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Cocuklarda pulmoner arter hipertansiyonu

Biilent Oran

Pulmoner arter hipertansiyonu (PAH) yiiksek
pulmoner damar direncine bagli gelisen sag
ventrikiil yiiklenmesi ve bunun sonucunda sag
ventrikiil yetersizligi ile erken 6liime yol agan,
kotl prognozlu ve ilerleyici bir sendromdur. Eger
erken ¢ocukluk doneminde teshis edilip tedaviye
baglanmazsa kot gidis kaginilmazdir. Cocukluk
yas donemlerinde PAH olusmasinda,
akcigerlerdeki kan dolagiminin fotal donemden
yenidogan donemine geciste, pulmoner damar
direncinin diismesiyle ilgili siirecin ¢ok 6nemli ve
kilit bir rol oynadigi bilinmektedirl. Giiniimiizde
histopatolojik incelemeler ve ekokardiyografi
gibi tan1 yoOntemleri yayginlastik¢a, hastaligin
patogenezi ve patolojik seyri daha iyi
anlasilmistir.  Hastalarin  yasam  kalitesini
iyilestiren ve sag kalim siirelerini arttiran destek
tedavilerinde son yillarda onemli gelismeler
olmustur. Bu yazi, c¢ocuklarda pulmoner
hipertansiyon konusundaki yayinlarin gbdzden
gegirilmesi ve diinyada yeni Onerilmekte olan
tedavi segeneklerinin sonuglarinin arastirilmasi
amactyla hazirlanmistir.

Giris

PAH, kalple ilgili olan veya olmayan birgok
organ ve sistemde, mortalite ve morbidite sebebi
olabilir ve dogustan kalp hastalig1 olan birgok
hastada onemli, 6liimciil bir komplikasyondur2.
PAH baslica “Idiyopatik Pulmoner arter
hipertansiyonu” (iPAH) ve eger baska
hastaliklarla birlikteyse “ayni anda eslik eden
(associated) pulmoner arter hipertansiyonu”
(aPAH) olmak {izere baglica iki alt baslik altinda
incelenebilir2. Ancak, Venedik’te 2003 yilinda

yapilan 3. Diinya pulmoner hipertansiyon
toplantisinda kabul edilen siniflamaya gore,
pulmoner  hipertansiyon; pulmoner  arter

hipertansiyonu (grup I), sol kalp hastaliklari ile
iligkili pulmoner hipertansiyon (grup II), solunum
sistemi hastaliklar1 ve/veya hipoksemi (kronik
obstriiktif akciger hastaligi dahil) ile iliskili
pulmoner hipertansiyon (grup III), kronik
trombotik ve/veya embolik hastaliga bagh
pulmoner hipertansiyon (grup IV) ve digerleri

(grup V) olmak iizere bes gruba ayrilmistir.
Pulmoner arter hipertansiyonu, pulmoner vendz
hipertansiyon ve solunum sisteminden
kaynaklanan nedenlere baglh pulmoner
hipertansiyon olarak da ayrilmasini Onerenler
olmustur3,4. Klinik ac¢idan ¢ocuklarda ayri
siniflandirmalar da Onerilmistir 5 (Tablo 1).
Hemodinamik ag¢idan degerlendirildiginde ise
pre-kapiller (pulmoner wedge basing <15 mmHg,
post-kapiller (pulmoner wedge basing >15
mmHg) olarak tanimlanabilir 5. Post-kapiller tip
daha c¢ok sol kalbi ilgilendiren hastaliklarda
goriildiigli i¢cin burada pre-kapiller tip iizerinde
durulacaktir.

