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➢İAH ile ilişkili PH
➢Mortalite riskinde yaklaşık üç kat artış

➢Akut alevlenme eğilimi

➢Yaşam kalitesinin bozulması

➢Egzersiz kapasitesinin azalması 

➢Oksijen desteğine olan ihtiyacın artması 

dahil olmak üzere daha kötü sonuçlarla ilişkilidir

PRE-KAPİLLER PH
oPAB >20 mmHg 
PVR > 2 mmHg 
PKUB  <15 mmHg 



➢İAH'da PH'nin rapor edilen prevalansı, incelenen altta yatan 
popülasyona, hastalığın şiddetine ve PH tanısı koymak için kullanılan 
yönteme (EKO’ya karşı SKK) bağlı olarak değişir

➢Farklı çalışmalarda prevalans %3-86 

➢İPF’de PH
➢tanı sırasında %8-%15
➢akciğer nakli için değerlendirme sırasında %29-46 
➢akciğer nakli sırasında %86

➢NSIP %31.4

➢Fibrotik HP %44
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TANI

➢İnvaziv olmayan tanısal değerlendirme PH varlığını ortaya koyabilir, 
ancak sağ kalp kateterizasyonu tanıyı doğrulamak ve ciddiyetini 
değerlendirmek için altın standart olmayı sürdürüyor

➢Tromboembolik olaylar, tedavi edilmemiş hipoksemi ve uykuda
solunum bozuklukları dahil olmak üzere geri döndürülebilir PH 
nedenlerinin dışlandığından emin olmak için kapsamlı bir
değerlendirme gereklidir



Akciğer nakli listesi 
değerlendirmesinin bir parçası 

olarak hastanın prognozunu 
değerlendirmek için kullanılsın
PH-İAH için etkili bir tedavinin 

yokluğunda, tarama ve doğrulama 
için SKK'nin maliyet ve riskleri 
potansiyel faydalarından daha 

ağırdır

PH değerlendirmesi, transplant 
değerlendirmesi ve prognozun 
belirlemenin ötesinde PH-İAH 

hastalarında hedefe yönelik tedavi 
yoluyla fonksiyonel kapasitenin 

artması sebebiyle gereklidir

INCREASE ÇALIŞMASI
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TEDAVİ 

➢Yakın zamana kadar tedavi
➢ USOT

➢ Diüretikler

➢ Altta yatan akciğer hastalığının optimal tedavisi

➢Ancak yakın zamanda yayınlanan çalışmalarda umut verici sonuçlar
➢İnhaler NO

➢İnhaler treprostinil (INCREASE)





















Kolb M, et al. The Antifibrotic Effects of 
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Treprostinil, prostaglandin E reseptörü 2 (EP2), 
prostaglandin D reseptörü 1 (DP1) ve 
peroxisome proliferator-activated reseptörleri 
(PPAR) aktivasyonu yoluyla antifibrotik etkilere 
sahip 
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PVR >5 WU      Bu yeni ayrım, İAH ilişkili PH hastalarında PVR >5WU'nun daha kötü prognozu 
öngörmede daha iyi bir eşik gibi görünmesi nedeniyle oluşturulmuştur



OLGU 1

➢75 YAŞ, E HASTA

➢Şikayeti: Nefes darlığı

➢Hikayesi: Kombine amfizem fibrozis sebebiyle 
pirfenidone tedavisi alan hasta son zamanlarda 
oksijen cihazından hiç ayrılamama şikayeti ile 
başvurdu

➢Özgeçmiş: 
➢DVT ve PTE öyküsü yok. Eskileri uyku apnesi varmış ancak 

şu an yokmuş. Daha önceleri alkol aldığında çok olurmuş
➢Sigara: 40 paket-yıl, 11 yıldır exsmoker
➢Meslek: Çikolata imalatçısı 
➢Baypass (10 yıl önce)
➢ 6 yıl önce abdominal aort anevrizması nedeniyle opere



➢Kullandığı laçlar:
➢Pirfect 600 mg 4*1(3 aydır)

