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Primer Pulmoner Hipertansiyon
"Ozellik Gésteren Bir Olgu"

Osman AKin Serdar’, Jale Cordan™, Ethem Kumbay ™, Ali Riza Kazazoglu™",
Dilek Yesilbursa™, ibrahim Baran™, Nedim Cobanoglu™

OZET. Ug yildan beri efor dispnesi ve bayilma gikayetleri olan otuz ii¢ yasindaki bayan hasta klinigimize miiracaat
etti. Invazif ve noninvazif tetkikler yapilarak Primer Pulmoner Hipertansivon (PPH) tanisi konmadan oénce
Nérovegetatif Distoni tanist ile izlenmekteydi. Primer Pulmoner Hipertansivon nadir gorilen bir hastalik olmasi
nedeni ile olgu takdim edilmis ve ilgili literatiir gézden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler .Primer pulmoner hipertansiyon .sag kalp kataterizasyonu .transtorasik ekokardiyografi.

Primary Pulmonary Hypertension "Specially A Case"

SUMMARY. A4 thirty three years old female patient who had complaints of exertional dyspnea and dizziness for three
yvears was admitted to our clinic. Before the establishment of the diagnosis of Primary Pulmonary Hypertension
through invasive and noninvasive methods, she was being followed as a neurovegetative dystonia. Since Primary
Pulmonary Hypertension is a rare disease we presented this case in this issue and concerning literature was reviewed.

Key Words .Primary pulmonary hypertension .right cardiac catheterization .transthorasic echocardiography.

Etyolojisi buylk oranda primer olan esansiyel
hipertansiyonun aksine, pulmoner hipertansiyonun
daha az bir oraninda etyoloji primerdir ve bu grupta
idiyopatik veya en siklikla PPH olarak tanimlanir.
PPH, % 63 siklikla kadinlarda gorilen, ézellikle 3.-
4. dekadda (36 + 15 yaslarinda) peak yapan nadir
bir klinik tablodur. Semptomlarin baslangicindan
tani konulana kadar gegen slre ortalama 2 yildir.
En sik gorilen semptomlar efor dispnesi; halsizlik;
senkop ve gogus agrisidir.

Olgu Taktimi

33 yasinda bayan ve bekar olan hastamiz yaklasik
3 seneden beri efor dispnesi, son 2 seneden beri
de bayilma tarif ediyordu. Yaklagik 3 sene &nce
adet dizensizli§i nedeni ile oral kontraseptif
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kullanma anamnezi vardi. Fizik muayenede kalpte
dinlemekle 2. ses sert ve pulmoner odakta diastolik
ufiriim mevcuttu. Dider sistem muayeneleri nor-
maldi. EKG'de ritm sindizal, p pulmonale érnegi, sag
ventrikdl hipertrofisi ve strain bulgulan; akciger
grafisinde pulmoner konusta belirginlesme, akciger
vaskularitesinde periferde azalma vardi (Sekil: 1).
B-Mode Ekokardiyografide pulmoner arterde ge-
nigleme (Sekil: 2), pulmoner kapak M-Mode eko-
sunda "a" gentiklesmesinde kaybolma ve inter-
ventrikiler septumda kalinlagsma vardi (Sekil: 3).
Dopplerde pulmoner kapakta diastolik akim
saptandi. Akciger solunum fonksiyon testleri ve
rutin kan tetkikleri normaldi. Swan-Ganz katateri ile
yapilan hemodinamik ¢alismada sagd atrium sistolik
basinci 30 mmHg; sag ventrikil sistolik basinci 85
mmHg, end diastolik basinci 10 mmHg; peak pul-
moner arter basinci 80 mmHg, ortalama basinci 55
mmHg ($ekil: 4); Total pulmoner vaskiiler direng 25
U-m? ve pulmoner arter O, satirasyonu % 70 ola-
rak bulundu. Kataterizasyon esnasinda sik atrial ve
ventrikller aritmiler geligti. Pulmoner kapiller kama
basinci tayin edilmedi. Ortalama pulmoner



basinci 50 mmHg zerinde oldujundan pulmoner
anjiyo yapilmadi.

Sekil: |
Akciger grafisinde pulmoner konusta
belirginlesme ve periferde akciger vaskiilaritesinde
azalma goriilmekiedir.

Sekil: 2
ki boyutlu ekokardiyografide pulmoner arterde
genisleme ve aort/pulmoner arter oraninda
azalma goriilmektedir.

