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Pulmoner Arteriyel Hipertansiyonun 
Epidemiyolojisi 

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) sıklığı 
genel populasyonda 1 milyonda 15 tir [1]. Tanı 
tetkiklerinin gelişmesi ve yaygınlaşmasına bağlı 
olarak sıklık artmaktadır.  

PAH; idiopatik, ailesel ve küçük pulmoner 
muskuler arteriollerde lokalize hastalıklara bağlı 
olarak gelişebilmektedir. PAH a neden olan 
hastalıklar arasında kollajen doku hastalıkları, 
konjenital sistemik-pulmoner şantlar, portal 
hipertansiyon, HIV enfeksiyonu, anoreksinojen 
ve stimulan ajanlar, pulmoner venöz ve kapiller 
hastalıklar ve hemoglobinopatiler bulunmaktadır. 

Altta yatan nedene bağlı olarak PAH un sıklığı 
değişmektedir. 
 
   İdiopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon 
(IPAH) nadir bir hastalıktır. IPAH un sıklığı net 
olarak bilinmemekle birlikte yıllık sıklığı 1 
milyonda 2-3 yeni olgudur. Yetişkin kadınlarda 
erkeklere oranla 3 kat daha sık görülmektedir [2]. 
Bir yıllık yaşam süresi %68, 3 yıllık yaşam süresi 
%48, 5 yıllık yaşam süresi %34 dür. Tanıdan 
sonra ortalama yaşam süresi 2,8 yıldır [3]. 

Ailesel pulmoner arteriyel hipertansiyon 
(FPAH), IPAH lu hastaların %6-10 unda 
gözlenmektedir. [4]. IPAH patogenezinde kemik 
morfogenetik protein reseptör tip 2 mutasyonu 
önemli rol oynamaktadır. Bu gen mutasyonu 
sporadik olgularda %25 oranında gözlenirken, 
ailesel olguların %50 sinden fazlasında 
rastlanmıştır.  

Kollajen doku hastalıkları pulmoner tutulum 
ve PAH gelişimi ile birliktedirler. Kollajen doku 
hastalığı bulunanların %19 unda izole PAH, %22 
sinde interstisyel akciğer hastalığı, %19 unda ise 
her ikisi birlikte gözlenmektedir [5-6]. PAH lu 
hastaların %37 sinde sistemik skleroz veya miks 
konnektif doku hastalığı bulunur. Sistemik 
skleroza bağlı gözlenen PAH sıklığı, 794 hastada 
yapılan gözlemsel çalışmada %12 olarak 
saptanmıştır [7]. 

Konjenital sistemik-pulmoner şantlı 
hastalarda PAH sıklığı bilinmemektedir. 
Konjenital kalp hastalığı her 1000 canlı doğumun 
8 inde görülmektedir. Onarılmayan konjenital 
kalp hastalıklı çocukların yaklaşık %30 unda 
PAH gelişmektedir [8]. Konjenital kalp 
hastalığında PAH gelişimini şantın büyüklüğü ve 
süresi, genetik faktörler ve vasoaktif maddeler 
belirler. Konjenital kalp hastalığına bağlı PAH 
gelişiminde yaşam süresi, diğer PAH 
etyolojilerinden daha iyidir. 1 yıllık yaşam süresi 
%92,2; 5 yıllık yaşam süresi %77 dir [9-10]. 

Karaciğer Hastalığına Bağlı PAH  
İlerlemiş karaciğer hastalığında pulmoner-

hepatik vasküler hastalık, hepatopulmoner 
sendrom ve portopulmoner hastalık olarak izlenir. 
Portopulmoner hipertansiyon pulmoner 
hipertansiyon ile karakterizedir. 507 portal 
hipertansiyonlu hastayı içeren gözlemsel 
çalışmada hastaların %2 sinde PAH rapor 
edilmiştir. Portal hipertansiyona neden olan 
durumun ciddiyetine bağlı olarak PAH sıklığı 
artmaktadır [11]. 

HIV Birlikte Olan PAH 
Kaposi sarkomuna neden olan human 

herpesvirus-8 (HHV-8) HIV infeksiyonu ile 
birlikte olan PAH patogenezinde rol oynadığı 
düşünülmektedir. Küçük vaka serilerinde HIV 
enfeksiyonlu hastaların yaklaşık %0,5 inde PAH 
rastlanmıştır [12-14]. HIV ilişkili PAH olan 82 
hastadan oluşan vaka serisinde PAH a bağlı 
yüksek mortalite rapor edilmiştir (%72) [15]. 

İlaçlara Bağlı Gelişen PAH 
 Anoreksinojen ajanların (fenfluramin, 

dexfenfluramin ve dietilpropion) kullanımı PAH 
gelişim riskini arttırmaktadır. 95 PAH lu hasta ve 
335 kontrol hastasının karşılaştırıldığı bir vaka-
kontrol çalışmasında anoreksinojen ajanların 
kullanım sürelerine bağlı olarak, özellikle 3 ayın 
üzerindeki kullanımlarda PAH riskinin belirgin 
arttığı gözlenmiştir [16].   
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Kokain ve amfetamin gibi stimulan ajanların 
inhale ya da intravenöz kullanımı artmış PAH ile 
ilişkilidir. Yapılan bir çalışmada kokain veya 
amfetamin kullanımının PAH gelişimini 3 kat 
arttırdığı saptanmıştır [16]. 

Hemoglobinopatilere Bağlı PAH 
 Beta talasemi ve orak hücreli anemili olguların 

%20-40 ında PAH gelişimine artmış eğilim 
gözlenmektedir. PAH gelişmiş orak hücreli 
anemide mortalite, pulmoner basıncı normal 
olgulara göre belirgin yüksektir. 

Yıllar içerisinde PAH a bağlı ölüm oranı tüm 
populasyonda her 100,000’de 5.2 den 5.4 e artış 
göstermiştir. Bu artış Afrikan-amerikalılarda ve 
kadınlarda en yüksek oranda saptanmıştır. Ölüm 
oranı erkeklerde azalmış gözlenirken, Yahudi 
ırkında stabildir. 1980-1999 yılları arasında en 
sık ölüm nedeni kronik alt solunum yolu hastalığı 
iken, daha sonra en sık ölüm pulmoner 
hipertansiyonun kendisine bağlı gözlenmiştir.   

PAH a bağlı hastaneye yatışlarda 2 kat artış 
gözlenmiştir. 1980-1994 yılları arasında 
hastaneye yatışta en sık sebep kronik alt solunum 
yolu hastalığı iken 1994 sonrası hastaneye yatışta 
en sık neden kalp yetmezliğidir. 
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