➢Tioumit 18 mcg 1*1

➢Eliquis 2.5 mg 1*1

➢Diltizem 120 mg 2*1

➢Flixotide neb 2*1,İpratom neb 2*1

➢Pulcet tb 1*1

➢Trelegy inh 1*1

➢Evde oksijen konsantratörü ve nebülizatör cihazı mevcut



➢Fizik Muayene: 
➢SpO2:%96(5-6 lt O2 desteği ile)

➢ NDS:91/dk

➢ Solunum sesleri azalmış. Bilateral akciğer arka alt alanlarda insp ince ralleri
mevcut

➢ Clubbing: +

➢PTÖ: -/-



➢SFT-( Dış Merkez)-26.04.2022:

FVC: 3,46 %91 , FEV1: 2,62 %92 , FEV1/FVC: %75 , DLCO: 5,19 %61

%FVC/%DLCO: 1.49

➢SFT-( Dış Merkez)- 29.09.2022: 

FVC: 3,53 %93 , FEV1: 2,54 %89 , FEV1/FVC: %71 , DLCO: 2,20 %26 

%FVC/%DLCO: 3.57

➢6 DKYT: 352 m 

Test başı sat.%96 , test sonu sat.%71 , Oksijen akım hızı: 6 lt/dk



➢Kollajen doku belirteçleri :ANA(+) Diğerleri negatif, ANCA Negatif

Romatoloji polikliğine başvurmuş. Romatolojik açıdan akut patoloji 
düşünülmemiş

➢proBNP: 3981 pg/ml 

➢Kardiyoloji konsültasyonu 
➢EKG: AF, F:80

➢EKO:  LV EF %60, SAĞ KALP BOŞLUKLARI DİLATE, 2 TY,  PABS 58 MMHG

➢SAĞ VENTRİKÜL SİSTOLİK FONKSİYONLARI NORMAL, TR VELOSİTESİ 3.82 

➢DSÖ-FS:3





➢PAWP (mmHg):     12           

➢CO (L/dk)  :  2,75

➢PA (mmHg)   :58     30     39        

➢CI (L/dk/m2)  :   1,68

➢RA (mmHg):     6          

➢LVSV (ml/atım)     34,3

➢RV  (mmHg):   55     8         

➢ LSVI (ml/atım/m2)     21,0

➢PVR (WU/dyn.cm.sn-5)     10,5     843

➢Sıvı Challenge Testi ile PAWB: 17 mmHg

➢KONSEY KARARI: Altta yatan hastalığın tedavisi, destek tedavi ile devam



OLGU 2

➢CT, 63y, E hasta

➢Şikayeti: Nefes darlığı, öksürük

➢Hikayesi: 1 yıl önce şikayeti başlamış. Özellikle yokuş  çıkarken şikayetleri 
artmış

➢Alışkanlıkları: Exsmoker, 25 paket-yıl

➢Meslek: Çiftçi (fındık)

➢Ek hastalıklar: DM, İPF (Temmuz 2021)

➢Kullandığı İlaçlar:

➢Pirfenidone 600 mg 4*1

➢Vildagliptin 50 mg 2*1

➢Gliklazid 30 mg 2*1



➢Fizik Muayene

➢SpO2:%89 ( Oda havası)

➢NDS: 94/dk

➢Bilateral alt alanlarda insp ince vasıflı raller

➢Clubbing:(+) 

➢PTÖ:(-/-)

➢DSÖ-FS:2



➢Laboratuvar 

➢Hemogram: Normal

➢proBNP: 14    36     132 pg/ml 

➢D Dimer: 0.2 mg/l

➢Kollajen doku belirteçleri: 

➢ ANA +,diğerleri negatif

➢Anti HIV: Negatif 

➢Tiroid fonksiyon testleri: Negatif 



➢Solunum fonksiyon testleri

➢FVC: 3,42 (%73)

➢FEV1: 2,87 (%79)

➢FEV1/FVC: %84 

➢DLCO: 9,38 (%30)

➢%FVC/%DLCO: 2.43

➢6 DKYT: 308m 

➢ Test başı sat.%91 , test 
sonu sat.%73







➢EKOKARDİYOGRAFİ  
➢EF % 60

➢Hafif MY 

➢Hafif orta TY

➢sPAB: 46+15=61 mmHg



• Ventilasyon/Perfüzyon Sintigrafisi

➢Sağ akciğer üst lob anterior segment ve orta
lobda, sol akciğer üst lob posteriorda
subsegmenter perfüzyon defektleri ventilasyon
sintigrafisinde benzer şekilde devamlılık
göstermiştir