Pulmoner Hipertansiyonun Cocuklardaki
Tanimi

Akcigerde normalde pulmoner arter basinci,
dinlenme sirasinda 25 mmHg ve efor sirasinda 30
mmHg kadar oldugu kabul edilir ve bu degerin
iizerinde Ol¢lilen pulmoner arter basinci, “PAH”
olarak kabul edilir, bu sinir degeri ¢cocukluk yas
donemlerinde de gegerlidir'. Ancak giinliik rutin
ekokardiyografik incelemelerde sinir pratik
olarak, “sistemik basincin yaris1” olarak da kabul
edilebilir. Bu degerler ¢ocuklarin viicut agirliklari
ile degismektedir'.

Bilindigi gibi fetusta pulmoner damar direnci
akcigerleri heniliz faaliyet yapmadig1 igin
yiksektir, doguma kadar boyle gider ve dogumla
birlikte bebek nefes aldiktan hemen sonra diisme
siireci baglar. Pulmoner arterle aorta arasindaki
duktus a¢iklig1 sebebiyle, pulmoner arter basinci
doguma kadar yiiksektir, daha dogrusu pulmoner
ve sistemik basinglar dogum Oncesinde esittir.
Dogumdan hemen sonra bebegin nefes almaya
baslamasiyla birlikte, pulmoner kan akimi artar,
pulmoner damar direnci diiser, foramen ovale ve
duktus arteriyozus kapanir, buna bagli olarak
dogumdan sonraki ilk 8-12 hafta iginde pulmoner
arter basmncit normal degerlere kadar diiser.
Cocuklarda iPAH eriskinlere gore oldukg¢a nadir
olmasi sebebiyle, c¢ocukluk yas donemlerinde
PAH denildiginde, dncelikle dogustan kalp



26

Biilent Oran

Tablo 1. PAH ile birlikte olan dogustan sistemik-pulmoner sant1 olan ¢cocuklarda klinik siniflama'®.

A. Eisenmenger sendromu

Eisenmenger sendromu, genis sistemik-pulmoner santli biitiin dogustan kalp hastaliklarinda ortaya ¢ikabilir.
pulmoner damar direnci ileri derecede yiiksektir, sant iki yonlii olur, hatta tersine doner. Siyanoz, polisitemi ve
¢oklu organ yetmezligi vardir.

B. Genis sistemik-pulmoner santla birlikte PAH

Bu hasta grubunda orta - genis arasi degisen ¢aplarda defektler vardir, pulmoner damar direnci orta derecede
artmistir, sistemik-pulmoner sant olmakla birlikte istirahat halinde siyanoz yoktur.

C. Kiiciik defektlerle birlikte PAH

Hastalarin ¢ogunda kiigiik defektler vardir (ekokardiyografik degerlendirmelerde 10 mm kadar ventrikiiler septal
defekt, 20 mm kadar atriyal septal defekt gibi). Bu hastalar klinik olarak idiyopatik PAH’ na benzerler.

D. Diizeltici kalp cerrahisi sonrasi gelisen PAH

Bu hastalarda dogustan kalp hastalig1 cerrahi olarak diizeltilmistir ama geride kalan sekellere bagli olarak, hemen
cerrahi sonrasi veya aylar hatta yillar sonra PAH hala vardir.

Tablo 2. Cocuklarda pulmoner arter hipertansiyonu sebepleri *.

Persistan pulmoner hipertansiyon (idiopatik)

Bronkopulmoner displazi

Yenidogan doneminde Enfeksiyon (Streptococcus gibi)

ortaya ¢ikanlar
Yapisal hastaliklar (dogustan diyafragmatik herni gibi)

Sol-sag sant (VSD, AVSD, PDA, aorto-pulmoner pencere gibi)

Kalple ilgili olanlar Biiyiik arterlerin transpozisyonu (VSD olmaksizin)

Tikayici lezyonlar (TAPVC, MD, HLHS, KMP gibi)

Kronik hipoksi, kistik fibrozis, yliksek rakimda yasama

Sklerozis

Sonradan kazanilmis Ust hava yolu darlig1, tonsiller hipertrofi, trakeal darlik/trakeomalazi

olanlar

Vaskiilitler, Bag dokusu hastaliklari, orak hiicreli anemi.

