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Primer Pulmoner HipertansiyQA 

"Özdlik Gösteren Bir Olgu" 

Osman Akın Serdar·, Jale Cordan··, Ethem Kumbay···, Ali Rıza Kazazoğlu···, 

Dilek Yeşilbursa····, İbrahim Baran····, Nedim Çobanoğlu·· 

ÖZET. Üç yıldan beri efor dispnesi ve bayı/ma şikayetleri olan otuz üç yaşındaki bayan hasta kliniğimize müracaat 
etti. İnvazif ve noninvazif tetkikler yapılarak Primer Pulmoner Hipertansiyon (PPH) tantsı kanmadan önce 
Nörovegetatif Distoni tanısı ile izlenmekteydi. Primer Pulmoner Hipertansiyon nadir göriilen bir hastalık olmast 
nedeni ile olgu takdim edilmiş ve ilgili literatür gözden geçirilmiş/ir. 

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

Primary Pulmonary Hypertension "Specially A Case" 

SUMMARY. A thirty three years old/emale patient who had c.omplaints of exertional dyspnea and dizzinessfor three 
years was admitted to our clinic. Bejare the establishment of the diagnosis of Primary Pulmonary Hypertension 
through invasive and noninvasive methods, she was being fol/owed as a neurovegetative dystonia. Si nce Primary 
Pulnıonary Hypertension isa rare disease we presented this case in this issue and canceming literature was reviewed. 

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

Etyolojisi büyük araAda primer olan esansiyel 
hipertansiyonun aksine, pulmoner hipertansiyonun 
daha az bir oran ında etyoloji primerdir ve bu grupta 
idiyopatik veya en s ı klıkla PPH olarak tanımlanır. 
PPH, % 63 sıklıkla kadınlarda görülen, özellikle 3.-
4. dekadda (36 ± 15 yaşlarında) peak yapan nadir 
bir klinik tablodur. Semptomların başlangıcından 

tanı konulana kadar geçen süre ortalama 2 yıldır. 
En sık görülen semptomlar efor dispnesi; halsizlik; 
senkop ve göğüs ağrısıdır. 

Olgu Taktimi 

33 yaşında bayan ve bekar olan hastamız yaklaşık 
3 seneden beri efor dispnesi, son 2 seneden beri 
de bayılma tarif ediyordu. Yaklaşık 3 sene önce 
adet düzensizliği nedeni ile oral kontraseptif 
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kullanma anamnezi vardı. Fizik muayenede kalpte 
dinlemekle 2. ses sert ve pulmoner odakta diastolik 
üfürüm mevcuttu. Diğer sistem muayeneleri nor­
maldi. EKG'de ritm sinüzal, p pulmanale örneği, sağ 
ventrikül hipertrofısi ve strain bulgu ları ; akciğer 

grafisinde pulmoner konusta beli rginleşme, akciğer 

vaskülaritesinde periferde azalma vardı (Şeki l : 1 ). 
8-Mode Ekokardiyografıde pulmoner arterde ge­
nişleme (Şekil : 2), pulmoner kapak M-Mode eka­
sunda "a" çentikleşmesinde kaybolma ve inter­
ventriküler septumda kalıniaşma vard ı (Şekil: 3). 
Dopplerde pulmoner kapakta diastolik akım 
saptandı. Akciğer solunum fonksiyon testleri ve 
rutin kan tetkikleri normaldi. Swan-Ganz katateri ile 
yapılan hemodinamik çalışmada sağ atrium sistolik 
basıncı 30 mmHg; sağ ventrikül sistolik basıncı 85 
mmHg, end diastolik basıncı 1 O mmHg; pea k pul­
moner arter basıncı 80 mmHg, ortalama basıncı 55 
mmHg (Şekil: 4 ); Total pulmoner vasküler direnç 25 
Ü-m2 ve pulmoner arter 0 2 satürasyonu % 70 ola­
rak bulundu. Kataterizasyon esnasında sık atrial ve 
ventriküler aritmiler gelişti. Pulmoner kapiller kama 
basıncı tayin edilmedi. Ortalama pulmoner 
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basıncı 50 mmHg üzerinde olduğundan pulmoner 
anjiyo yapılmadı. 

Şekil: 1 
Akci{;er grafisinde pulmoner konustu 

belirginleşme ı·e periferde akciğer wskiilaritesinde 
a:alnra görülmektedir. 

Şekil: 2 
İki boyutlu ekokardiyografide p ulmoner arterde 
genişleme ve aort/pulmoner arter oranmda 

azalma görülmektedir. 

