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PRIMER PULMONER HIPERTANSIYON
| (6 vaka miinasebetiyle)

Metin Ozenci* Osman Miftiloglu®#* Turhan Akyols*
Tirkan Glirel**%* Sabih Oktay®#%*

Primer parankimal akciger hastaliklarinda, akciger damarlarinda duvar ya-
pisim deBistiren sol kalb kaynakli patolojik durumlarda ve yine akciger damar
boslugunun emboli, trombiis, parazit gibi olusumlarla tikandigi durumlarda pul-
moner arter basmci yiikselir. ster primer parankimal isterse pulmoner vaskiiler
kaynakli olsun, temelde pulmoner arterioller basinci artiran nedenler alveoler hi-
poksi yada pulmoner vendz hipertansiyon gibi, pulmoner arteriollerde daralma gek-
linde cevap olusturan iki uyaridir. Her 2 durumda da tepkime b&lgesi, pulmoner
arteriollerin diiz kaslaridir. Yasla iliskili olmak iizere baslangigta fonksiyonel, spaz-
modik ve reversibl olan olay zamanla vazokonstriksiyonun organik muskiiler hi-
pertrofi olusturmasiyla irreversibl hale gecer ve «Pulmoner hipertansiyon» ortaya

¢ikar (I).

Pulmoner arterioller daralmayr doguran fizyopatolojik bu iki uyariya sebep
olabilecek yukarida bahsedilen hastaliklar1 bulunmayan geng ve Ozellikle kadin
hastalarda goriilen bir diger tipteki pulmoner hipertansiyon ise «idiyopatik veya
primer pulmoner hipertansiyon»dur. Primer pulmoner hipertansiyon, vakalarin
% 50 sini 3 yildan daha kisa siirede (6), genelde tiimiinii 2-8 yilda (I) tedaviye
direngli sag kalb yetmezligi ile oliime gbtiiren, oldukca etrafli bigimde incelen -
mis (2,3), histopatolojik tanimu yapilmis (4) sebebi bilinmeyen (5,6,), 3 ayn tipte
olabilecegi ileri siirlilmiis (7), ve dinleme bulgulan etraflica irdelenmis bir tablo-
dur (8).

Klinigimizde yatrilarak tiim laboratuvar aragtirmalar yapilmis ve hemodi-
namik olarak incelenerck sol kalbe veya akcigere ait bir patolojisi olmadigl gos-
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terilmig bir gurup «pulmoner hipertansiyon» vakasinda da bilinen bir neden sap-
tanamamustir,

Primer pulmoner hipertansiyon tanisi verdigimiz bu hastalarin takdimi ile bir-
likte son literatiir bilgilerinin gozden gegirilmesi uygun goriilmiistiir .

Vakalar :

VAK’A 1 : Protokol No : 2158. R.F. 20 yasinda, kadm. Devaml ¢arpnti
hissi ve senkop sikayeti ile yatirilmistir. 5 vil 8nce tarlada galisirken senkopal bir
atak gecirdigini ve bunu takiben eforla artan devaml bir carpintist oldugunu ifa-
de ediyor. Fizik muayenede kan basinci 110/80 mmHg., nabiz 76 dk/diizenli.
Palpasyonda pulmoner odakta ikinci ses palpabl ve parasternal vuru mevcut. Os-
kiiltasyonda pulmoner odakta I. ses hafiflemis, ikinci ses ciftlesmis P, sertlesmis, 4,
ses, 3/6 ejeksiyon tipinde sistolik iifiirlim ve yine aym odakta 4/6 diyastolik ¢e-
kici iifiiriim mevcut. Laboratuvar tetkiklerinde : Rutin biokimyasal, hematolojik
tetkikleri ve idrar tetkikinde normal degerler elde edildi. Hastanin elektrokardiyog-
rafilerinde ritm siniizal, sag aks deviasyonu, saf ventrikiil hipertrofisi ve ST-T de-
gisikligi mevcuttu. Teleradyografide pulmoner konusta ileri derecede genisleme
saptanmustl. Yapilan kalp kateterizasyonundan elde edilen verilere gére pulmoner
arter sistolik basmci 95 mmHg, diastolik basmc1 40 mmHg, ortalama basinci 55
mmHg, idi. Tiim cabalara ragmen pulmoner kapiller seviyesinde tam Wedge ya-
pilamadi.

