihinde dig merkez bilgisayarli tomografi (BT)' de ¢ikan aorta ¢ap 32
mm, ana pulmoner arter cap 37 mm olglImiistir. Bilateral akciger (st ve alt loblarda peribronkovaskiiler
kalinlik artiglarinin eslik ettigi yaygin interlobiler septal kalinlagma ve bilateral akciger alt loblarda buzlu
cam alanlar gorilmas (yiklenme? denilmis). Sag akciger alt loba giden ana pulmoner arterde trombis ile
uyumlu gériiniim izlenmis. Hastaya Rivoroksaban 20 mg 1x1 baglanmis. 16.07.2021 tarihinde sag kalp
kateterizasyonu yapilmis: sistolik pulmoner arter basinci (sPAP): 58 / 25,mean PAP: 36 mmHg,RV:50/8,
RA: 9, CO: 3.03(Fick), Cl:1.48, MVO2 sat: 55.6, PCWP: élgiilemedi, LV/: 91 /6, Ao : 91/55 (68), TPG: 30,
PVR: 10 W, SVR: 19.5 W olarak rapor edilmis. Koroner anjiyografide ise normal koronerler tesbit edilmis.

Yakinmalarinin gegmemesi tizerine Ajustos 2021 de kontrol amagh dis merkeze bagvurmus. Dig merkezde
yapilan ekokardiyografide SPAB 110 mmHg, sag ventrikiil dilate saptanmig. Kontrol BT de akcigerdeki
pihtinin erimedigi saptanmis ( her iki akcigerde hilar lap+; her iki akciger septal kalinlasma+). BT anjiyografi
raporunda sag alt loba giden dalda kronik gériiniim ile uyumlu gériiniim denilmis Ancak mediastinal LAP,
interlobiler septalarda kalinlasma ve lenfoma Gykiisii olmasi nedeniyle PVOD da disiinilebilir denilmis.
Ozgecmis: 15 yil dnce non-hodgin lenfoma tedavisi tamamlamis (dig merkezde tani ve 6 ay KT tedavisi
almig). Alt ekstremite doppler 25.03.2022 (dig merkez); normal trombiis yok hafif reflli akim var denilmis.

Hastanin takiplerinde dispne ve takipne sikayetleri olmasi (izerine ileri tetkik ve tedavi amagl klinigimizde
takibe alindi. Ek komorbid hastaligi yok. Who fonksiyonel klas 3 olan hastanin 6 dk yiiriime mesafesi: 450
m, sp02 98-73, Borg 0-3. Fizik muayenede kan basinci: 132 / 69 mmHg, nabiz: 45/dk, sp02 91, akciger
sesleri dogal, kalp ritmik, Gfiirim yok, 6dem yok. EKG’ de normal siniis ritm, RBBB: +, Sag AKS: +, RVH:
+, p pulmonale — saptand.

Arteriyel Kan Gazinda; 02 Sat: 97.5, p02: 99.1, PC02: 26.0, pH. 7,50 saptandi. Laboratuvar bulgularindan
ise; hemoglobin: 13.8, D-dimer: 0.6 (normal sinirlarda), trik asit: 7.31, CRP: 6.3 saptandi.
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Hastaya solunum fonksiyon testi (SFT) yapildi. SFT" de FVC %%88 FEV 1 %74, FEV1/FVC orani %68,
DLCO: 15.77 (%50), DLCO/VA %63 saptandi. Akciger grafide, hiluslar dolgun, lineretikiiler gélgelenme
artis, sag akciger orta lobda belirgin lieneer gdlgelenme izlendi (sekil 1).

Sekil 1. Akciger grafi
14.04.2022’ de ekokardiyografi yapildi. Eko’ da LVEF: % 65, sPABs: 100 mmHG, TRV 4.96,TY: 2-3
derece, LV D sekli: +, RVS: 8.2, TAPSE: 22, RV: dilate, RAA 28, RVOT VTI: 7.14, sag yapilar dilate izlen-
di. Akabinde trans6zefageal ekokardiyografi yapildi. TEE’ de interatrial septumun superior-anterior
tarafinda PFO ile uyumlu tiinel ve kontrast eko da belirgin gegis izlendi, atrial septal anevrizma saptandi.
Karaciger USG ve Portal ven Doppler: normal sonuglandi.

Akciger V/Q scan’ da: Sag akciger alt lob perfize olmamaktadir. Sol akcigerin perfizyonu ileri de-
recede irregtilerdir. Ust lob apical posterior,superior lingual, inferior lingual, alt lob superior segmentte

subsegmenter hipoperfiize alanlar izlenmistir (sekil 2).

Sekil 2. Akciger ventilasyon/perfiizyon sintigrafi.



B ADHAD
Akciger

Damar Hastaliklari
ond s BAHAR OKULU

OLGULARLA PH ve PULMONER EMBOLl GAZEANTEP

Pulmoner anjiyografi’ de: Sag pulmoner arter (PA) alt lober arter okliide, A6 mid bélgeden okliide,
Sag alt loba giden damarda vaskilliti andiran gériinim ve yavas akim. Sol pulmoner arter: Lpa/7 alt lob
medialde hafif kenar diiznesiligi, Sol PA lingula da A4,A5 perflizyon azalmis, Sol PA A2yan dallarinda akim
yavaglamis, distali okltide. IVC akimi normal, trombiise ait goriiniim izlenmedi. Belirgin MAPKA izlenmedi
bronsial arterde hafif dilatasyon var (sekil 3,4, video 1-5).

Sekil 3. Pulmoner anjiyografide pulmoner arter akimlarina ait gérinim.

Sekil 4. Dijital substraksiyon pulmoner anjiyografide akut PE ile karisan KTEPH gdrindmii

Hastaya kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon tanisi konuldu. Karar olarak pulmoner endarete-
rektomi (ameliyat sirasinda PFO nun kapatiimamasi), ameliyata kadar Riociguat tedavisi ve tromboz paneli
cikana kadar varfarin tedavisi (INR:2-3 olacak sekilde) ile gidilmesi planland.

10
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TARTISMA: KTEPH’ in basarili yonetiminin anahtari erken tanidir. Bununla birlikte, KTEPH’ in yeterince
bilinmemesi ve KTEPH’ in akut PE ile baglantisinin net olarak agiklanamamasi KTEPH tanisinda zorluklara
neden olmaktadir. KTEPH’ in trombotik vaskiiler obstriiksiyonun devam etmesi nedeniyle akut PE’ nin ciddi
bir komplikasyonu oldugu kabul edilir; bununla birlikte, cogu vakada akut PE tanisi iyi belgelenmemistir ve
akut PE ile baglantili ilk semptomlar KTEPH' in ilk belirtileri olabilir (8). Akut PE ile KTEPH’ in karigtirimasi
sorununu ¢dzmek igin, akut PE’ |i hastalardan dikkatli bir hasta 6ykist alinmasini 6neriyoruz.

