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PH'da Tanisal Yaklasim

Pulmoner hipertansiyon dusunulen bir hastada
— Pulmoner hipertansiyon tanisini kesinlestirmek

— Hastanin hangi klinik grupta oldugunu ve PAH
grubundaki hastalarda ozgul etyolojiyi arastirmak

— Tablonun agirhgini, fonksiyonel bozulmanin derecesini
belirlemek



2015 Guncellemesi

European Heart Journal Advance Access published August 29, 2015

@ European Hear: Jounal ESC/ERS GUIDELINES @)

doi:10.1093/eurheart/ehv317 I,

2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis
and treatment of pulmonary hypertension

The Joint Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary
Hypertension of the European Society of Cardiology (ESC) and the
European Respiratory Society (ERS)

Endorsed by: Association for European Paediatric and Congenital
Cardiology (AEPC), International Society for Heart and Lung
Transplantation (ISHLT)
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PH'’yi distndliren semptomlar/bulgular/dyku’

2

PH ile uyumlu invaziv olmayan degerlendirme

Orta/yUksek /\

Semptomlara, bulgulara, risk faktorlerine, EKG’ye, Diger sebepleri dusunun
solunum fonksiyonlarina, karbon monoksit diftizyon velveya takip edin

kapasitesine, akciger grafisine, YCBT'ye, arter kan
gazlarina gore sol kalp hastaliklarini ve akciger
hastaliklarini degerlendirin

Agir PH veya sag ventrikul . Sol kalp veya akciger - Agir PH veya sag ventrikul
disfonksiyonu yok Evet hastaligi tanisi dogrulandi1? Evet disfonksiyonu var
'1' Hayir ‘l'
‘ Altta yatan hastahgi | PH merkezine yonlendirin
tedavi edin V/Q degerlendirmesi

Segmental perfizyon defektleri

v

PH merkezine yonlendirin




Tanisal Algoritma 2015

KTEPH olabilir; /

BT pulmoner anjiyografi,
SKK £ Pulmoner anjiyografi

Evet

PH merkezine yonlendirin \

Hayir

SKK mPAP =25 mmHg
PAUB<15 mmHg, PVD >
3wu

\

Evet

PAH olabilir

Ozgiil tanisal testler

Hayir

\

BDH

Diger sebepleri
degerlendirin

€

llag - Toksin  [€

> KKH

> Portopulmoner

Grup 5

Kalitimsal
PVOH/PKH

HIV <€ > Sistosomiyazis
idiyopatik idiyopatik
PVOH/PKH PAH

Kalitimsal
PAH




PH’'da tanisal incelemeler

* Elektrokardiyogram

« Akciger grafisi

* Ekokardiyografi

« Solunum fonksiyon testleri ve arter kan gazlar

« Akciger ventilasyon/perfizyon sintigrafisi

* Yiksek ¢ozindrldkld bilgisayarh tomografi, kontrasth bilgisayarl tomografi

* Kardiyak manyetik rezonans gérintilemesi

* Kan testlerive immunoloji

* Batin ultrasonografisi

» 5aq kalp kateterizasyonu ve vazoreaktivite

 Pulmoner anjiyografi




PAH semptomlari

Baslangicta (%)

Tanida (%)

Egzersiz dispnesi 60 08
Halsizlik 20 73
Gogus agrisi 7 47
Pre-senkop 12 41
Bacak odemi 3 37
Palpitasyon 5 33
Raynoud Send. 10

NIH PPH registry




Fizik muayene bulgulari

Genel gorunum;
« (Gec¢ doneme kadar normal gorunum
« Juguler venoz dolgunluk
« Kas atrofileri
 Soguk ekstremiteler (Raynoud Fenomeni)
 Derin soluma



Fizik muayenede ileri sag kalp
yetersizligi bulgular

 Hepato-juguler reflu

 Hepatosplenomegali

* Pulsatil karaciger

* Periferik odem

 Asit

« Siyanoz (kardiyak debide ileri
derecede azalma, SpO, normal)




Fizik muayene bulgulari

Oskultasyon;
«  Sol parasternal pansistolik ufurim
Pulmoner alanda diyastolik Gfurum
« S2de P2 siddetlenme (A2-P2 splitt)
« TrikUspid yetersizlik ufurumu

Pulmoner yetersizlik ufarumu (Graham
Steel)