VAK’A 2 : Protokol No : 262 Z.C. 22 yasmda, kadn, 2 yildan beri ¢arpinti
ve efor dispnesi ve bu nedenle giinliik islerini yapamama sikayeti ile klinige ya-
trilmastir. Fizik muayenede : Kan basiner 120/80 mmHg, Nabiz 88/dk diizenli.
Boyun ven muayenesinde (a) dalgasi belirgin. Para sternal vuru ve pulmoner odak
ta palpabl ikinci ses mevcut. Oskiiltasyonda pulmoner odakta 3/6 sistolik ejeksi-
yon iifiiriimii saptandi. Karaciger kaburga kenarmi 1 cm. gegmekte, agrihi ve orta
sertlikte idi. )

Laboratuvar tetkiklerinde : Biokimyasal hematolojik tetkikleri ve idrar tetki-
kinde normal degerler mevcut. E.K.G/lerinde : Ritim sniizal, sag aks deviasyonu,
sag ve sol atrium hipertrofisi, sag ventrikiil hipertrofisi, sag dal bloku ve ST-T
degisiklikleri mevecut. Telekardiyografide : Pulmoner konusta belirginlik ve global
kalp biiyiikliigii mevcut. Ekokardiyografide : Mitral, trikiispit ve aort kapaklar1
normal. Sol atrium normal biiyiikliikte pulmoner kapakta pulmoner hipertansiyon
bulgular1 mevcut ve sag ventrikiil biiyiikliigii var. Yapilan kalp kateterizasyonun-
dan elde edilen verilere gére pulmoner arter sistolik basinct 63 mmHg diastolik
basmer 33 mmHg ortalama basmcr 48 mmHg idi. Pulmoner kapiller basing 6
mmHg bulundu.

VAK’A 3 : Protokol No : 519 K-E. 13 yasinda. Erkek. Istirahatte hig¢ bir
sikayeti olmayan hasta dogumdan bu yana devam eden nefes darlif1 ve eforla be-
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liren siyanoz nedeniyle klinige yatrilmustir. Fizik muayenesinde : Kan basmci
130/80 mmHg Nabiz 90 dk. diizenli. Prekordiyal bolgede kabariklik mevcut.
Kalp tepe atum 5.1.K.A. da ve klavikula orta cizgisinin 2 cm solunda. Parasternal
vuru alimyor. Pulmoner odakta ikinci ses palpabl. Oskiiltasyonda pulmonalis oda-
ginda S, sert, ikinci seste ciftlesme ve tiim parmaklarda comaklagsma egilimi var,

Resim 1 : 1 Nolu vak'ada sag ventrikiil gikis yolundan yapilan anjiokserdiyograjide
dev pulmoner konusu gorilmektedir.

Laboratuvar tetkiklerinde : Rutin biokimyasal ve hematolojik tetkiklerin ana-
lizinde normal degerler mevcut. Elektrokardiyogramlarinda ritm siniizal, sag aks,
sag ventrikiil hipertrofisi ve ST-T degisikligi saptandi. Teleradyografisiade : Pul-
moner konusta belirginlesme goriildii. Fonokardiyografide : 2. kalp sesi genellik-
le tek ses halinde aliniyor ve sert. Yapilan kalp kateterizasyonundan elde edilen
verilere gore pulmoner arter sistolik basmer 132 mmHg ortalama basinct 100
mmHg diastolik basinci 82,5 mmHg, pulmoner kapiller basing 6,5 mmHg idi.

Vak’a 4 : Protokol No : 745 H.S. Malatya 54 yasinda. Kadin. Bir yildan bu
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yana devam eden carpint1 ve eforla gelen nefes darlif sikayetleri ile klinige ya-
tirldi. Fizik muayenede kan basmcr 130/80 mmHg Nabiz : 68 dk/diizenli. Ak-
cigerlerin muayenesinde sagda solunum sesleri sola gore azalmis. Palpasyonla pul-
moner odakta ikinci ses palpabl. Oskiiltasyonda, pulmonalis odaginda 2. ses sert,
ejeksiyon kligi ve 3/6 sistolik ejeksiyon iifiiriimii mevcut. Laboratuvar tetkikle -
rinde : Rutin biokimyasal hematolojik tetkikler ve idrar analizin de normal de-
gerler elde edildi. Elektrokardiyogramlarinda, Sinuzal ritm, sol ventrikiil hiperto-
fisi (voltaj kriteri) ve ST-T degisikligi mevcut idi- Teleradyografisinde : Pulmoner
konusta belirginlesme, kardiotorasik oranda artma mevcut. Skopik tetkikte pulmo-
ner konus pulzatil goriildii. Ekokardiyografide : Mitral kapak, sol ventrikiil, aorta
ve sol atrium normal. Pulmoner kapakta (a) dalgas: silinmis, EF egilimi azalmus,
(Pulmoner hipertansiyon). Kalp kateterizasyonu verilerine gore : Pulmoner arter
sistolik- basmer 78 mmHg, diastolik basinci 27,9 mmHg, ortalama 45,4 mmHg.
pulmoner kapiller basing 8 mmHyg idi.