KTEPH gelisiminde birgok risk faktdrii vardir ve titiz hasta dykiist bu risk faktdrlerini ortaya gikarabilir.
Bu, bazi hastalarin KTEPH teshisini g6z dniinde bulundurarak daha derinlemesine bir klinik muayeneye ve
potansiyel trombotik olaylarin erken tanisi igin daha ciddi bir hasta takip planina ihtiyag duyuldugunu gés-
termektedir. Su anda, pulmoner hipertansiyon hastalarinda KTEPH tanisinin dogrulanmasi igin tercih edi-
len gortintiileme yontemleri ventilasyon/perfiizyon (V/Q) akciger taramasi ve pulmoner anjiyografidir. BT
pulmoner anjiyogramda zayif optimizasyon, yanhs taninin énemli bir noktasi olarak kabul edilir (6,9,10).

KTEPH gelisiminin patofizyolojisine katkida bulunan risk faktorleri ciddiye alinmali ve bu faktrleri taglyan
hastalar siki bir takip plani ile izlemelidir. Hastamizda uzun siire 6nce Hodgkin lenfoma tanisi konulmus
ve laboratuvar testlerinde bazi romatolojik faktorler pozitif ¢cikmistir. Ayrica tromboz panelinde homozigot
MTHFR (A1298C) mutasyonu saptandi.

KTEPH akut PE’ yi taklit edebildigi icin, ilk tromboz ataginin ne zaman meydana geldigini bilmek zordur.
KTEPH nadir gdriilen bir hastaliktir ve geg tani yiiksek mortalite oranlari ile iligkili oldugundan erken tani
6nemlidir (6,7). Hastanin dykistnde dnemli risk faktorleri varsa, 3 aylik etkili antikoagtilan tedaviden sonra
kontrol transtorasik ekokardiyografi yapiimasi ¢cok énemlidir. Pulmoner hipertansiyon belirtileri hala mev-
cutsa, tedavi seceneklerini degerlendirmek icin sag kalp kateterizasyonu ve dijital substraksiyon anjiyografi
yapilmaldir. KTEPH’ in dogru degerlendirilmesi ve tanisi icin hastalarin klinik, laboratuvar ve radyolojik
verilerinin elestirel ve bir biitiin olarak analiz edilmesi gerekir.

KTEPH yonetimi, gesitli kombinasyonlarda kullanilan tibbi, cerrahi ve girisimsel olmak (izere 3 yaklagimi
icerir. Su anda tercih edilen tedavi pulmoner endarterektomidir (PEA) (11). Bu prosediir karmasiktir; bu
nedenle, yalnizca uzman merkezler tarafindan saglanmaktadir. PEA sonrasi hastalarin gogunda yagam ka-
litesinin ve yasam beklentisinin arttigi, ancak PEA uygulanmayan hastalarin kétli prognozla karsi karsiya ol-
dugu gosterilmigtir (6,7). Bu nedenle olgumuzda PEA karari alindi. Diger bir yontem ise girisimsel yaklagim
olan balon pulmoner anjiyoplastidir (BPA) (6). Yakin tarihli bir meta-analiz, hem hemodinamik paramet-
relerde hem de fonksiyonel kapasitede iyilesmeler ile BPA'nin faydalarina dair kanitlar gostermigtir (12).

Destekleyici tibbi tedavi, ditiretikler, ¢6zlintr guanilat siklaz uyaricisi: Riociguat, prostasiklinin sentetik ana-
logu: Treprostinil, yagsam boyu antikoagtilan tedavi ve kalp yetmezligi veya hipoksemi vakalarinda oksijen
tedavisinden olusur. Bizde olgumuzda karar olarak ameliyata kadar Riociguat tedavisi planladik. Bu olgu
sunumunda KTEPH’ in pulmoner anjiyografide akut pulmoner emboli ile karigabilecedi bu nedenle KTEPH’
in yetersiz tanisi konusunda farkindalik yaratmayi amagladik.

SONUG: Pulmoner embolinin akut veya kronik oldugunu belirlemek igin laboratuvar testlerini, anamnez ve
fizik muayene bulgularini ve ek olarak embolinin morfolojisini birlikte degerlendirmek gerekir. Bu durum
KTEPH hastalarinda erken cerrahi planlamasi ve PAH tedavisi agisindan 6nemlidir.
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PULMONER KAPILLER HEMANJiYOMATOZIiS: OLGU SUNUMU

Ersan Atahan', Burgak Avci2, Ezel Ergen?, Bahar Kubat', Biige 0z*

’/stanbu/ Unlversn‘eSI -Cerrahpasa,Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,GOgiis Hastaliklari Ana Bilim Dall, Istanbul
2jstanbul Universitesi-Cerrahpagsa, Cerrahpaga Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Ana Bilim Dal,istanbul
Sistanbul Universitesi-Cerrahpagsa,Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, GGgiis Cerrahisi Hastaliklari Ana Bilim
Dali, /stanbu/

“[stanbul Universitesi-Cerrahpaga,Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,Patoloji Ana Bilim Dall,Istanbul

GiRIS: Pulmoner hipertansiyon (PH) tek bir hastalik olmayip heterojen bir hastalik grubunu temsil etmekte-
dir. Tanisi istirahat sirasinda yapilan sag kalp kateterizasyonu (SKK) ile ortalama pulmoner arter basincinin
> 20 mmHg gosterilmesi ile konulur. Pre-kapiller pulmoner hipertansiyonda oPAB >20 PKWB< 15 PVD
>3 WU oldugu SKK ile gosterilir. Etyolojisinde grup 1 (PAH) , grup 3 (akciger ve/veya hipoksiye bagl PH),
grup 4 (pulmoner arter okliizyonuna bagl) ve grup 5 (belirsiz ve/veya multifaktoriyel nedenlere bagl
PH) yer alir. Pulmoner kapiller hemanjiyomatozis nadir gériilen bir akciger hastaligi olup grup 1 (PAH)
nedenleri arasindadir. Gergek insidansi bilinmemesine ragmen PAH vakalarinin %10’unu olusturdugu tah-
min edilmektedir. Patogenezi bilinmemektedir ve muhtemelen ok faktorliidiir. Pulmoner veniillerin yaygin
fibrozisine yol agan endotel hasarinin tetikleyici bir olaya karsi anormal yaniti oldugu distiniimektedir.