Tartisma

PPH etyolojisi tam olarak bilinmeyen, progressif
seyirli bir hastaliktir. Etyolojiyi agiklamak igin bazi
teoriler ¢ne surdlmastar. Gizli sistemik rekdrran
ventz tromboz en g¢ok radbet géren teorilerden
biridir'. Gergekten bu olgularda tanimianamadan
organize olan ya da rekanalize olan pulmoner
emboli siktir. Post partum PPH siddetinin artmasi
da tromboembolizm ya da amnios mai embolisinin
rolinii desteklemektedir. Diger gecerli bir teori
kuguk pulmoner arterlerde insitu tromboz gelisimi-
dir. PPH hastalarindaki anormal trombosit fonksi-
yonu ve defektif fibrinolizis bunu destekleyen
bulgulardir?®.
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Sekil: 3
M-Mode ekokardivografide pulmoner kapakta
"a" ¢entiklesmesinde kavbolma.

Sekil: 4
Katater ¢alismasinda tespit edilen yiiksek sag ventrikiil
ve pulmoner arter basing traseleri

Fakat PPH'lu hastalarin akcier biopsilerinde
yandan ¢ok olguda tromboembolizm gorulirken,
baslica plexiform lezyonlara, muskiler pulmoner
arterlerde medial hipertrofi, fibrinoid nekroz ve
vasokonstriksiyona da rastlanmaktadir. Bu da en
basta etyolojide pulmoner arteriyopatiyi goster-
mektedir®.

Etyolojide yine aminorex fumarate, monocroyoline
gibi ilaglar ve kadin hormonlari da sorumiu
tutulmakta ve genetigin roli de son zamanlarda
destek gérmektedir’. Olgumuzda da yaklasik 6 ay
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sUreyle oral kontraseptif kullanma anamnezi vardi.
PPH tanisi klinik siphe ve kesin olarak katater
calismasiyla sad atrium ve sag ventrikil sistolik ve
ortalama pulmoner arter basincinda artisin tespiti
ile konur. Olgumuzda bu basing dederleri oldukga
yuksekti. Yine tanida sekonder pulmoner hiper-
tansiyon sebeplerinin ekarte edilmesi oldukca
dnemlidir.

PPH'nun seyri ile ilgili en énemli bulgular Mayo
klinik tarafindan izlenen 120 olguluk bir galismadan
elde edilmistir®. Olgularin % 73'0 kadin ve yas
ortalamalan 34'd0. Teshiste en o6nemli Kklinik
bulgular efor dispnesi (% 75); ikinci kalp sesinde
sertlesme (% 98); kardiyomegali ve ana pulmoner
arterde genislemeyi iceren réntgen anormallikleri (%
95); sag ventrikul hipertrofisi; sad aks deviasyonu
ve sag atrial blyume gibi EKG anormallikleri (% 95)
icerir. Daha az siklikla rastlanan klinik bulgular ise
bayilma ya da senkop (% 30); gégdus agrisi (% 8);
periferik 6dem (% 8); raynould fenomeni (% 10);
kronik karaciger hastaligi (% 6); ylzeysel trom-
boflebit (% 4) hikayesi vardi.

PPH'da prognoz iyi degildir. Yapilan ¢aligmalarda
olgularin % 211 5 yil yasarlar’. Siklikla 6lum
nedenleri sad kalp yetmezligi (% 64), pnomoni (%
7), ani 6lim (% 7) ve pulmoner arter diseksiyo-
nudur (% 1). Bu hastalarda cerrahi miidahaleler,
katater ve anjiyografi ¢alismalari ve akciger
sintigrafisi pulmoner vasokonstriksiyonu daha da
arttirdigindan oldukga risklidir.

PPH tedavisinde ilaglar onemli bir yer tutmaktadir.
Vasodilatatérierle  pulmoner  vasokonstriksiyon
derecesi azaltilmaya c¢alisilirken, antikoagilan
tedavi ile rekdrran trombotik olaylarin dnlenmesi
hastaliyin progresyonunu azaltildigi  vurgu-
lanmaktadir®. Ancak baslangigta ilag tedavisine
cevap iyi ve semptomlarda dizelme gozlenirken,
hastaligin ileriki dénemlerinde bu cevap gittikge
azalmaktadir. Olgumuzda katater g¢alisma esna-
sinda sublingual nitratla peak pulmoner arter
basincinin 80 mmHg'dan 50 mmHg'ya dustugund
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gézledik. Takipte olgumuza oral nitrat preparati ile
coumadin bagladik ve semptomlarda belirgin di-
zelme oldu. Son yillarda hastalifin progressif seyri
nedeni ile kalp-akciger transplantasyonu da
tedavide onemli bir yer teskil etmektedir.

PPH erken tani konmasi ve tedavisine baglanmasi
ile prognozunun nispeten hafifletilebilmesi
agisindan, efor dispnesi ve senkop etyolojisi
arastirilan olgularda ayirici tani da distnilmesi
gereken klinik bir tablodur.
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