➢Bilateral akciğer parankiminde yaygın ileri
derecede fibrotik /interstisyel değişiklikler izlenmiş
olup akut PE açısından düşük ihtimalli olarak
değerlendirilmiştir



Sağ Kalp Kateterizasyonu
➢ KİLO: 85 KGBOY: 180 CMHR: 88 /DK. HG: 16.4 G/DL

➢ PULMONER ARTER: 62/ 19 / 35 MMHG

➢ RV: 50 / 0 / 27 MMHG

➢ RA: 11 / 0 / 5 MMHG

➢ AORT:135 / 68 / 96 MMHG

➢ LV END DİYASTOL BASINCI(PCWP): 10 MMHG 

➢ PVR: 9 WOOD ÜNİTE / 699 Dynes.sec.cm-5

➢ TOTAL PVR: 12 WOOD ÜNİTE / 979 Dynes.sec.cm-5

➢ KARDİYAK OUTPUT(CO): 5.9 L/min

➢ KARDİYAK İNDEX(Cİ): 2.86 L/min/M2

➢ LMCA: NORMALLAD: NORMALCX: NORMAL RCA: NORMAL 

➢ SONUÇ: NORMAL KORONER ARTER

➢ SONUÇ: PREKAPİLLER PULMONER HİPERTANSİYON 

➢ ADENOZİNLE YAPILAN TESTTE NEGATİF VAZOREAKTİVİTE 



*Epoprostenol
*Treprostinil

*İloprost
*Beraprost



➢İloprost inhalasyon tedavisi başlandı 

➢Yoğun öksürük, hipoksemide artış sebebiyle etkin doza ulaşılamadan 
tedavisi kesildi

➢Mevcut tedavisine furosemid tb 1x1 ve sprinolakton tb gün aşırı 
eklendi



➢Ocak 2023 Kontrol
➢Nefes darlığında artış

➢DSÖ-FS: 3-4
➢Pro-BNP: 3944
➢EKO:

➢ EF: %60
➢ sağ kalp boşlukları geniş
➢sPAB 80 mmHg

➢6 DYT: Yapmak istemedi
➢HRCT bulgularında ve SFT’de anlamlı değişiklik yok 



➢Hastaya tadalafil 1x20 mg tb başlandı

➢İlacı tolere edebildi. Doz 1x40 mg’a çıkıldı

➢DSÖ-FS:3



ÖZETLE;

➢İAH-PH, egzersiz kapasitesinde azalma, oksijen desteğine daha fazla 
ihtiyaç duyulması, yaşam kalitesinde azalma ve prognozun
kötüleşmesi ile ilişkilidir

➢İAH ve PH'nin yüksek oranda birlikte görülmesi ortak patofizyoloji ile 
açıklanabilir

➢Noninvazif tanısal değerlendirme PH varlığını ortaya koyabilir ancak 
SKK teşhisi doğrulamak ve şiddetini değerlendirmek için altın standart 
olmaya devam ediyor

➢Solunum yoluyla pulmoner vazodilatörlerin uygulanması gibi umut 
verici yeni tedavi stratejilerinin geliştirilmesi (örneğin inhale
treprostinil ve nitrik oksit), karşılanamamış klinik ihtiyaç için umut 
vaat edicidir



GELECEKTEKİ ARAŞTIRMALAR İÇİN ÖNEMLİ NOKTALAR 

➢İAH ortamında PH için doğrulanmış bir tarama algoritması yoktur

➢Hospitalizasyon, hastalık progresyonu, yaşam kalitesi ve mortalite gibi 
klinik primer sonlanım noktalarına odaklanan gelecekteki çalışmalar 
heyecanla bekleniyor

➢Ağırlıklı olarak vazodilatör etkisi olan ilaçlardansa vasküler yeniden 
yapılanmayı hedef alan yenilikçi ilaçların değerlendirilmesi gerekiyor



DİKKATİNİZ İÇİN TEŞEKKÜRLER….