OLGU: 47 y kadin hasta, Aralik 2020’de COVID-19 enfeksiyonu gegirdikten sonra baglayan, ¢abuk yorulma
ve eforla artan nefes darligi ile Mart 2021 de basvurdu. Hipertansiyon tanisi ile 3 yildir ACE inhibitori kul-
lanmakta olan hastada bagka ek hastalik yok. Kardesinde erken yasta akciger hastaligi nedeniyle 6liim oy-
kisti vardi. Fizik muayenede oskiltasyon ile bilateral akciger sesleri dogal, pulmoner ses (P2) sertlegsmis,
pulmoner kapakta erken sistolik (iftirim(+), pulse oksimetre ile dlgtilen saturasyon degeri %95, diger vital
bulgulan stabil. P-A akciger sag hiler bélgede dolgunluk gorildi (Sekil-1). Laboratuvar incelenmesinde
Hgb:12.8 g/dI, D-dimer 0.2 mg/dl (0-0.5), Pro-BNP: 220 pg/ml. Solunum fonksiyon testinde FEV1/FVC:
%81 FEV1: 2030ml (%90) FVC:2510 ml (%94), DLCO(Hb): 6.30 ml/mmHg/min (%28), ileri derecede
difizyon kisithhgr bulundu. Kontrasthi BT: Pulmoner arter ve dallarinda emboli lehine defekt saptanmadi,
sag hiler 1 cm gegmeyen lenf nodu ve sol akciger alt lob laterobazal segmentte 8 mm capinda subplevral
nodiil izlendi. Bilateral alt extremite venéz dopler USG’de DVT lehine bulgu saptanmadi. Akciger perfiizyon
sintigrafisinde sol akciger alt lob laterobazalde segmenter ve sag akciger (st lob apikoposteriorda sub-
segmenter perfiizyon defektleri saptandi(Sekil-2). EKO EF: %60, kalp bosluklari normal genislikte, sol ve
sag ventrikl sistolik islevleri normal, hafif MY, hafif orta TY tesbit edildi, TY velositesi :3.3 m/sn, PABs:48
mmHg. Hasta pulmoner emboli tanisi ile 3 ay antikoagulan tedavi kullandi. Semptomlarin sebat ettigi ve
EKO bulgulari PH yiiksek olasilikli olarak devam ettii igin SKK yapildi; ortalama PAB 34 mmHg, PVR 5.7
wood (nit, pulmoner arter tikali basinci 13 mmHg, kalp debisi 3.7 L/dk, kalp indeksi 2.3 L/dk/m? pre-ka-
piller pulmoner hipertansiyon tanisi konuldu. Pulmoner anjiyografide sol pulmoner arterden yapilan non
selektif pulmoner anjiyografide sol alt lob distal dallarinda azalma (pruning) izlendi, non selektif yapilan sag
pulmoner anjiyografide patolojik bulgu izlenmedi. 6 dakika yiriime testi; 279 metre, S02: 92 79, test bas
donmesi, nefes darligi ile sonlandirdi. Hastaya KTEPH? PAH? tanisi ile Riociguat tb 3x1 baslanildi. 3 ay
sonra kontrole ¢agrildi. Kontrol vizitinde solunumsal yakinmalarda ve fonksiyonel kapasitesinde diizelme
yoktu. EKO bulgular sPAB:65 mmHg ,TYV: 3.7 m/sn idi. Sag kalp kateterizasyonu yenilendi; ortalama PAB
29 mmHg, PVR 5.4 wood (nit, Cl 2.4 L/dk/m? pre-kapiller pulmoner hipertansiyon tesbit edildi, vazore-
aktivite testi negatifti. DLCO (Hb): 6.11 ml/mmHg/min (%27) anlamli diizelme yoktu. Hastanin medikal
tedavisine Masisentan 10 mg 1x1 eklendi.

Kontrol HRCT sol akciger alt lobdaki 8 mmlik nodiiliin boyutlarinda anlamli degisiklik saptanmadi ancak
her iki akcigerde daginik yerlesimli sentrilobiiler buzlu cam dansitesinde nodiiller izZlenmekte olup bilate-
ral alt lob bazallerde interlobiiler septal kalinlasmalar seklinde raporlanmasi Gizerine (Sekil-3) hastaya sol
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akciger alt lob wedge biyopsi yapildi. Histopatolojik tanisi multifokal pulmoner kapiller hemanjiyomatozis
olarak raporlandi (Sekil-4). Hastaya pulmoner kapiller hemanjiyomatozis 6n tanisi ile genetik inceleme
biallelik EIF2AK4 mutasyonu saptandi. Hastamiz akciger transplantasyonu igin aday olarak yonlendirildi.

SEKIL-1 AKCIGER GRAFISI SEKIL-2 V/P SINTIGRAFISi

SEKIL-3/4 HRCT
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SEKIL-5 PATOLOJI

TARTISMA: Pulmoner veno-tikayici hastalik (PVOD) ve pulmoner kapiller hemanjiyomatoz (PCH), PAH
ile tanisal hemodinamik benzerlikleri paylastigi icin PAH'In bir alt grubu olarak siniflandirilir. Ancak PAH
spesifik tedaviden fayda gérmemeleri ile diger gruplardan ayrilir. Difiizyon kapasitesi genellikle %50’nin
altinda beklenir, PAH spesifik tedavi ile akciger 6demi tablosu geligebilir. Tanisi histopatolojik inceleme ve
genetik tetkikle dogrulanmaktadir.

1- Abdelnabi M, Almaghraby A, Abdelgawad H, Elkafrawy F, Ziada K. Pulmonary capillary hemangiomato-
sis: a case series and review of literature. Am J Cardiovasc Dis. 2021 Apr 15;11(2):239-245.

2- Guzman S, Khan MS, Chodakiewitz Y, Khan M, Chodakiewitz MS, Julien P, Luthringer DJ. Pulmo-
nary capillary hemangiomatosis: a lesson learned. Autops Case Rep. 2019 Aug 22;9(3):¢2019111. doi:
10.4322/acr.2019.111.

3- Chaisson NF, Dodson MW, Elliott CG. Pulmonary Capillary Hemangiomatosis and Pulmonary Veno-occ-
lusive Disease. Clin Chest Med. 2016 Sep;37(3):523-34.
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MITRAL YETERSIZLIGE BAGLI iZOLE POSTKAPILLER PULMONER HiPERTANSIYONUN SAG KALP
KATETERIZASYONU ESNASINDA HANDGRIP MANEVRASI ILE TANISI

Kartal Emre ASLANGER, Dursun AKASLAN, Halil ATAS, Biilent MUTLU
Marmara Universitesi Kardiyoloji AD

GiRiS: Mitral yetersizlik (MY) en sik goriilen kalp kapak hastaligidir. Mitral yetersizliginin siddeti egzersiz ve
yiklenme kosullarina gére dinamik olarak degiskenlik gésterir. Ciddi mitral yetersizligi sonucu sol atriyum
genisler, sol atriyal basing yiikselir, bu basing yiksekligi pulmoner vendz basinca yansir ve pulmoner hi-
pertansiyona yol acar. Istirahat durumunda normal sinirlarda olan pulmoner kapiller ug basinci egzersiz ile
artarak pulmoner hipertansiyona yol acgabilir. Bu mekanizma bize egzersiz ile ortaya ¢ikan nefes darliginin
sebebini agiklamaktadir. Dolayisiyla istirahatte tamamen normal saptanan sag kalp kateterizasyonu (SKK)
verileri aslinda hastaligin ciddiyetini gizleyebilir. SKK esnasinda egzersiz testi yapilarak hastaligin ciddiyeti
saptanabilir ancak kateter esnasinda egzersiz testi yaygin ve kullanisl degildir. Egzersiz testi yerine isomet-
rik handgrip manevrasi yapilabilir. Daha basit ve kullanighdir.