Sporadik 20% genetik kokenli

Familyal 60% genetik kokenli
VSD: ventrikiiler septal defekt, AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt, PDA: patent duktus arteriyozus, TAPVC:
total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi, MD: mitral darlik, HLHS: hipoplastik sol kalp sendromu, KMP:
kardiyomyopati.

Idiyopatik olanlar

hastalig1 (DKH), 6zellikle de genis sol-sag santi
ile birlikte olan ¢ocuklar akla gelir'>.

Dogustan Kalp Hastaligi Olan Cocuklar

Dogustan kalp hastaligr olan ¢ocuklar eger
tedavi edilmezlerse, biiyiik bir bélimiinde sol-sag
santa bagli PAH gelisecektir. Artan pulmoner kan
akimina bagl olarak, pulmoner damar direncinde
artis ortaya ¢ikar, pulmoner arter basinci yiikselir,
bu durum zamanla pulmoner arteriyollerde
“obstriktif arteriyopati”ye yol acar. Eger
pulmoner damar direnci, sistemik direncin de
lizerine ¢ikarsa, sol-sag sant tersine doner ve
Eisenmenger sendromu gelisir. Eisenmenger

sendromu DKH ile birlikte goriilen PAH nun en
ileri formudur. Merkezi siyanoz ortaya ¢ikar,
zaman i¢inde pulmoner damarlardaki endotelyal
disfonksiyon gibi histopatolojik degisiklikler de
ortaya  ¢ikar. Damar  yapilarindaki  bu
degisiklikler, iPAH veya diger aPAH tiirlerinde
gorlilen degisikliklere benzer 06zellik gosterir.
Anlagilmay1 kolaylastirmak i¢in, PAH’a yol agan
santin tiplerine, ¢aplarina, santin yoniine, kalp
dis1 ek anomalilerin olup olmamasina ve santlarin
onarim durumu gibi ozelliklerine gore degisik
patolojik veya patofizyolojik siniflandirmalar
yapilmistir. Ayrica klinik siniflandirmalar da ileri
stiriilmistiir*.
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Tablo 3. Cocuklarda pulmoner arter hipertansiyonu degerlendirmesi i¢in énerilen baslica tani yéntemleri *.

Tami yontemleri

Yorumlar

Akciger grafisi

Kalp bosluklarinda veya pulmoner arter segmentinde artis, kardiyomegali, akcigerde
hipoperfiizyon alanlari, budanmis aga¢ dali bulgusu ve akciger parankim hastaligi
goriilebilir.

EKG

Sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1 olabilir.

Ekokardiyografik inceleme

Pulmoner arter hipertansiyonu igin tarama aract olarak kullanilabilir. Kalp
defektlerinin belirlenmesi (dogustan, myokardiyal, valviiler, kalp basluklarinda yer
kaplayan olusumlar veya tiimor, perikard sivisi). Santlarin belirlenebilmesi igin
kontrast eko kullanimi.

Kalp kateterizasyonu

Pulmoner arter basinci igin altin standarttir, ayni zamanda pulmoner vaskiiler direng,
kalp debisi ve oksijen satiirasyonu hesaplanabilir. Akut pulmoner vazo-reaktivite
calismasi yapilabilir.

6 dakika yiiriime testi

Egzersiz kapasitesi kisitlama derecesi hakkinda fonksiyonel bir

degerlendirme saglar.

ve faaliyet

Arter kan gazlar,
fonksiyon testleri

akciger

Faydal1 olabilir, ancak, iPAH’11 hastalarda akciger fonksiyon testleri normal olabilir.
Tipik olarak PaO, de distis gorilir.

Diger kan testleri

sistemik hastaliklara bagh
i¢in: rutin biyokimya ve

gelisen pulmoner
hematoloji, tiroid

Bag dokusu hastaliklar1 veya
hipertansiyonun ayirict tanist
fonksiyonlari, otoimmiin tarama.