Tartışma 

PPH etyolojisi tam olarak bilinmeyen, progressif 
seyirli bir hastalıktır. Etyolojiyi açıklamak için bazı 
teoriler öne sürülmüştür. Gizli sistemik rekürran 
venöz tromboz en çok rağbet gören teorilerden 
biridir1

. Gerçekten bu olgularda tanımlanamadan 
organize olan ya da rekanalize olan pulmoner 
emboli sıktır. Post partum PPH şiddetinin artması 
da tromboembolizm ya da amnios mai embolisinin 
rolünü desteklemektedir. Diğer geçerli bir teori 
küçük pulmoner arterlerde insitu tromboz gelişimi­
dir. PPH hastalarındaki anormal trombosit fonksi­
yonu ve defektif fibrinolizis bunu destekleyen 
bulgulardı ı-2·3 . 
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Seki/: 3 
M-Mode ekokurd~ı-ograjide pulmoner kapak ta 

"a" çentikleşmesinde kaybolma. 

Seki/: 4 
Katater ça!tşmasmda tespit edilen yüksek sağ ventrikiil 

ve pulmoner arter basınç ıraseleri 

Fakat PPH'Iu hastaların akciğer biopsılerinde 
yarıdan çok olguda tromboembolizm görülürken, 
başlıca plexiform lezyonlara, müsküler pulmoner 
arterlerde medial hipertrofi, fibrinoid nekroz ve 
vasokonstriksiyona da rastlanmaktadır. Bu da en 
başta etyolojide pulmoner arteriyopatiyi göster­
mektedir4. 

Etyolojide yine aminorex fumarate, monocroyoline 
gibi ilaçlar ve kadın hormonları da sorumlu 
tutulmakta ve genetiğin rolü de son zamanlarda 
destek görmektedir. Olgumuzda da yaklaşık 6 ay 
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süreyle oral kontraseptif kullanma anamnezi vardı. 
PPH tanısı klinik şüphe ve kesin olarak katater 
çalışmasıy la sağ atrium ve sağ ventrikül sistolik ve 
ortalama pulmoner arter basıncında artışın tespiti 
ile konur. Olgumuzda bu bası nç değerleri oldukça 
yüksekti. Yine tanıda sekonder pulmoner hiper­
tansiyon sebeplerinin ekarte edilmesi oldukça 
önemlidir. 

PPH'nun seyri ile ilgili en önemli bulgular Mayo 
klinik tarafından izlenen 120 olguluk bir çalışmadan 
elde edilmişti~. Olguların % 73'ü kadı n ve yaş 
ortalamaları 34'dü. Teşhiste en önemli klinik 
bulgular efor dispnesi (% 75); ikinci kalp sesinde 
sertleşme (% 98); kardiyomegali ve ana pulmoner 
arterde genişlemeyi içeren röntgen anormallikleri (% 
95); sağ ventrikül hipertrofisi; sağ aks deviasyonu 
ve sağ atrial büyüme gibi EKG anormallikleri (% 95) 
içerir. Daha az sıklı kla rastlanan klinik bulgular ise 
bayılma ya da senkop (% 30); göğüs ağrısı (% 8); 
periferik ödem (% 8); raynould fenarneni (% 10); 
kronik karaciğer hastalığı (% 6) ; yüzeysel trom­
boflebit (% 4) hikayesi vardı. 

PPH'da prognoz iyi değildir. Yapılan çalışmalarda 

olguların % 21 'i 5 yıl yaşarlar7 . Sıklıkla ölüm 
nedenleri sağ kalp yetmezliği (% 64), pnömoni (% 
7}, ani ölüm (% 7) ve pulmoner arter diseksiyo­
nudur (% 1 ). Bu hastalarda cerrahi müdahaleler, 
katater ve anjiyografi çalışmaları ve akciğer 
sintigrafısi pulmoner vasokonstriksiyonu daha da 
arttı rd ığından oldukça risklidir. 

PPH tedavisinde ilaçlar önemli bir yer tutmaktadı r. 
Vasodilatatörlerle pulmoner vasokonstriksiyon 
derecesi azaltılmaya çalışılırken, antikoagülan 
tedavi ile rekürran trombotik olayların önlenmesi 
hastalığın progresyonunu azaltıldığı vurgu­
lanmaktadı,.S. Ancak başlangıçta ilaç tedavisine 
cevap iyi ve semptomlarda düzelme gözlenirken, 
hastalığın ileriki dönemlerinde bu cevap gittikçe 
azalmaktadır. Olgumuzda katater çalışma esna­
sında sublingual nitratla peak pulmoner arter 
basıncının 80 mmHg'dan 50 mmHg'ya düştüğünü 
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gözledik. Takipte olgumuza oral nitrat preparatı ile 
coumadin başladık ve semptomlarda belirgin dü­
zelme oldu. Son yıllarda hastalığın progressif seyri 
nedeni ile kalp-akciğer transplantasyonu da 
tedavide önemli bir yer teşkil etmektedir. 

PPH erken tanı konması ve tedavisine başlanması 
ile prognozunun nispeten hafifletilebilmesi 
açısından , efor dispnesi ve senkop etyolojisi 
araştırılan olgularda ayıncı tanı da düşünülmesi 
gereken klinik bir tablodur. 
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