OLGU SUNUMU: 79 yasinda erkek hasta nefes darligi sikayeti ile acil servise basvurdu. Eforla artan nefes
darligr ve ortopne mevcuttu. Fizik muayenede dinlemekle 3/6 sistolik dfiiriim ve her iki akcigerde orta
zonlara kadar krepitan raller duyuldu. Ortopne ve paroksismal noktiirnal dispne tarifliyordu. Ozge¢misinde
bir yil 6nce gegirilmis inferior myokard enfarktiisii sebebiyle RCA ve CX e girisim Oykiisi ve hipertansiyo-
nu bulunuyordu. Yapilan ekokardiyografide ileri fonksiyonel mitral yetersizlik, normale yakin sol ventrikiil
sistolik fonksiyonu LVEF :%50-55 , segmenter duvar hareket kusuru, inferior ve lateral duvarlarda hipo-
kinezi izlendi. Sistolik pulmoner arter basinci 100 mmHg 6lglldi. Hasta kardiyoloji servisine yatirildi ve
ditiretik tedavi bagland. Bir hafta sonra SKK igin hemodinami laboratuvarina alindi. Sag juguler ven yoluyla
Swan-Ganz kateteri kullanilarak SKK yapildi. Istirahatte PCWP: 6 mmHg, ortalama PAP: 21 mmHg, PVR:
4.4, dlgiildi. 3 dakika izometrik handgrip manevrasi yapildiktan sonra 6lgtimler tekrarlandi. PCWP: 26,
ortalama PAP: 45 mmHg PVR 2.56 izlendi (tablo 1). Koroner angiografisinde RCA ve CX teki stentler acik
izlendi, LAD de kritik darlik izlenmedi. lleri mitral yetersizlige baglh izole postkapiller pulmoner ht tanisi kon-
du. Konseyde kalp kapak replasmani agisindan degerlendirildi. Yiiksek perioperatif cerrahi risk nedeniyle
medikal tedavi planland.

TARTISMA: Bu olguda istirahatte yapilan SKK, mitral yetersizlige bagl pulmoner hipertansiyonun tanisini
ve ciddiyetini gizlemistir. Izometrik handgrip manevrasi segilmis olgularda mitral yetersizligin siddetinin
saptanmasinda faydali olabilir.
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A. Bazal pulmoner kapiller ug basinci, B. Handgrip esnasinda pulmoner kapiller
ug basinci ve dev V dalgalari, C. Bazal pulmoner arter basinci D.Handgrip sonrasi

pulmoner arter basinci
BAZAL SKK : HANDGRIP ESNASINDA
PAP mmHg 4121 612045

ADRT , mmHg 155101119 155101119
PCWP ont, nmHg [ 26
FiA ort,mmHg 16 16
P02 % 93
PPO2 % 84
O Wmin a0 31
G Vminima2 208 21
PVR, Wood Unit 44 28
SVR, Wood Unit 332 1

17



9 ADHAD
‘® Akcider
Damar Hastaliklar
ond sy BAHAR OKULU

OLGULARLA PH ve PULMONER EMBOLl GAZEANTEP

PULMONER ARTERIYEL HIPERTANSIYONUN NADIR BiR NEDENi OLARAK PRIMER MiYELOFIBROZ
GRUP 1 Mi? GRUP 5 Mi?

Barig Giiven', Neziha Aybiike Geylan', Eda Nuhoglu Kantarci2, Umit Yasar Sinan', Mehmet Serdar
Kucukoglu’

'Istanbul Universitesi Cerrahpasa Kardiyoloji Enstitisd, Kardiyoloji Ana Bilim Dali

2jstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, /g Hastaliklari Ana Bilim Dali, Hematoloji Bilim Dali

Girig: Pulmoner hipertansiyon (PH), istirahat sirasinda supin pozisyonda yapilan sag kalp kateterizasyo-
nunda (SKK), ortalama pulmoner arter basincinin (0PAB) >20 mmHg olmasi olarak tanimlanmaktadir.
Diinya Saglik Orgiitii (DS0) tarafindan PH’ye neden olan 5 grup hastalik tanimlanmis olup, kemik iliginde
stromal fibrozun eslik etti§i miyeloid 6nctil hiicrelerinin anormal klonal proliferasyonu ile karakterize pri-
mer miyelofibroz (MF), grup 5 PH nedenleri arasinda sayilmaktadir.

Hastalarin klinik seyrini degistiren yavas ilerleyici bir durum olan PH, primer miyelofibrozis hastalarinin
yaklasik %30’unda gdzlenmektedir.

Burada, tedavide JAK 1-2 tirozin kinaz inhibitorti kullanirken PH gelisen bir primer miyelofibroz olgusunda,
PH tani ve tedavi yonetiminin kendine 6zgiin dzelliklerini anlatmayr amacladik.