BT pulmoner anjiografi

Pulmoner arterlerdeki genislemeleri, arterlerdeki dolma defektlerini ve patolojileri
(webs) belirlemek i¢in.

Ventilasyon perfiizyon taramasi

Kronik pulmoner tromboembolizm igin, BT pulmoner anjiografiden daha hassastir,
ancak altta yatan akciger parankim hastalig1 varsa pek faydasi olmaz.

Yiiksek ¢oziintrliklii

akciger tomografisi

Akciger parankim hastaligin1 gosterebilir, mozaik perfiizyon (bu bir pulmoner
vaskiiler embolizm veya trombozis bulgusudur fakat baska nedenleri de vardir) ve
pulmoner vendz hipertansiyon i¢in yararlhdir.

Kalp MR goriintiileme

Sag ventrikiiliin goriintiilenmesinde iyi bir yontemdir. Dogustan kalp defektlerinin
ortaya konmasinda yardimci olur ve anjiografi ile pulmoner dolasimi arastirmada
yararlidir.

Karin ultrasonu

Dalakla ilgili
kullanilabilir.

hastaliklar1 ve siipheli portal hipertansiyonu arastirmak igin

Hastaligin Etiopatogenezi
hipertansiyonunun

Pulmoner arter

damar liimenlerinde daralmalara yol agar ve

ortaya genelde kabul edilen sudur; bu patolojik bulguya

¢ikmasi, sag kalp yetmezligi ve 6liime yol acan
pulmoner vaskiiler hastalikla yakindan iligkilidir.
Belki oncelikle PAH ve pulmoner vaskiiler
hastalik arkasindaki temel fizyolojik iliskinin
aciklanmasi ile ise baslamak gerekir. Pulmoner
arter hipertansiyonunda goriilen temel
histopatolojik degisiklikler “vaskiiler
remodeling” olup, bu biraz hastaligin etyolojisine
gore degisen bir siiregtir. Genellikle pulmoner
arteriyollerde, diiz kas hiicrelerinin g¢ogalmasi

sonucu “medial hipertrofi” seklinde
tanimlanabilir, zamanla “dilatasyon
kompleksleri”,  “pleksojenik  lezyonlar”  ve

“fibrinoid nekroz” alanlar1 gelisir. Bu durum

kadar olan siire¢ erken evredir ve geri doniigiimiin
olabilecegi evredir (reversibl), bundan sonraki
evrede artik geri doniis olmaz 1,2,4 (tablo 2).
Endotel hiicre disfonksiyonu tromboksan A2 ve
endotelin-1 gibi vazokonstriktorlerin asir1 iiretimi
ve  nitrik  oksit ve  prostasiklin  gibi
vazodilatoérlerin iretiminde azalma ile sonuglanir
4.

Cocuklarda Genis Sol-Sag Santa Bagh
PAH’da Klinik

Cocukluk yas grubunda
vakalarinin  biyiik bir kismi,
hastalar oldugu ve dogumdan

gorilen PAH
sol-sag santl
sonra hemen



28

Biilent Oran

hayatin ilk birka¢ giliniinde belirti verdikleri
bilinmelidir. Ancak, ortaya ¢ikan bulgularin ¢ogu
nonspesifiktir ve hastalik ilerlemis olsa bile
bazen klinik bulgular son derece hafif olabilir °.
Dogumda, ¢ogu zaman hepatomegali ile birlikte
merkezi syanoz vardir, sag ventrikiil palpasyonla
aktiftir ve dinlemekle pulmoner odakta ikinci
kalp sesi serttir. Yenidogan ddnemindeki
persistan pulmoner hipertansiyonun tedavisi zor
olabilir, fakat yenidogan yogun bakim
iinitelerinde buna tan1 koymak oldukga kolaydir.
PAH gelisen bebeklerde, goriilen en sik bulgular
nefes darligi, inlemeli solunum, istahsizlik,
gelisme geriligi, letarji, takipne, tagikardi ve
irritabilitedir .