VAK’A 5 : Protokol No : 1726 Z.B. 34 yasmnda Diyarbakir. Erkek. 8 ay
dncesine kadar hig bir sikayeti yokken aniden gelen ve 1-2 dk. siiren ve daha son-
ralart eforla muhtelif defalar tekrarlayip dinlenince gecen carpmti ve 5 ay Once
baslayan, efor dispnesi sikayetleri ile Kklinigimize yatirldi. Fizik muayene-
sinde : Kan basmct 110/90 mmHg, nabiz 80 dk/diizenli, boyunda 45 derecede
5 cm vendz dolgunluk saptandi. Kalp tepe atimi 5.1.K.A. da orta klavikiiler giz-
ginin 1 cm solunda. Sternumun solunda 2.1.K.A. da sistolik tril mevcut. Oskiil-
tasyonda, pulmonalis odaginda ikinci sesde sertlesme ve 3/6 sistolik ejeksiyon ifii-
riimii saptandi. Hastanin yapilan rutin biokimyasal ve hematolojik tetkikleri ile
idrar analizinde normal degerler mevcut idi. E.K.G.’lerinde : Siniizal ritm, sag aks
deviasyonu, sag ventrikiil hipertrofisi saptandi. Teleradyografide : Pulmoner ko-
nus belirginlesmis olarak bulundu. Kalp kateterizasyonu verilerine gire Pulmoner
arterde sistolik basing 126 mmHg, diyastolik basm¢ 50 mmHg, ortalama basmg
73 mmHg bulundu.

VAK’A 6 : Protokol No : 1937. A.C. 26 yasinda. Kadin, Nefes darhifx si-
kayeti ile klinigimize yatirilmis. Daha &nceden herhangi bir- sikiyeti yokken bir
sene evvel yaptigi dofumdan sonra nefes darlii baslamig. Fizik muayenede kan
basinci 120/70 mmHg, nabiz 72 dk/diizenli. )

Kalp tepe atimi palpe edilemiyor. Boyunda 45 derecede 4 cm vendz dolgun-
luk ve boyun venlerinde biiyiik (a) dalgast mevcut. Oskiiltasyonda pulmoner odak-
ta 3/6 ejeksiyon tipinde sistolik iifiiriim, siddetli Py, mitral ve trikiispit odaklarin-
da ficlii ritm (S, galop) saptandi. Karaciger kaburga kenarim 6 cm. gegmekte,
orta sertilite ve hassas. Laboratuvar tetkiklerinde rutin biokimyasal, he-
motolojik ve idrar tetkikleri normal. Teleradyografide kalp biiyiimiis sol kenarda
~ diizlesme, pulmoner konusta belirginlesme ve aort kavsinde kiigiilme mevcut. Has-
tanin elektrokardiyogramlarinda ritm siniizal, I. derece A-V bloku, sag aks devi-
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asyonu (+ 130 derece), saat ibresi yoniinde rotasyon, sag atrium ve sag ventrikiil
hipertrofisi saptandi. Uygulanan kalp kateterizasyonunda sag sol santi telkin eden
bir bulguya ve valviiler veya vaskiiler bir lezyona ait bir bulgu yoktu. Pulmoner
arter sistolik basinct 107 mmHg diyastolik basinc1 46 mmHg, ortalama basinci 67
mmHg olarak saptandi. Pulmoner kapiller basing 8 mmHg bulundu.

TARTISMA

Primer pulmoner hipertansiyon gok kotii huylu ve sebebi bilinmeyen bir has-
taliktir (5,6,). Herhangi bir yasta ve genellikle geng eriskinlerde (1,6), daha gok
kadmlara (6) gdriiliir, 23 vakalik bir seride- kadinlarda bes kat fazla oldugu ve
yaglarimin 11-56 arasinda bulundug ugoriilmiistiir (5). Bu 23 vakanin 6’sinda sen-
kop, 7’sine Reynaud fenomeni, 3'tinde de artritis saptanmigtir. 10 vakada ise trom-
boembolik olaylar gézlenmistir (5). Dispne ve gogiis agrisinn da goriildiigi bildi-
rilmistir (6). Klinik muayenede, siyanoz ve sag kalp yetmezligi bulgular gdzlenebilir
(6). Siyanoz muhtemelen diisiik debi ile ilgili ve periferiktir. Ancak bazen telerad-
yogramda goriilmeyecek kadar ince, diffiiz pulmoner fibrozisle ilgili ve gaz degisi-
minin engellenmesine bagh olarak santral tipte de olabilir (I)- Pulmoner odakta
ikinci ses palpabl alinabilir (6). Pulmoner odakta ikinci ses ikilenmis olabilir, pul-
moner yetmezlige baglt diastolik cekici iifiiriim bulunabilir, trikiispit yetmezli§i
iifiirimii isitilebilir (6) veya bazen diastolk br eskses (trikiispit agilma sesi) sap-
tanabilir (8).