Olgu: 71 yaginda erkek hasta, son 2 aydir eforla artan nefes darligi ve bacaklarda sislik sikayeti ile bagvur-
du. Ozgegmisinde 10 yil 8nce tanisi koyulan primer miyelofibrozis ykiisii olan hasta, ilk 6 yil hidroksiiire
son 4 yildir ise ruksolitinib tedavisi almaktayd. Fizik muayenede S1 normal, S2 sert, trikiispit odakta 3/6
sistolik dftirim, splenomegali diginda 6zellik yoktu. Elektrokardiyografi sinis ritminde, kalp hizi 78/dk idi.
Fonksiyonel kapasitesi NYHA 1I-11] olan hastanin laboratuvar incelemesinde I6kositoz (WBC: 40.000/mm3),
anemi (Hb: 8.3 g/dL, MCV: 85.7 fL), evre 2a kronik bobrek yetersizligi (GFR:48 ml/dk) ve belirgin yiiksek
natriliretik peptid diizeyi (NT-PROBNP: 1740 pg/mL) saptandi. Nefes darligi ve fonksiyonel kapasitede
kisithlik nedeniyle yapilan ekokardiyografide, normal sol ventrikiil sistolik ve diyastolik fonksiyonu, pik tri-
kiispit yetersizlik (TY) jet akim hizi: 3.9 m/sn ve burdan hesaplanan tahmini sistolik pulmoner arter basinci
(sPAB): 75 mmHg, trikiispit aniiler pik sistolik velositesi (triklispit Sa): 17 cm/sn, trikiispit aniiler plan
sistolik hareket mesafesi (TAPSE): 23 mm, inferior vena kava (IVC) ¢api: 21 mm ve solunumla %50°den
fazla kollabe oluyor idi (Sekil-1). Ekokardiyografik PH olasiligi yiiksek saptanan ve PH igin eglik eden ko-
laylastirici ek hastaligi olan hastada yapilan SKK'de prekapiller PH (0PAB: 34 mmHg, sol ventrikiil diyastol
sonu hasinci (LVEDP): 10 mmHg, pulmoner vaskiiler direng (PVR): 3.8 Wood (inite, kardiyak debi: 6.5 It/
dk, pulmoner debi: 6.4 It/dk, kardiyak indeks: 3.5 It/dk/m2) saptandi (Sekil-2). Yapilan diger tetkikler ile
(Akciger V/Q sintigrafisi, toraks BTPA, YGBT, PA akciger grafisi, SFT, AKG vs) grup 3,4 PH nedenleri de
diglanan hastada 6n planda grup 5 PH (eslik eden primer miyelofibroz nedeniyle) diigtinildi. Primer miye-
lofibrozis tedavisi i¢in kullanilan ruksolitinib (JAK 1-2 tirozin kinaz inhibit6rti), kesin veya olasi PAH ile ilis-
kili ilaglar icerisinde olmadigi igin, hematoloji konsiiltasyonu sonucunda tedaviye devam karari alindi. Alti
dakika ytrtime testi (6DYT) 444 m olan hastaya PAH spesifik ajan olarak sildenafil 60 mg/giin baglandi.

Ug ay sonra yapilan kontrol vizitinde; NYHA 1V, 6DYT:310 m, NTproBNP: 1074 pg/ml, anemi (Hb:7 g/dL,
MCV: 88.6 fL), lokositoz (WBC:42.700/mm?), GFR:52 mL/dk, ekokardiyografide pik TY jet akim hizi < 2.8
m/sn, tahmini sPAB: 32 mmHg, trikiispit Sa: 23 cm/sn, TAPSE: 29 mm, IVC ¢api: 19 mm ve solunumla
%50'den fazla kollaps tespit edildi (Sekil-1 ve Sekil-3). Sildenafil tedavisi altinda sSPAB ve sag ventrikiil
fonksiyonlarinda belirgin iyilesme ve natriliretik peptid diizeylerinde diisiis saptanan hastanin, egzersiz
kapasitesinde (FK ve 6DYT) ise tersine kétiilesme gozlendi. Son 3 ay icerisinde yan etkiler nedeniyle rukso-
litinibi yeterince tolere edemeyen ve doz azaltilmasi yapilan hastada, fonksiyonel kapasitedeki bu kétiles-
me ilag dozunun azaltilmasina ve hastalik progresyonuna baglandi. Bu nedenle sildenafil ile monoterapiye
devam edilmesine karar verildi.
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Tartigma: Miyelofibroz, kemik iliinde stromal fibrozun eslik ettigi miyeloid dnciil hiicrelerinin anormal
klonal proliferasyonu ile karakterize, Philadelphia kromozomu negatif bir miyeloproliferatif neoplazmdir.
Pulmoner hipertansiyon, MF hastalarinin yaklasik %30’unda meydana gelen, prognozu koétlestirip, klinik
seyri kompleks hale getiren, yavag ve ilerleyici bir antitedir.

Janus kinaz (JAK) — sinyal dondstiriicii ve transkripsiyon yolunun aktivatorii (STAT), fizyolojik sitokin
sinyalizasyonu ve hematopoezde esastir. JAK ailesi kinazlarinin, 6zellikle JAK1 ve JAK2'nin disregiilasyonu
MF’nin patogenezine katkida bulunur. Idiyopatik PAH’de pulmoner arter endotel hiicrelerinin proliferasyo-
nu STAT3 aktivasyonu ile iligkilendirilmistir.

Primer MF hastalarinda kesin tedavi allojenik kok hiicre naklidir. Ruksolitinib ise orta-ytiksek riskli MF has-
talarinda kullanilan oral bir JAK1/JAK2 inhibitértidir. Klinik etkinligi, splenomegali ve sitokin aracili semp-
tomlarin iyilesmesi tizerinedir. JAK-STAT yolunun bu ilagla bloke edilmesi, STAT3 aktivasyonu ile iligkili PH
iizerinde de olumlu etkilerin olabilecegini diisiindirmekte fakat bununla ilgili yeterli veri bulunmamaktadir.

Pulmoner arteriyel hipertansiyon tedavisinde kalsiyum kanal blokerleri (vazoreaktivite yaniti pozitif hasta-
larda), endotelin reseptér anagonistleri (ERA), fosfodieraz tip-5 inhibitdrleri (PDESI), guanilat siklaz uya-
ricilar, prostanoidler, IP reseptdr agonisti ilaglar kullanilabilir. Bu ilaglar hastanin prognostik risk sinifina
gore tedavide tekli olarak kullanilabilecedi gibi bazi ilaglarin kombinasyon tedavileri de verilebilir.

Mekanizmas belirsiz ve/veya birgok nedene bagh olan PH grubu (5. grup) etiyopatolojisi gesitli birgok
hastaligi kapsar. Bu hastaliklarin ortak bir 6zelligi PH mekanizmalarinin tam olarak anlagiimamasidir. Bu
hastalarin tanilari dikkatli bir sekilde konulmalidir ¢linkii tedavi bu taniya gére sekillendirilir. Temel 6nerme
‘pulmoner basing yiksekligini degil akcigeri tedavi et’ seklinde olmalidir. Miyelofibrozda oldugu gibi PH
varligi altta yatan temel hastaligin gidisatini kétilestirebilir. Bu nedenle altta yatan hastaligin tedavisinin
tam olarak saglanamadigi durumlarda PAH spesifik tedavinin 6nemi daha da artmaktadir.

Sonug olarak, primer miyelofibrozis hastalarinda PH goriilme sikii§i oldukga yiiksektir. Bu hastalar PH
gelisimi agisindan yakindan takip edilmeli ve gerektiginde gecikmeden tedavi baglanmalidir.