Hayatin ilk 4 ayinda bebeklerde pulmoner

hipertansiyon  beklenmez. Sonraki aylarda
ekokardiyografik incelemelerle yakin klinik
takipleri gerekir. Ozellikle Down sendromlu

bebeklerde Eisenmenger sendromu daha erken
gelisebilecegi bilinmelidir. Klinik olarak, daha
biiyiik ¢ocukta ¢oklu organ tutulumu
kacinilmazdir ve zaman iginde tiim organlarin
islevlerinde ilerleyici bozulmalar ortaya cikar.
Hastaligin ileri asamalarindaki belirtiler yine
siyanoz, dispne, takipne, halsizlik, hemoptizi,
biiyiime geriligi, sik tekrarlayan solunum yolu
hastaliklari, daha biiylikk ¢ocuklarda senkop ve
sag kalp yetmezligidir °.

Prognoz

Hastaligin prognozu bulgularin agirhigr ile
yakindan iligkili olup erken tani ve tedavi son
derece onemlidir ®. Dogustan kalp hastaligi ve
sol-sag  santt olan g¢ocuklarda ek kalp
anomalilerinin neler olduguna baglh olarak, klinik
gidis tamamen farkli bir seyir izlenebilir. Birlikte
pulmoner darlik olmast durumunda PAH
bulgular1 daha ge¢ ortaya ¢ikabilir, hatta orta
derecede veya ciddi pulmoner darlik durumunda
akcigerler PAH agisindan koruma altindadir.
Buna karsilik  6zellikle Down sendromlu
¢ocuklarda var olan iist hava yolu darligina bagl
olarak gelisen alveoler hipoksi sonucu pulmoner
hipertansiyon daha erken ortaya c¢ikar ve daha
hizlt ilerler. Birlikte olan pulmoner atrezi ve
aorto-pulmoner kollateral arterlerlerin varlig1
durumunda, ventrikiiler septal defekt olup
olmamasina gore klinik seyir degiskendir. Bu
sebeple, pulmoner hipertansiyonlu hastalarin
belirlenmesi i¢in tiim ek anomalilerin ortaya
konmas1  gerekir. Klinik olarak pulmoner
hipertansiyonlu hastalarin ciddiyetini ifade etmek
i¢in  modifiye edilmis New York Kalp
Dernegi’nin  (NYHA) fonksiyonel kapasite
siniflamasi kullanilmaktadir °.

Hastaligin Tanisi

Tan1 amagli laboratuvar incelemeleri tablo 3 de
Ozetlenmistir.  Akciger  filminde  periferik
pulmoner arter dallarinda budanmis aga¢ dali
bulgusu goriilebilir. EKG de sag ventrikiil
hipertrofisi bulgular1 ve arter kan gazi dlgiimiinde
diisiik parsiyel oksijen basinct (PaO,) beklenir.
Ekokardiyografik incelemede atriyal septal
defekt,  ventrikiiller = septal  defekt veya
kardiyomyopati gibi PAH nun muhtemel ikincil
sebepleri son derece hassas bir sekilde ortaya
konabilir. Ayrica pulmoner atrezi ile birlikte
sistemik-pulmoner genis kollaterallerin varlig1
gibi agir anomaliler de ayrintili bir sekilde
incelenmelidir. Trikiispid yetmezligi iizerinden
yapilan Doppler olgiimleri yardimiyla sag
ventrikiil sistolik kan basinci dlgiilebilir, ayrica
sol ventrikiil sistolik ve diyastolik fonksiyonlar1
hakkinda dnemli bilgiler elde edilir. Alt1 dakika
yiuriime testi kiigiik c¢ocuklarda ¢ok giivenilir
olmasa da daha biiyilk ¢ocuklardaki yarari
eriskinlerden farksizdir®.