Bizim vakalanmizin 4’ii kadin 2’si erkektir. Yaglari 12-53 arasindadir. Va-
kalanimizin 4’linde temel sikayet garpinti, 5’inde efor dispnesi, birinde ise senkop
1idi ve hi¢ birinde Reynaud fenomeni ve artrit saptanamadi. Yalmzca bir vakamiz-
da ve hemodinamik caligma sirasinda bakilan O, santiirasyonlan ile santral tipte
olmadigim1 saptadifimiz siyanoz gozlendi, yine aym vakada parmaklarda ¢omak-
lasma egilimi vardi. Boyun venalarinda (a) dalgas: belirginligi iki vakada vardi.
Palpabl ikinci ses 4 vakada, parasternal vuru 3 vakada gozlendi. Oksiiltasyonda
pulmoner odakta ikinci ses sertligi 5, ikilenmesi 2, dordiincii ses I, eieksiyon I
vakada duyulurken 5 vakada pulmoner odakta sistolik ejeksiyon Ufiiriimii, I va-
kada pulmoner odakta diastolik gekici iifiirlim duyuldu. Hig bir vakada trikiispite
ait yetmezlik iifiirtimii saptanamadi.

Elektrokardiyogramlarinda : 6 vakamizin 5’inde saf aks sapmasi sag ventri-
kiil hipertrofisi, ST-T degisiklikleri goriiliirken I'inde ekokardiyografik olarak nor-
mal dlgiilerde oldugu goriilen sol ventrikiil hipertrofisi (voltaj kriteri) vardi.

Teleradyogramlarinda : 6 vakamzin tiimiindede pulmoner konus belirginles-
mis ve akcier perifer alanlar1 temiz goriinlimde idi. (anjiyokardiyografi yapilan
vakalarimizdan vaka DI'e ait dev pulmoner konus resimde takdim edilmigtir).
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Fono yapilan bir vakada pulmoner odakta ikinci ses tek ve sert idi. Ekokar-
diyografi yapilan iki vakada da sag ventrikiil biiyiikliigii ve pulmoner hipertansi-
yon kriterleri saptandi, sol atrium, sol ventrikil Olgiileri ve mitral kapak normal
bulundu.

Bu bulgular bilinen sebeplere bagh pulmoner hipertansiyon vakalarinda da
aynen mevcut olabilir. Ancak primer pulmoner hipertansiyon ile bu gurup ara-
sinda temel farkhilklar vardir, Oncelikle primer pulmoner hipertansiyon anato-
misi bashica 3 gruba ayrilmstir (7).

1 — Pleksoienik pulmoner arteriopati
2 — Kronik rekiirran pulmoner tromboembolizm
3 — Pulmoner veno-okliizif hastalik

Bu tablolarin birbirinden ancak akciger biopsisi veya nekropsi ile ayrilabilecegi
bildirilmistir (5).

1 — Pleksojenik pulmoner arteriopati : En sik goriilen tipi olup (6), pulmo-
ner arter ve venlerde endotelial kalinlasma ve medial hipertrofi ile birliktedir. Bii-
tiin pulmoner hipertansiyonlarda goriilebilen bu patolojik degisiklikte (7) primer
pulmoner hipertansiyona ait ozellik, muskuler pulmoner arterlerde belirgin plek-
siform endetelial proliferasyonun yanmnda. lokalize genislemeler veya anevrizma
dilatasyonlarm  goriilmesidir (4,7). Bu gériinime uzun sireli kardiyak sol-sag
santlarda, nadir bazi karaciger sirozlu olgularda da rastlanabilmektedir (7). Plek-
sojenik pulmoner arteriopatide nekrotizan arteritisin veya yeni tesekkiil etmis
trombiislerinde birlikte bulunabilecegi bildirilmistir (5). Hatta bazilar1 pleksojenik
pulmoner arteriopati nedeninin tromboemboli olabilecegini ne siirmiiglerdir. Fa-
kat embolikarekteristik olarak eksantrik intimal fibrozis, Fibroz septa ve tikanan
damarda rekanalizasyon olusturur, pleksojenik lezyon ve nekrotizan arteritisi siklikla
yapmaz. Bu nedenle pleksojenik tip pulmoner arteriopatide rasttanan trombiislerin
sekonder olma olasihklar: daha fazladir. (5).