Sekil - 1 : Silfenafil tedavisi incesi ve sonrasi ekokardivografi, NT-PROBNP, 6 DYT parametrelerinin

karsilastirilmas
| Parametreler | Sildenafiltedavisisncesi ___| Sildenafiltedavisisonrass___|
Fonksivonel Simif NYHA -1 NYHA IV
Ekokardivografi Bulgular
= IVEF %60 %60
* RVcapl 22 mm 22 mm
* Piktrikispityetersizlik jetakim hizi 3.9 m/sn 2.7m/sn
+ Tahmini sPAB 75 mmHg 32 mmHg
Trikiispid Sa 17 23
= TAPSE 23mm 29mm
* IVCcapi 21mm 19 mm
* |IVCsolunumla %50'den fazla + +
kollaps
NT-PROBNP 1740 pg/mL 1074 PG/mL

B6DYT 444 m 310m
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Sekil - 2: Sag kalp kateterizasyonu (sildenafil tedavisi dncesi)

Ortalama PAbasincl 34 mmHg

LVEDP 10 mmHg
PVR 3.8WuU
Kardiyak debi 6.5 It/dk
Pulmoner debi 6.4 1t/dk
Kardivak indeks 3.5 It/dk/m2

Sekil - 3 : Sildenafil tedavisi sonrasi ekokardiyografik bulgular

TIS11 Mios

B) Doku doppler goriintiilemede triluspit aniiler pik sistolik
velositesi (Trikiispit Sa)

C) Pik trikiispit vetersizlik jet akam hizi ve tahmini sPAB D) Trikiispit aniiler plan sistolik hareket mesafesi (TAPSE)
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ORTNER SENDROMUNUN NADIR BiR NEDENi: PORTOPULMONER HiPERTANSIYON

Dr. Muhsin SARIHAN, Dr. Aysim DEMIRMAN, Dr. Ogulcan ADAK, Dr. Cihan OREM
Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali

Girig: Ortner sendromu, 1897 yilinda kardiyovaskiiler nedenlere bagh sol laringeal rekiiren sinirin basisi
sonucu geligen ses kisikig olarak tanimlanmistir.[1] Kardiyovokal sendrom olarak da bilinmektedir. En
sik goriilen nedeni mitral darhi olup; [2] torasik aort anevrizmasi, dogustan kalp hastaliklari, diger kapak
hastaliklari, pulmoner arter dilatasyonu da Ortner sendromuna yol agabilir. Bu yazida literattirde daha 6nce
bildirilmemis, portopulmoner hipertansiyona bagh Ortner sendromlu bir olguyu sunmayi amagladik.

Olgu sunumu: Nefes darligi ve ses kisikligi sikayetiyle poliklinigimize bagvuran 23 yasindaki erkek hastanin
6zgecmisinde non-sirotik portal ven trombozu, hipertansiyon, 10 yil 6nce aort koarktasyonu ve aortik
stent dykiisii mevcuttu. Kulak-Burun-Bogaz Béliimiince yapilan indirekt laringoskopik bakisinda sol vokal
kord orta hatta ve paralitik olarak tespit edildi. Diger laringeal yapilar normal bulundu. Kalp muayenesinde
trikiispit odakta 3/6 pansistolik ifiiriim duyuldu. Elektrokardiyografide siniis ritmi, sag dal blogu vardi.
Akciger grafisinde inen aort hizasinda stent ve pulmoner arter belirgin izlendi (Sekil 1). Ekokardiyografide
sa§ bosluklarda dilatasyon, pulmoner arter dilatasyonu (29 mm), bikiispit aort, hafif derece mitral, aort ve
pulmoner yetersizligi, ileri triklispit yetersizligi, ileri pulmoner hipertansiyon (SPAB:120 mmhg) saptandi.
Boyun ve toraks bilgisayarli tomografisinde sol vokal kord medialize ve pulmoner arter dilate (34 mm)
izlendi (Sekil 2-3). Hastaya 6 ay Once transtorasik ekokardiyografisinde PAB’In yiiksek tespit edilmesi
lizerine sag kalp kataterizasyonu yapildigi 6grenildi. SKK ile PVR:13 WU, PKWB 10 mmhg; ort.PAB 65
mmHg tespit edilen hastaya diger pulmoner HT nedenleri ekarte edilerek portopulmoner hipertansiyon
tanisi konmus ve oral 3x20 mg sildenafil tedavisi baglanmis.

Sonug: Bilgilerimize gore hastamiz nadir goriilen portopulmoner hipertansiyona bagl ilk Ortner sendromu
olgusudur. Ses kisikligi nedeniyle bagvuran hastalarda indirekt laringoskopik bakida yapisal patolojik bulgu
saptanmayan hastalarda Ortner sendromundan siiphelenilmelidir. Ses kisiki§inin pulmoner hipertansiyon
sonucu ve Ortner sendromuna neden olabilecek diger kardiyak nedenlerle gelisebilecedi géz 6niinde bu-
lundurulmalidir. [3]

1. Ortner NI. Recurrenslahmung bei mitral stenose. Weiner Klinische Wochenschrift 1897;10:753-5.

2. Annema JT, Brahim JJ, Rabe KF. A rare cause of Ortner’s syndrome (cardiovocal hoarseness). Thorax
2004;59:636.

3. Thirlwall AS. Ortner’s syndrome: a centenary review of unilateral recurrent laryngeal nerve palsy secon-
dary to cardiothoracic disease. J Laryngol Otol 1997;111:869-71.
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PARSIYAL ANORMAL VENOZ DONUS ANOMALININ NADIR GORULEN BiR VARYASYONU SAHIP
HASTANIN BASARILI TEDAVi EDILMESi

Dr. Bekir Galapkorur', Dr. Selami Demirelli', Dr. Erkan Demirci’, Dr. Turgut Tursem Tokmak?

36 yasinda bayan hasta kardiyoloji poliklinige bir yildir, 2-3 kat merdiven ¢ikmakla gelen nefes darligi
sikayetiyle geldi. Bilinen bir hastalik 6ykiisii yok. Ekg normal sinis ritminde kalp hizi 72 ve inkomplet sag
dal blogu mevcuttu. Eko bulgulari su sekildeydi: LVEF %64 kapak yapilari dogal, sa§ ventrikiil ¢api 4,2 cm,
1-2¢ trikiispit yetersizligi, sistolik pulmoner arter basici(PAB): 55-60 mmHg, Qp/Qs: 2,0 (figiir 1). TEE'de
IAS ve IVS intakt ve ift kontrast incelemede gegis izZlenmedi. Kontrastli BT'de “ sol akciger vendz sistemi-
nin kalbe agiimadigi ve 15 mm kalinliginda bir ven ile sol brakiosefalik vene agildigi tespit edildi (figiir 2 ve
3). Hastaya sag kalp kateterizasyonu yapildi. Ortalama PAB 27 mmHG, pulmoner vaskiiler direng (PVR)
2,66 wu, Qp/Qs: 1,7 bulundu.