Son zamanlarda, kalp kateterizasyonuna ek
olarak, manyetik rezonans goriintileme (MRI)
yontemi ile ilgili 6nemli gelismeler olmustur.
Non-invaziv olmasi, kalple ilgili ayrintili
anatomik  bilgiler vermesi, pulmoner kan
akiminin hesaplanabilmesi ve ayrintili bir sekilde
pulmoner damar yapilarini ortaya koyabilmesi
sebebiyle, artik diinyada birgok merkezde yaygin
olarak kullanilmaya baslanmustir *.

Pulmoner Damar Direncinin
Hesaplanmasi ve Yorumlanmasi

Kalp kateterizasyonu PAH tanis1 koymada altin
standard olarak kabul edilir. Yeni tani alan bir
hastada bu nedenle, sag kalp kateterizasyonu
yapilmasi gereklidir ve bu inceleme bir kuraldir.
Boylece pulmoner arter basinci dogru olarak
Olciilebilecegi gibi, pulmoner kan akimi ile
birlikte, pulmoner damar direncinin (PDD) de
dogru olarak hesaplanmasi miimkiindiir. Kateter
laboratuvarinda ve oda havasinda yapilan
Olciimlerde, kalp bosluklarindan ve biiyiik
damarlardan alinan kan Orneklerinde oksijen
saturasyonu (%) ve basing (mmHg) O&l¢liimleri
yapilir. Bu verilerden pulmoner kan akimi ve
PDD hesaplanir. Bundan sonra pulmoner vaskiiler
yatagin vazodilatatdr ilaglara verecegi cevabi
ortaya ¢ikarmak iizere, burundan 10 dakika %100
oksijen  inhalasyonundan  sonra  Olgiimler
tekrarlanir. Bu amacgla bazi merkezler nitrik oksit
veya prostasiklin gibi vazodilatator ilaglar1 da
kullanmaktadir. Yapilan bu vazodilator testler,
yiiksek olan pulmoner arter basincinin test
sonrast ne Ol¢iide diisecegini  gdstermesi
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agisindan onemlidir, bir baska ifade ile ne derece
geriye donebilir (reversibl) oldugu hakkinda
hekime fikir vermektedir. Hesaplanan pulmoner
damar direnci eger 12 iinite ve bunun iizerinde ise
ve yapilan vazodilator testlere beklenen cevap
alinamazsa, PAH geri doniisii olmayan bir
asamada (irreversibl) olduguna karar verilir. Eger
pulmoner damar direnci 12 {inite veya bunun
iizerinde hesaplandig1 halde, yapilan vazodilator
testler sonrasi 12 initenin altina diisiiyorsa,
pulmoner vaskiiler yatak vazodilatator ilaglara
cevap verdigi seklinde yorumlanir '°. Bu
hastalarin yiiksek mortalite rizki dikkate alinarak
ameliyat edilmeleri gerekir.

