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Eisenmenger Sendromu tanılı pediatrik hastalarda 

spesifik anti-pulmoner hipertansif tedavi etkinliğinin 

değerlendirilmesi



Eisenmenger Sendromu

 Tedavi edilmemiş konjenital kalp hastalığına bağlı şantın, zamanla akciğer 

damar yatağında bir dizi değişikliğe neden olarak pulmoner arter basıncının 

artması, pulmoner vaskuler direncin artması ve sonuç olarak şantın yönünün 

sağdan sola dönmesi.

 Her ne kadar çoğunlukla erişkin yaş grubunda görülse de, pulmoner vaskuler

değişiklikler 2 yaş gibi erken yaşlarda da görülebilmektedir.

Wood P. The Eisenmenger syndrome or pulmonary hypertension with reversedcentral shunt. Br Med J 1958;2:755–62









 2 hasta exitus.

 6DYT mesafesinde artış var ancak p>0.05

 Tedavi sonrası NYHA FK ile ilgili bilgi yok



Materyal-Metod

 Van Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Pediatrik Kardiyolji Kliniği

 Eisenmenger Sendromu tanısı ile takipli 25 hasta

 Klinik, ekokardiyografik, kateter, izlem



Sonuçlar

 %60 erkek, %40 kız. 

 Tanı yaşları ortalama 6.68±.5.29 yıldı. 

 Çabuk yorulma (%60), nefes darlığı, çarpıntı, göğüs ağrısı

 %24 hasta Down sendromlu

 Tedavi öncesi 6DYT 309,37±42.69 metre

 Tedavi öncesi NYHA klas IV %12, klas III %68, klas II %20

 En sık KKH: VSD (total n:19, %76), izole VSD %20 (n:5)



Tanılar



n %

VSD (eşlik eden) 19 76

VSD (izole) 5 20

VSD, PDA/ASD/Coa 7 28

AVSD, VSD/PDA/ASD 4 16

DILV-VA diskordans, VSD, PDA, ASD 1 4

d-TGA, VSD, ASD 1 4

Trunkus Arteriozus tip 1, VSD 1 4

DORV-d-malpoze büyük arterler, VSD, PDA 1 4

AP Pencere, ASD 1 4

sol atrial izomerizm 1 4

situs solitus dekstrokardi 1 4





Güncel Yaş Tanı Tedavi Güncel Yaş Tanı Tedavi

12 AVSD, PDA, Down S. Bosentan 12 VSD, Down S. Bosentan

16 DILV-VA diskordans, VSD, PDA, ASD Bosentan 6 AVSD, Down S. Bosentan

3 d-TGA, VSD, ASD Bosentan 19 VSD,PDA,ASD, Aort Koarktasyonu (stent) Macitentan

5 VSD, transkateter kapatılmış PDA, Down S. Bosentan 12 AVSD Bosentan+ iloprost

3 AVSD, PDA, sol atriyal izomerizm Bosentan 13 AP Pencere, ASD Bosentan+ iloprost

15 VSD Bosentan 11 VSD, pulmoner banding (etkisiz) Bosentan+ iloprost

5 AVSD Bosentan 18 VSD, ASD, PDA, Situs soltus dekstrokardi Bosentan+ iloprost

3 VSD, ASD, Down S. Bosentan 20 VSD, ASD Bosentan+ iloprost

7 VSD Bosentan 12 DORV-d-malpoze GA, VSD, PDA, Pulmoner banding (etkisiz) Bosentan+ iloprost

6 Multiple VSD (en geniş defekt transkateter kapatılmış) Bosentan 19 VSD, ASD, PDA Bosentan + tadalafil

8 VSD Bosentan 5 VSD Bosentan + tadalafil

16 VSD, PDA, Down S Bosentan 15 VSD(opere), tam AV blok Bosentan + tadalafil

11 Trunkus Arteriozus tip 1, VSD Bosentan



60,00%

24,00%

12,00%

4,00%

Bosentan Bosentan+iloprst

Bsentan+tadalafil Macitentan



 Ortalama izlem süresi 3.86±2.15 yıl (6 ay-7 yıl)

 Bosentan alan 2 hasta KC enzim yüksekliği, 

 (1 hasta doz düşüldü, 1 hasta macitentana geçildi.), 

 1hastada bisitopeni (ilaca ara verildi sonrasında devam etmedi). 

 İloprost alan 1 hastada burun kanaması ve oral-nasal mukoza hasarları 

görüldü. Tedavi uyumu en düşük olan ilaç

 tadalafile geçildi. 

 Hastaların tamamında polistemi ve demir eksikliği mevcuttu.



P<0.001
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6DYT
309,37±42.69 metre

406.25±47.87 metre

P<0.001



TARTIŞMA VE SONUÇ

 ES gelişmesini önlemek amacı ile KKH'nın erken tedavisi önemlidir. 

 Spesifik tedavi ile sağkalımda artış. 

 Çalışmamızda bosentan, iloprost ve tadalafilin monoterapi ve kombine

terapilerde bu hasta grubunda efor kapasitesinde ve NYHA fonksiyonel

sınıfında anlamlı iyileşme olduğu saptanmıştır.

 Ölüm gözlenmedi.

 Bu tedaviler ile ilgili pediatrik veriler sınırlıdır. Çok merkezli, geniş vaka 

serileri, prospektif çalışmalara ihtiyaç vardır.



Teşekkürler…….


