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Pulmoner arteriyel hipertansiyonun epidemiyolojisi
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Pulmoner Arteriyel Hipertansiyonun
Epidemiyolojisi

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) siklig1
genel populasyonda 1 milyonda 15 tir [1]. Tan1
tetkiklerinin gelismesi ve yayginlagsmasina bagl
olarak siklik artmaktadir.

PAH; idiopatik, ailesel ve kiigilk pulmoner
muskuler arteriollerde lokalize hastaliklara bagh
olarak gelisebilmektedir. PAH a neden olan
hastaliklar arasinda kollajen doku hastaliklari,
konjenital sistemik-pulmoner santlar, portal
hipertansiyon, HIV enfeksiyonu, anoreksinojen
ve stimulan ajanlar, pulmoner vendz ve kapiller
hastaliklar ve hemoglobinopatiler bulunmaktadir.

Altta yatan nedene bagli olarak PAH un siklig1
degismektedir.

idiopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon
(IPAH) nadir bir hastaliktir. IPAH un siklig1 net
olarak bilinmemekle birlikte yillik sikligr 1
milyonda 2-3 yeni olgudur. Yetiskin kadinlarda
erkeklere oranla 3 kat daha sik goriilmektedir [2].
Bir yillik yasam siiresi %68, 3 yillik yagam siiresi
%48, 5 yillik yasam siiresi %34 diir. Tanidan
sonra ortalama yasam siiresi 2,8 yildir [3].

Ailesel pulmoner arteriyel hipertansiyon
(FPAH), IPAH Ilu hastalarin %6-10 unda
gozlenmektedir. [4]. IPAH patogenezinde kemik
morfogenetik protein reseptdr tip 2 mutasyonu
onemli rol oynamaktadir. Bu gen mutasyonu
sporadik olgularda %25 oraninda go6zlenirken,
ailesel  olgularin %50 sinden fazlasinda
rastlanmustir.

Kollajen doku hastaliklar1 pulmoner tutulum
ve PAH gelisimi ile birliktedirler. Kollajen doku
hastalig1 bulunanlarin %19 unda izole PAH, %22
sinde interstisyel akciger hastaligi, %19 unda ise
her ikisi birlikte gdzlenmektedir [5-6]. PAH lu
hastalarin %37 sinde sistemik skleroz veya miks
konnektif doku hastaligt bulunur. Sistemik
skleroza bagli gozlenen PAH sikligi, 794 hastada
yapilan gozlemsel c¢alismada %12 olarak
saptanmistir [7].

Konjenital sistemik-pulmoner santh
hastalarda PAH  sikligi  bilinmemektedir.
Konjenital kalp hastaligi her 1000 canli dogumun
8 inde gorilmektedir. Onarilmayan konjenital
kalp hastalikli ¢ocuklarin yaklasik %30 unda
PAH gelismektedir [8]. Konjenital kalp
hastaliginda PAH gelisimini santin biliyikligi ve
siiresi, genetik faktorler ve vasoaktif maddeler
belirler. Konjenital kalp hastalifina bagli PAH
gelisiminde  yasam  siiresi, diger PAH
etyolojilerinden daha iyidir. 1 yillik yasam siiresi
%92,2; 5 yillik yagam siiresi %77 dir [9-10].

Karaciger Hastaligina Baghi PAH

flerlemis karaciger hastaliginda pulmoner-
hepatik  vaskiiler hastalik, hepatopulmoner
sendrom ve portopulmoner hastalik olarak izlenir.
Portopulmoner hipertansiyon pulmoner
hipertansiyon ile karakterizedir. 507 portal
hipertansiyonlu  hastayr  iceren  gozlemsel
calismada hastalarin %2 sinde PAH rapor
edilmistir. Portal hipertansiyona neden olan
durumun ciddiyetine bagli olarak PAH siklig1
artmaktadir [11].

HIV Birlikte Olan PAH

Kaposi sarkomuna neden olan human
herpesvirus-8 (HHV-8) HIV infeksiyonu ile
birlikte olan PAH patogenezinde rol oynadigi
disiiniilmektedir. Kiigiik vaka serilerinde HIV
enfeksiyonlu hastalarin yaklasik %0,5 inde PAH
rastlanmistir [12-14]. HIV iliskili PAH olan 82
hastadan olusan vaka serisinde PAH a bagh
yliksek mortalite rapor edilmistir (%72) [15].

ilaglara Bagh Gelisen PAH

Anoreksinojen ajanlarin (fenfluramin,
dexfenfluramin ve dietilpropion) kullanim: PAH
gelisim riskini arttirmaktadir. 95 PAH lu hasta ve
335 kontrol hastasinin karsilastirildigi bir vaka-
kontrol ¢alismasinda anoreksinojen ajanlarin
kullanim siirelerine baglh olarak, 6zellikle 3 ayin
tizerindeki kullanimlarda PAH riskinin belirgin
arttig1 gézlenmistir [16].
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Kokain ve amfetamin gibi stimulan ajanlarin
inhale ya da intravendz kullanimi artmis PAH ile
iligkilidir. Yapilan bir calismada kokain veya
amfetamin kullaniminin PAH gelisimini 3 kat
arttirdig1 saptanmistir [16].

Hemoglobinopatilere Bagh PAH

Beta talasemi ve orak hiicreli anemili olgularin
%20-40 1mda PAH gelisimine artmis egilim
gozlenmektedir. PAH gelismis orak hiicreli
anemide mortalite, pulmoner basinct normal
olgulara gore belirgin yiiksektir.

Yillar igerisinde PAH a bagli 6liim orani tim
populasyonda her 100,000’de 5.2 den 5.4 e artis
gostermistir. Bu artig Afrikan-amerikalilarda ve
kadinlarda en yiiksek oranda saptanmistir. Oliim
oran1 erkeklerde azalmis gozlenirken, Yahudi
irkinda stabildir. 1980-1999 yillar1 arasinda en
sik 0liim nedeni kronik alt solunum yolu hastalig1
iken, daha sonra en sik Olim pulmoner
hipertansiyonun kendisine bagli gdzlenmistir.

PAH a bagli hastaneye yatislarda 2 kat artis
gozlenmistir. 1980-1994  yillar1  arasinda
hastaneye yatista en sik sebep kronik alt solunum
yolu hastaligi iken 1994 sonrasi hastaneye yatista
en sik neden kalp yetmezligidir.
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