OLGU 3

• ÜY, 48 yaş, E hasta

• Şikayeti: Nefes darlığı

• Hikayesi: 2015 yılında başlayan öksürük yakınması mevcut. 2016’dan sonra nefes
darlığı yakınması başlayan hastanın şikayetleri her geçen gün artıyor. Önceleri
eforla nefes darlığı yaşarken son 6 aydır istirahatte de şikayetleri var.



➢Özgeçmiş: 

➢2000-2015 yılları arasında cam kumlama işinde çalışmış.
2015 yılında silikozis tanısı almış ve emekli olmuş

➢2016 yılında pnömotoraks öyküsü var, tüp torakostomi
uygulanmış

➢Mayıs 2021'de Covid-19 geçirme öyküsü

➢Alışkanlıkları:

➢Sigara: 18 paket-yıl içmiş, 14 yıldır exsmoker

➢Kullandığı İlaçlar:

➢Umeclidinium/vilanterol 1x1, Mirtazapin 45 mg tb 1x1,
Paroksetin 20 mg tb 1x1



Eylül 2021 PA AC Grafisi



Eylül 2021 Tomografi



➢Fizik Muayene:
➢Oksijen tüpü ile tekerlekli sandalyede başvurdu

➢SPO2:%99(2 lt/dk oksijenli)

➢NBZ: 101/dk

➢Solunum sesleri azalmış, derinden geliyor

➢PTÖ -/-

➢DSÖ-FS IV



➢EKO (16.09.2021)

➢EF:%70 

➢HAFİF MY

➢2-3 derece TY

➢sPAB:125 mmHg

➢Sağ kalp boşluklarında genişleme 

➢Bilateral alt extremite Dopler USG (22.09.2021): Normal



➢Laboratuvar Bulguları:

➢Hemogram: Normal

➢Biyokimya: Normal

➢Tiroid Fonksiyon Testleri: Normal

➢Kollajen doku belirteçleri: Negatif

➢Pro-BNP: 1197 pg/mL (N: 0 – 125)



➢SFT (6.12.2021)

➢FVC: 1.17 L (%28)

➢FEV1:0.47 L (%14)

➢FEV1/FVC: %40.1

➢DLCO:12.70(%44)

➢DLCO/VA:2.26(%49)

➢%FVC /%DLCO: <1.6

➢6 DYT: Yapamayacağını belirtti



➢EKO (9.12.2021) : 
➢Sağ kalp boşlukları geniş
➢Orta TY
➢Pulmoner arter dilate
➢sPAB: 91+5 mmHg, TAPSE:28 

➢SKK (9.12.2021):
➢Aort:138/79/89 mmHg
➢Sol ventrikül diyastolik end basıncı: 130/0/8
➢Pulmoner kapiller tıkama basıncı:8 MMHG
➢Sağ ventrikül basıncı: 70/0/10
➢PAB:86/25/50 MMHG
➢Sağ atrium:8 MMHG
➢PVR: 9 WU
➢CO: 4.6, CI:2.27

➢Adenozinle yapılan vazoreaktivite testi: Negatif



➢Hastanın tedavisine Masitentan 10 mg tb 1X1 eklendi

➢Ocak 2022 KONTROL

➢İlaç başlandıktan sonra kendisini daha iyi hissettiğini ve nefesinin öncekine göre
biraz rahatladığını ifade etti

➢SPO2:%100( 2 lt/dk oksijenli, oksijen tüpü ile)

➢NBZ: 99/dk

➢Solunum sesleri derinden geliyor

➢PTÖ-/-



➢HB:10.6 g/dl

➢HCT: 34.5 %

➢proBNP:222 pg/mL

➢6 DYT: 132 metre

➢ NBZ:Başlangıç 105/dk…Bitiş 102/dk

➢ SpO2:Başlangıç %100…Bitiş %88 (2-3 lt/dk O2’li, nefes darlığı 
sebebiyle teste ara verdi)

➢Hastanın Masitentan 10 mg tb 1x1 tedavisine tadalafil 20 
mg tb1x2 eklendi. 

➢Tedavisi devam etmekte ve transplant adayı olarak 
beklemekte iken pnömoni sebebiyle YBÜ yatışı sonrası ex
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