« Sag ventrikul kaynakh S3, S4 gallo
 Juguler belirgin a ya da v dalgasi
Solunum sesleri genellikle normal



Geleneksel Tani Yontemileri
Akciger Grafisi

PAH icin destekleyici ozellikler

Tanida %90 olguda anormal

Santral PA dilatasyonu
Sag inen PA>16 mm
Sol inen PA>18 mm
Herhangi bir segmentte arter/brons>1

Periferik dallarda budanma

Periferik vaskuler yapilarda azalma

RA ve RV dilatasyonu

Lateral grafide retrosternal boslukta azalma
Kalp normal / hafif dilatasyon



Diger hastaliklar icin ipuclari
Parankimal hastaliklar
Intertisyel fibrozis

Pulmoner vaskuler konjesyon
PVOH, Pulmoner Venoz HT

Havalanma artisi
KOAH
Kifoz
Mozaik oligemi
Kronik tromboembolik hastalik



Akciger Grafisi

B

Sag inen PA ve sol ana PA da Sag ventrikulln
genisleme retrosternal bolgeyi kaplamasi






Sol kalp hastaliklari

<=t = \
Increased diameter

A







Akciger Grafisi

Normal

5-10 mm Hg

Cephalization

10-15 mm

Kerley B Lines

15-20

Pulmonary Interstitial Edema

20-25

Pulmonary Alveolar Edema

> 25




Kontrastli Bilgisayarli Tomografi

Santral pulmoner arterler genisken
periferik pulmoner arterler aniden
inceliyor

Ana pulmoner arterde dilatasyon
(>2,9 cm) duyarhlik %87, 6zgulluk
%389 (3,5 cm ve Uzerinde %100).
Pulmoner arter capi (kirmizi), ¢cikan
aorta cap! (mavi).



50 yasindan genclerde (x diffuz
pulmoner fibrozis) PA/AAO orani >1
PH tanisi icin énemli bulgu. Ozgullik
>90%; PPD 95%; duyarllik 70%).

KOAH’ta Eko’dan daha guvenilir.

MPAD/VB >1,5: duyarllik 63%, 6zgulluk
93%

Asendan aorta dilate ise,
vertebra capi kullanilabilir
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Lobar veya segmental pulmoner arterlerin brons dis ¢capindan
genis olmasi

N




Mediastende 1.5 mm’den daha genis brongial arter gorulmesi
hipertrofi lehinedir

.‘ > w ‘ )




BT kesitlerinde gorulebilen diger
bulgular

Sag ventrikul genigler ve interventrikuler
septum duzlesir

Kontrastin VCI’'dan distal hepatik venlere
reflusu gorulur

Anteriyor perikardiyal resesde sivi birikkmesi
gozlenebilir

Akciger parankiminde mosaik atenuasyon
saptanabillir

Buzlu-cam nodulleri gozlenebilir

Neovaskularite (intrapulmoner serpentin
damarlar) saptanabilir



Pulmoner konus ve aorta onunde anteriyor perikardiyal sivi
Alt bikini bulgusu




Serpentin damar yapisi




KTEPH

Damar duvari ile
Genis acil

O i 4
g BN

Kronik trombuste ortalama dansite 87 HU (kalsiyum ve demir birikimine bagli),
akut pihtida (33 HU)







KTEPH

Segment arterlerinde belirgin
cap farki (ayni seviyedeki
damarlarda asimetri)

Pulmoner arterlede
kalsifikasyon
(KTEPH'da nabir bir bulgu)




Abdominal BT ¢ekimi sirasinda opak
maddenin IVC veya hepatik venlere refllisl



Buzlu-cam alanlari ciddi PH'da %40 oraninda tanimlanmuistir.



Septal gizgiler
Sentrilobuler buzlu-cam dansiteleri Lenf bezi blylimesi

Plevral sivi

BT, PVOH tanisinda yardimci olabilir, bazen tanidaki tek inceleme yontemidir ancak tek
basina tanida yeterli degildir. 20% olguda, BT normal veya normale yakindir.