Hasta anormal pulmoner vendz doniis anomalisinin diizeltilmesi igin cerrahiye verildi. Sol innominan ven
ile pulmoner venleri baglayan ven ligate edilip, pulmoner venler sol atriyuma ug-yan anastomozu yapildi.
Sag atriyum kesisinde ASD saptanmad.Trikiispit kapaga 34 contour 3D ring ile anulaplasti yapildi. 3 ay
siire ile apiksaban 2*5 mg vendz emboli profilaksisi igin verildi.

Birinci ay kontroliinde hasta semptomsuzdu. EKO’da sag bosluklarda daralma minimal TY, sistolik PAB 30
mmHg, Qp/Qs: 1,0 bulundu.

Parsiyel Anormal Ventz Doniis Anomalileri

Pulmoner venlerin bazilarinin sistemik venlere baglanmasi neticesinde olur. ASD’ye benzer sag kalp voliim
yiiklenmesine neden olur. Ancak sol-sag santin artmasi, sol kalp hastaligi gelisemeyecegi icin beklen-
mez. Sag st pulmoner venin vena kava superiora baglanmasi (genellikle siniis venosus ASD ile birlikte),
sag pulmoner ven veya venlerin scimitar ven ile inferior vena kavaya baglanmasi, sol pulmoner ven veya
venlerin sol innominant vene baglanmasi, sag tist pulmoner venin vena kava superiora ist baglantisi gibi
varyasyonlari vardir.

izole tek pulmoner venin anomalisinde genellikle sag yiiklenme bulgular gézlenmez. Cerrahi onarim endi-
kasyonu ASD ile benzer ancak opere edilecek venin tromboz riski g6z 6niinde tutulmalidir.

Bu olguda pulmoner vendz déniis anomalisine eslik eden ASD olmamasina ragmen sag bosluklarda ge-
nisleme, PAB’da yiikselme ve PVR’de artis izlendigi igin cerrahi onarim onerildi. Parsiyel anormal vendz
donis anomalileri varyasyonlarinda sag pulmoner venlerin aksesuar ven ile brakiosefalik vene drene olma-
si nadir goriilen bir durumdur..

Figiir 1: Ekokardiyografide sag bosluklarda genisleme ve pulmoner arter basincinda artma
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Figiir 2 ve 3: sa§ pulmoner venlerin brakiosefalik vene agilmasi
YN
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ARTERYEL TORTUYOZITE SENDROMUNA BAGLI PERIFERIK PULMONER ARTERYEL DARLIKLAR
SONUCU GELISEN PULMONER HIPERTANSIYONUN PERKUTAN STENT iIMPLANTASYONU iLE
TEDAVISI

Halil ATAS', Dursun AKASLAN', Ibrahim BASARICI?, Bedrettin YILDIZELI, Biilent MUTLU'
"Marmara Universitesi Kardiyoloji AD
2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji AD,
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Cerrahisi AD

GIRIS: Arteryel tortuyozite sendromu (ATS) nadir goriilen bir otozomal resesif gegisli bag dokusu bozuklu-
gudur. Viicuttaki genis ve orta boy atardamarlar tutulur ve tutulan atardamarlar genellikle uzun ve kivrimli
yapilari nedeniyle anevrizma olusumu, darlik ve diseksiyonlara egilim yaratir. Aorta ve Akciger atardamar-
lar sik etkilenir. Hastalarda bas-yiiz ve bag dokusu anormallikleri, diyafram fitigi ve marfanoid iskelet
bozukluklarr ilk bulgular olabilir. Bu hastalarin %60 inda akciger atardamarlarinda geniglemeler, kivrimlar
ve darliklar gorilir. Darliklar yaygin ise pulmoner hipertansiyon geligebilir. Cerrahi tercih edilen tedavi
yontemidir ancak cerrahi i¢in anatomik olarak uygun olmayan hastalarda bu darliklara stent yerlestirilmesi
de bir tedavi secenegi olabilir.

OLGU SUNUMU: 9 yasinda ATS tanisi konan 22 yasinda bir erkek hasta efor ile ortaya ¢ikan nefes darligi
sikayeti ile (WHO 3) basvurdu. Hasta 190cm boyunda 93kg idi. Yapilan ekokardiyografide tahmini sistolik
pulmoner arter basinci 115 mmHg, genis sag kalp bosluklar, kiigiik sekundum tip atriyal septal defekt
(9mm) saptandi. CT pulmoner anjiyografide kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon ekarte edildi
ve yaygin periferik pulmoner arter darliklari saptandi. Sag kalp kateterizasyonunda ciddi prekapiller pul-
moner hipertansiyon mevcuttu. (PVR: 20 WU, CI:1.7, Ortalama PAP: 80 mmHg). Multidisipliner pulmoner
hipertansiyon konseyinde pulmoner darliklarin yerlesimi cerrahi tedavi icin uygun goriilmediginden stent
ile tedavi edilmesine karar verildi. [k seansta sag femoral ven yoluyla sag (st lob A3 segmenti ostelindeki
darliga 7.0/15 mm renal stent yerlestirildi Stent sonrasi solunum sayisinda artis, nefes darligi ve hemoptizi
gelisti. Pulmoner anjiyografi ile kontrast sizintisi olmadi§i gosterildikten sonra semptomlarin sebebinin
reperfiizyon ddemi olduguna karar verildi. Hasta koroner yogun bakim tnitesine alindi, didretik tedavi ve
oksijen destegi ile 24 saat takip edildikten sonra bulgular diizeldi. Ik islemden 1 ay sonra sag orta lob oste-
alindeki lezyon ile sag alt lob anterior ve posterior segment ostealindeki lezyonlara toplam (i¢ adet 7.0/15-
20 mm renal stentler sag femoral ven yoluyla komplikasyonsuz bir sekilde yerlestirildi. Sol pulmoner arter-
lere girisim yapildiktan 3 ay sonra sa§ pulmoner arterler igin girisim planlandi. Girisim dncesi yapilan sag
kalp kateterizasyonunda hemodinamik verilerde belirgin diizelme saptandi (tablo 1). Sa§ pulmoner arterler
daha genis, anevrizmatik ve tortuyoz yapidaydi (sekil 1) ve darliklar daha uzundu. Bunun igin sag pulmoner
artere girisim sag juguler ven yoluyla yapildi ve stent olarak da renal stent degil self-expanding perifer
stentler segildi. (Boston scientific, supera 7.0/40mm). Alt lob ostealinden baglayan darliga 7.0/40 mm self
expanding stent, ve sag (st lob arterinin ostealinden baglayan darliga da yine 7.0/40 mm selfexpanding
stentler yerlestirildi. Hasta ASA, plavix ve riociguat 2.5 mg 3x1 tb ile taburcu edildi. Riociguati tolere ede-
medigi icin kesildi. Bir yil sonra plavix kesilerek ASA ile devam edildi. Birinci yol sonunda yapilan sag kalp
kateterizasyonunda hemodinamik verilerin belirgin diizeldigi saptandi. Pulmoner anjiyografide sa§ pulmo-
ner arterlerdeki self expanding stentlerin tam acik, sol pulmoner artere yerlergtmlen renal stentlerin ise
aclk ancak %50 restenoz gelistigi gortldi (sekil 1). I§Iem sonrasi 3.yl yapilan sag kalp kateterizasyonunda
pulmoner vaskiiler direngte ve ortalama pulmoner basingta hafif bir yiikselme izlendi. (tablo 1). Pulmoner
anjiyografide sag pulmoner arterde self-expandig stentler tam agik, sol pulmoner sistemdeki renal stentler
icerisinde orta-ileri derecede restenoz izlendi.