2 — Kronik rekkiirran tromboembolizm : Tromboembolilerin bacaktan mi
kaynaklandiklari, yoksa akcigerde insitu mu olustuklart bilinmemektedir (6). Kli-
nikte primer pulmoner hipertansiyon tanist almig 165 vakalik bir otopsi serisinde,
31 vakada organize trombiis, intimal fibrozis ve intraarterial septa saptanmistir.
(4). Yukarida trombiise ait patolojik bulgular agiklanmustir.

3 — Pulmoner veno-okliifiz hastalik : Kiiciik pulmoner venleri tutan ve en
nadir goriilen tipidir. Genellikle cocuklar ve genc eriskinlerde goriiliir (6). Bas-
lica pulmoner ven ve veniillerde, vaskiiler obstriiksiyona gﬁtﬁfen intimal fibroz
doku artimi yapar (7).
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Vendz obstriiksivon sonunda kapillerde gerilme ve biikiilme ile doku igine
kanama ve hemosiderin depolanmas: olusur. ikinci olay ise arterial fibrozis ve
medial hipertrofidir. Ancak arteritis ve pleksiform lezyonlar yoktur (7). 156 va-
kalik otopsi serisinde pek az vakada primer pulmoner hipertansiyon sebebi olarak
pulmoner veno-okliizif hastalik saptanabilmistir (4).

Vak’alarmmizda gerek klinik muayene ve gerekse rontgenolojik olarak akei-
gere ait bir parankimal hastalik belirtisi saptanamams, 4 vakada almabilen pul-
moner kapiller basing degerlerinin normal oldugu goriilmiistiir. Bunlardan 2’ sinin
ekokardiyografisinde de sol kalbe ait patoloji olmadiginm gosterildi.

Bu vakalarimizda pulmoner hipertansiyona yol acabilecek primer parankimal
bir akciger hastaligt olmadig, pulmoner arterioler daralmaya gdtiirebicelek pulmo-
ner vendz hipertansiyonun bulunmadifi kabul edilirse pulmoner hipertansiyon ne-
deninin pulmoner arterlerin primer hastaligi olabilecefi fikrine yaklasilabilir.

Bu takdirde vakalarmmizin primer pulmoner hipertansiyon tiplerinden han-
gisine girdigini tartismak gerekir ki, akciger biopsisi veya nekropsi yapmadan boyle
bir tartismaya girilmesi gereksizdir (5). Ancak, hi¢ degilse 4 vakamizda tesbit ede-
bildigimiz ve normal buldugumuz pulmoner kapiller basing degerleri ile, mevcut
pulmoner hipertansiyonun sol kalb nedenli pulmoner vendz hipertansiyonuna bagh
olmadigmi, pulmoner veno-okluziv -hastaligin da (4,6,7) soz konusu olamiyacagin
ileri siirebiliriz Buna karsilik hic degilse alti no’lu vakamizda sikayetlerin dogum-
dan sonra baslamis olmasi sebebiyle tromboembolik etyoloji (6) ekarte edilemez.

Vakalarimizin ikisinde gozlenen reversibl sok’un ise izahi yapilamamustir.

Genis spekiilasyonlara ragmen, halen primer pulmoner hipertansiyonun et-
yolojisi bilinmemektedir- Ancak son calismalar olayda primer roliin pulmoner vazo-
konstriksiyonun artmasmna veya spazm faktoriine ait olabilecegini telkin etmekte-
dir (4). 1/3 vakada Reynaud fenomeninin birlikte bulunusu (3) bu spekiilasyonu
desteklemektedir. Ayrica kollajen damar hastaliklari ve ailevi egilim de suglan-
maktadir. Tedavi konusunda halen ¢ok degerli bir 6neri yoktur (9).

Sonug olarak kisa siirede éliime gotiiren bir kotii huylu tablo olarak primer
pulmoner hipertansiyon etiyopatoglnezi halen ¢oziimlenmeyi beklemektedir.

SUMMARY

Primary Pulmoner Hyperlension
(Analysis of 6 Cases)

Pulmoner Hypertension of unknown etiology referred to as «primary pulmonary
hypertension» has been rewiewed under the light of the recent developments. Six
cases of primary pulmoner hypertension evaluated by clinical findings and labora-
tory methods have been presented.
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