Cocuklarda PAH’nun Onlenmesi

Giliniimiizde yeni ve daha etkili tedavi
secenekleri ortaya ¢ikmasina ragmen, g¢ocuklarda
pulmoner hipertansiyonun 6nlenmesi yine de bir
oncelik olmaya devam etmektedir. Sol-sag santl
lezyonlarla birlikte dogustan kalp defektlerine
sahip c¢ocuklar i¢in, pulmoner damar direnci
heniiz fazla yiikselmeden erken cerrahi diizeltme
karar1 verilmelidir. Bu durum ozellikle sik
karsilasilan genis atriyoventrikiiler septal defekt
veya ventrikiiler septal defekt i¢in oldugu gibi
diger tim sol-sag santli kalp lezyonlar1 i¢in de
¢ok 6nemlidir °. Bu ¢ocuklarin cerrahi girisimleri
yiksek rizkli oldugu gibi, postoperatif bakimlari
ve takipleri de ¢ok Onemlidir. Postoperatif
dénemde pulmoner arter basinct yakindan
izlenmeli, yeterli ventilasyon saglanmali, toraks
fizyoterapisi  yaptirilmali  ve  gerekiyorsa
antibiyotik verilmelidir. Ayrica, pulmoner arter
basincini miimkiin oldugu kadar azaltmak igin,
oksijenizasyonu iyi saglamak, CO, diizeylerini
nispeten diisiik degerlerde tutmak ve pH
degerlerini miimkiin oldugu kadar normalin {ist
sinirinda tutmak son derece Onemlidir. Sonug
olarak  yapilacak bu islemler, pulmoner
arteriyollerdeki vazodilatasyonu en iist diizeyde
tutacaktir. Pulmoner hipertansif krizlere karsi,
fentanil ve klonidin ile yapilacak sedasyon da
%erekirse profilaksi amagli olarak kullanilabilir

Cocuklarda Tahmini Sag Kalim Siireleri

Eisenmenger sendromlu ¢ocuklarin hayatta
kalis siireleri, saglikli kisilerle kiyaslanirsa
belirgin olarak daha azdir. Tan1 konduktan sonra,
tahmini sag kalim siiresi eriskinlerle (2,8 yil)
karsilastirildiginda, ¢ocuklarda bir yil daha azdir.
PAH ig¢in intravendz epoprostenol, bosentan veya
sildenafil tek veya kombine tedavi yontemlerinin
gelistirilmesiyle birlikte, hem yetiskin ve hem de
cocuk hastalarda prognoz biraz daha iyilesmistir.

Yetigkinlerde 1996 yilinda intravenoz
epoprostenoliin tedaviye girmesi ile kalsiyum
kanal antagonistleri bu alandaki tek ila¢ olmaktan
cikmisti. Bundan ii¢ y1l sonra, iPAH’l1 ¢ocuklarda
da epoprostenoliin yararh etkileri gosterilmisti °.
Ayrica ek olarak antikoagiilan tedavi de iPAH’I1
yetiskinlere ve ¢ocuklara yardimci bir tedavi idi.
Cift etkili endotelin reseptdr antagonisti olan oral
bosentan’in, 2002 yilinda yetiskinlerde ve daha
sonra da ¢ocuklarda etkili oldugunu gosterdi '*'°.
Fosfodiesteraz V (PDE-5) inhibit6ri sildenafil’in
iPAH’l1 yetiskin hastalarda 12 haftalik bir tedavi
siiresinde etkili oldugu gosterildi Ayrica
¢ocukluk yas grubu i¢in de bununla ilgili ayr1 bir
calisma devam etmektedir. Idiyopatik PAH olan
cocuklardaki akut ila¢ cevabi yetigskinlerden daha
belirgindir'. Fakat, prognoz goreceli olarak daha
kotidiir. Bes yillik yasam siiresinde % 80
iyilesme olmustur’.

Tedavide Genel Onlemler

Dogustan sistemik-pulmoner sant ile iliskili
olan PAH’li hastalarda tedavi stratejileri
cogunlukla klinik deneyimlere dayanir. Temel
hedef, Eisenmenger sendromu gelismeden dogru
zamanda santin kapatilmasidir °.

Genel onlemler arasinda, viral veya bakteriyel
enfeksiyonlardan uzak tutma, hava yolculugunda
ve yiiksek rakimlarda dikkatli olma, psikolojik
yardim, saglanacak diizenli fiziksel aktivite,
gebelik i¢in Oneriler, hiperviskozitenin dnlenmesi
gibi  konular yer almaktadir. Hastalarda
hiperviskozite = bulgular1  ortaya ¢iktiginda
flebotomi 6nemlidir. Hematokrit genellikle %65
ve onun iizerindedir, tromboembolik olaylara yol
agmamak i¢in, bu ¢ocuklarda kesinlikle
dehidratayon gelismesine izin verilmemelidir .