TARTISMA: ATS, pulmoner hipertansiyonun nadir gorilen sebeplerinden birisidir. Cerrahi asil dnerilen te-
davi yontemi olmasina ragmen darliklarin yerlesiminden dolayr miimkiin olmayabilir. Endovaskiiler stent-
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leme bu hastalarda cerrahi tedaviye alternatif olabilir. Olgumuzda endovaskiiler stentleme ile hemodina-
mik ve klinik olarak anlamli diizelmeler saglanmistir. 3 yillik takipte bu faydanin devam ettigi gosterilmistir.

A: Sag pulmoner arterde gériilen uzun periferik darliklar, B: Sag pulmoner arter alt lobar artere 7.0/40; (ist lobar
artere 7.0/40 self expanding stent implantasyonu C: Islemden bir yil sonra sag pulmoner anjiyografi, D: Sol
pulmoner arterde yaygin pulmoner darliklar, E: Sol pulmoner anjiyografi stent implantasyonu sonrasi, F: Sol

pulmoner anjiyografi (islemden bir yil sonra)

TABLO: Hastanin SKK bulgular
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POSTOPERATIF AKCIGER REPERFUZYON HASARI GELISEN KOMPLIKE PULMONER
ENDARTEREKTOMi VAKASI-BASARILI CERRAHI TEKNIK VE SONUGLAR, HER ZAMAN iYi
POSTOPERATIF SONUG iLE iLiSKiLi MiDiR?

Gamze Giil Tiryaki' , Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi PEA Ekibi*1
"Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: Pulmoner endarterektomi (PEA), kardiyopulmoner bypass esliginde, pulmoner arterlerden organize
olmus fibroz materyallerin ¢ikartilmasini temel alan, mortalite ve morbiditesi yliksek cerrahi bir iglemdir.
Postoperatif en sik goriilen ve mortaliteyi en ok etkileyen komplikasyonu, ¢esitli mekanizmalarla hipoksi
gelismesidir. Bu nedenle hem cerrahi prosediir agisindan hem de postoperatif hasta yonetimi agisindan
deneyimli merkezlerde yapiimasi ok 6nemlidir.

Yontem: COVID-19 enfeksiyonu sonrasi kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) gelisen,
61 yasinda bir erkek hastaya yaptigimiz PEA sonrasi gelisen akciger reperfiizyon hasarina bagl hipoksinin
tedavi ydnetimi retrospektif olarak derlendi.

Bulgular: 3 ay 6nce COVID-19 enfeksiyonu sonrasi yogun bakim yatisi ve pulmoner emboli 6ykiisii olan 61
yasinda erkek hasta, 3 aylik etkin antikoagiilasyona ragmen hipoksisinin gerilememesi (izerine tarafimiza
kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) 6n tanisiyla yonlendirildi. Hastanin ilk bagvuru-
sunda nazal kantil 5 It/dk oksijenle satiirasyonu 96 idi (NYHA class-1V). Hastanin bilinen hipertansiyon
ve aritmi 6ykust nedeniyle diltizem kullanimi mevcuttu. Romatolojik sorgulamasinda ve soygeg¢misinde
ozellik yoktu. Pulmoner bilgisayarli tomografi (BT) anjiyografisinde bilateral alt loblarda segmenter dolum
defektleri goriildi. Ventilasyon/perfiizyon sintigrafisi pulmoner emboli ile uyumlu idi. Ekokardiyografide
sistolik pulmoner arter basinci (sSPAB) 55-60 mmHg olarak olgiildi. Koroner anjiyografisinde koroner ar-
terler normaldi. Preoperatif hazirliklari tamamlanan hastaya pulmoner endarterektomi operasyonu yapildi.
Preoperatif mPAB 38 mmHg, PVR 560 dynexsn/cm-5 , postoperatif mPAB 18 mmHg, PVR 150 dynexsn/
cm-5 olarak 6lgiildi. Postoperatif ilk gecesinde kan gazarinda parsiyel oksijen basinci diigtik seyreden has-
ta ventilatérden wean edilemedi. Postoperatif 2. giiniinde hastaya prone pozisyon verildi. Prone pozisyon
sonras saturasyonlari yiikselen ancak supraventrikiiler tasikardi gelisen ve hemodinamide bozulma olan
hastaya supin pozisyon verildi ve vené-vendz ECMO takildi. Takipleri sirasinda kan kiiltiiriinde ve derin
trakeal aspiratta tiremeleri olan hastanin antibiyoterapisi diizenlendi. Sepsiste olan hastaya inotrop destegi
verildi. Postoperatif 15. giiniinde hasta ECMO’dan wean edildi. Postoperatif 16. gliniinde hasta ekstiibe
edildi ve high-flow ile takip edildi. Postoperatif 19. gliniinde hasta gdgiis cerrahi servisine devralindi. Ok-
sijen ihtiyaci ortadan kalkan hastanin ekokardiyografisinde sPAB 20-25mmHg olarak 6lgldii. Antibiyote-
rapisi tamamlanan, fizyoterapisi, antikoagiilan ve antiaritmik tedavisi diizenlenen hasta postoperatif 30.
glinlinde sorunsuzca taburcu edildi.
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Resim 1

PEA operasyon materyali preoperatif pulmoner BT anjiyografi gériintisii

Sonug: Pulmoner endarterektomi, hastanin hemodinamik parametrelerinde ciddi iyilesme saglayan ancak
postoperatif yonetimi zorlu olan, deneyimli bir yogun bakim, gdégiis cerrahisi, kalp damar cerrahisi, kardi-
yoloji, g6giis hastaliklar ekibinin bakimini gerektiren komplike bir cerrahidir.

Anahtar Kelimeler: akciger reperfiizyon hasari, ECMO-ekstrakorporeal membran yasam destegi, kronik
tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) , prone pozisyon, Pulmoner Endarterektomi (PEA)
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