Manyetik Rezonans Goruntulemesi




MR: oblik sagital goruntu
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Oneri

Sinifa | SeviyeP

PH suphesinde, ekokardiyografi birincil non-invaziv test olarak dnerilmektedir C
Aciklanamayan PH’u olan hastalarda KTEPH'in ayrici tanisi igin akciger C
ventilasyon/perfizyon veya perfuzyon sintigrafisi onerilmektedir

KTEPH hastalarinin degerlendiriimesinde pulmoner arterin kontrasth BT C
anjiyografisi onerilmektedir

Spesifik iligkili durumun saptanmasi i¢in tum PAH hastalarinda rutin

biyokimyasal, hematolojik, immunolojik testler, HIV ve tiroit fonksiyon testleri C
onerilmektedir

Portal hipertansiyon taramasinda batin US onerilmektedir. C
PH’in baslangi¢ degerlendirmesinde DLCO’lu solunum fonksiyon testi C
onerilmektedir

TUum PH hastalarinda YCBT dustnulmelidir lla C
KTEPH hastalarinin degerlendiriimesinde pulmoner anjiyografi dusunulmelidir lla C
PAH hastalarinda acgik veya torakoskopik akciger biyopsisi onerilmemektedir C

aQneri sinifi, PKanit diizeyi




Solunum Fonksiyon Testleri

* Solunum fonksiyon testleri ozellikle altta yatan
akciger hastaligini degerlendirmek acisindan

onemlidir.

 PAH ve PVOH’da difuzyon kapasitesinde
azalma ve hafif-orta dereceli restriktif bozulma
saptanabilir. Bazen periferik hava yolu

obstruksiyonu da bulunabilir.



 PVOH grubunda difuzyon defekti idiyopatik PAH

grubuna gore daha belirgindir.



« Sklerodermalil hastalarda tek basina difuzyon
dusuklugu veya ilerleyici azalma PAH
dusundurmelidir.

» Beklenenin yuzdesi olarak FVC degeri/ DL,
yuzdesi oraninin >1.4 olmasi PAH
dusundurmelidir. Bu oraninin >2 olmasi kotu
prognozu dusundurur.

« Sklerodermali olgularda normal SFT PAH'|
diglatmaz, seri DL, 1zlenmesi gereklidir.



Arteriyel Kan Gazi

PAH olgularinda dinlenme durumunda PaO, normal veya hafif
dusuktur; hafif hipokapni bulunabilir. PVOH grubunda hipoksemi
cok daha belirgindir.



Perfuzyon Sintigrafisi

 Bilateral multipl perfuzyon defekti
— KTEPH
— PVOH
— PKH
— Pulmoner vaskulit
— Fibroz mediastinit
— Pulmoner arter sarkomu




Pulmoner Anjiyografi

* Tanida ve tedaviyi yonlendirmede altin standarttir
« Sag kalp kateterzisyonu ile beraber yapilmalidir

Hoeper, M. M. et al.
Circulation 2006;113:2011-2020



Biyolojik Belirleyiciler

Hastaligin ciddiyetinin biyolojik belirtecleri
B-tipl naturetik peptidler
Urik asid

Kardiyak troponin T
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BNP / NT-proBNP

Bazal BNP

BNP < 150 pg/ml

BNP =150 pg/ml
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Takip BNP
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0 -
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Serum urik asid seviyeleri (mg/dl)

Urik Asid

kontrol NYHA IINYHA HIIINYHA IV
(n=30) (n=5) (n=72) (n=13)

100

80

60 < 6.4 mg/dl

(ort.)
40

Yasam suresi(%)

20

> 6.49 mg/d|

0O 2 4 6 8 10 12
Zaman (yillar)



Pulmoner Hipertansiyon Kuskusu
|

Pulmoner Hipertansiyonu destekleyen Ekokardiyogram

)

PH aciklamak icin yeterli Sol Kalp Hastaligi ] PH icin dusuk klinik suphe

.

Grup 2
PH

ER

-

* Solunum Fonksiyon Testi Semptomlarin

+  Uykuda Oksijen izlemi alternatif

* Polisomnografi nedenleri

* Ventilasyon/perfuzyon aranmali
Sintigrafisi

* ANA (RF, ANCA)

* HIV Seroloji

« Karaciger Fonksiyon Testi

PH Altta yatan neden tespit edildi mi?

Egzersiz EKO
yada Sag Kalp
Kateteri
dusundlmeli

[ Grup 1 PAH/Grup 3 PH/Grup 4 PH/Grup 5 PH ] [ idiyopatik Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon ]

Sag Kalp Kateteri ile Dogrulanmali
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