Ek oksijen tedavisinin kullanimi tartigsmalidir
ve sadece arteryel oksijen saturasyonu belirgin
diisiik olan hastalarda uygulanmalidir. Warfarin
ile oral antikoagiilan tedavi, pulmoner arter
trombozu olan ancak hemoptizisi olmayan veya
¢ok az olan hastalara baslanabilir.

PAH tedavisi icin giinimiizde, diinyada
endotelyal disfonksiyon anormalliklerini
diizeltme amacina yonelik asagidaki 3 sinif ilag
onaylanmistir, bunlar sirastyla; (1) prostanoidler,
(11) endotelin reseptdr antagonistleri ve (111)
fosfodiesteraz-5  inhibitorleridir. PAH olan
degisik hasta gruplarinda yapilan birgok
calismayla bu ilaglarin etkinligi ve giivenilirligi
dogrulanmistir®. Dogustan sol-sag santl lezyonu
olan hastalarin yan1 sira, Eisenmenger sendromlu
hastalarla ilgili de bir¢ok rapor bildirilmistir.
Cocuklarin ¢ogunun kombine tedavileri iyi tolere
ettikleri bildirilmektedir '*'°. Cocuklarda inhale
iloprosta verilen akut pulmoner vazodilatér cevap
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inhaled nitrik oksite verilene esittir ve akut

iloprost inhalasyonu bronkokonstriksiyonu
azalttigl gosterilmistir. Bazi hastalarda inhaled
iloprost intravendz  prostanoid tedavisinin

etkinligini arttirdig1 bildirilmistir. Uzun siireli
inhale iloprost tedavisi alan hastalarda klinik
kotiye  gidis ortaya g¢ikarsa  intravendz
prostanoidler tedaviye eklenebilir'®. Etkileri ve
giivenilirlikleri sinirli olmakla birlikte, sildenafil
kullanim1 gitgide yayginlagmaktadir, oOzellikle
kalp cerrahisi sonrast inhale nitrik oksitin
etkinligini arttirdigi i¢in tercih edilmektedir'’.
Oral bosentan tedavisi orta derecede semptomatik
hastalarda iyi tolere edilebilmekle birlikte, tedavi
ile iligkili teratojenite ve hepatotoksisite
acisindan, karaciger fonksiyon testleri yakindan
izlenmelidir "*"°.

Son yayinlarda, intravendz epoprostenol
tedavisinin ya oral bosentan veya sildenafil ile
veya her ikisiyle birlikte kombinasyonu ile daha
iyi  sonuglar alinmaya  baslandigi  rapor
edilmektedir. Avrupa Kardiyoloji  Dernegi
Pulmoner Hipertansiyon Tani ve Tedavi calisma
grubu bu konuda 2009 da bir klinik uygulama
klavuzu yayinlamistir. Burada birlikte dogustan
sol-sag santli lezyonu ile birlikte Eisenmenger
sendromu  olan  hastalarinin  tedavilerinde
kullanilabilecek algoritmalar Onerilmistir. Bu
algoritmalarin ¢ocukluk yas grubu icin de gegerli
oldugu vurgulanmaktadir °.

PAH olan hastalarda, o6zellikle vazodilator
tedaviye direncli olan hasta grubunda “balon
atriyal septostomi” de palyatif bir tedavi seklidir
20 Ancak ¢ocukluk yas grubu igin bu konuda
sinirlt veri vardir. Bunun diginda Eisenmenger
sendromlu hastalar i¢in, kot prognozlu olmakla
birlikte, akciger kalp transplantasyonu veya
akciger transplantasyonu ile Dbirlikte kalp
defektinin cerrahi onarimi gibi segenekler de
vardir ancak heniiz yaygin degildir.
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