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Kronik Tromboembolik Pulmoner
Hipertansiyon (KTEPH)

e Semptomlari, pulmoner arterler icerisindeki post-
tromboembolik fibrotik obstruksiyonlara baglanabilen tium
hastalar, pulmoner hipertansiyon olsun veya olmasin

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hastalik olarak degerlendirilir

e Pulmoner hipertansiyon gelismis hastalar icin tercih edilen
terim: Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon
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KTEPH Tanim

Tani Kriterleri

Ventilasyon/ En az 3 aylik etkin
perfiizyon antikoagilan
Semptomatik (V/Q) tedaviye ragmen
klinik tablo sintigrafisin kronik organize
de uyumsuz fibrotik tromblis
perflizyon bulgulari devam
defektleri etmesi
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KTEPH Goruntuleme Bulgular

BT pulmoner anjiyografi (CTPA) veya dijital substraksiyon
anjiyografide (DSA):

 Halka seklinde stenozlar

e Web/slit lezyonlari

e Kronik total okllizyonlar

e Pos lezyonlari

e Konik lezyonlar
gibi kronik tromboembolik degisiklikler izlenebilir
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Patofizyoloji

. . . : Organize Fibrotik
Bu hastalarda gelisen pulmoner hipertansiyon yalnizca organize Obstriiksivon

fibrotik pihtilarin olusturdugu pulmoner arter obstruksiyonuna (Trombiis)
bagli degildir, ayni zamanda eslik eden pulmoner
mikrovaskulopati ile de iliskilidir

Pulmoner
Mikrovaskulopati
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Hastaligin Ikili Dogasi: Sadece Mekanik Bir Tikaniklik Dedil
+

7 Y - AN . S
: Mekanik Bilesen: Proksimal ve Distal Obstriiksiyon I [ Mikrovaskiiler Bilesen: Mikrovaskiilopati }
Cozulemeyen, organize olmus fibrotrombotik pihtilarin ana, lober Tikanmamis bolgelerde artan akim/basing veya tikanmis bolgelerde
ve segmental damarlari tikamasi. PEA ve BPA'nin birincil mekanik sistemik kollateraller (bronsiyal arterler) nedeniyle olusan kuicik
hedefleridir. damar hastaligi. Medikal tedavinin (6rn. Riociguat) temel hedefidir.
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* Molekiiler Mimari: CTEPH Patogenezinde 4 Temel Hipotez

Eksenler: Hipotez | Temel Aktorler / Sinyaller | Odak Noktas

Inflamatuar Tromboz | Anjiyogenez-Kaynakli Genetik
Aktorler: NET ler, Aktorler: Pihti Aktorler: Kalitsal Aktorler: Hava kirliligi.
yuksek plazma vWF cozunmesi (Clot faktorler.
konsantrasyonu, NF- resolution)
kB, Makrofajlar ve T- dinamikleri.
hucreleri.
Odak: Odak: Vaskuler Mimari | Odak: Molekuler Odak: Eksternal
Hucresel/Immunolojik Yatkinlk Maruziyet

Klinik arastirmalar ozellikle Inflamatuar Tromboz hipotezi tizerinde yogunlasmaktadir;

tek hucre RNA dizilimi bu yolu detaylandirmistir.
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Istirahatte PH Olmayan Hastalarda Dispne Nedenleri;

Istirahatte pulmoner hipertansiyonu olmayan hastalarda nefes
darlig::

e Egzersizle ortaya ¢cikan pulmoner hipertansiyon

e Artmis olu bosluk ventilasyonu
ile iliskili olabilir
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Tedavi Karari Oncesi Dislanmasi Gereken Durumlar

KTEPH olup istirahatte PH saptanmayan hastalarda tedavi karari
verirken asagidakilerin dislanmasi buyuk onem tasir:
e Ventilatuar kisitlilik
e Kondisyon kaybi
e Psikojenik hiperventilasyon
— Kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET) ile
e Sol ventrikul miyokard hastaliklar
e Kapak hastaliklari
— Ekokardiyografi ile degerlendirilmelidir
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KPET’in Onemi

Kardiyopulmoner Egzersiz Testi (KPET)

KPET:
e Yalnizca prognostik amacla degil, dispnenin ayirici tanisinda da

onemlidir

Ozellikle
- Pulmoner vaskuler hastalik siphesi olan hastalarda degerlidir
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KTEPH Lehine KPET Bulgulari

Verimsiz ventilasyonu dusunduren parametreler:
e Yuksek VE/VCO, egimi
e DlUsuk end-tidal CO, (PETCO,)
e Egzersiz sirasinda PETCO,'de daha fazla dusus
Ozellikle:
e PH olmayan
veya
e hafif PH bulunan
ancak goruntuleme ile KTEPH dusuntlen semptomatik hastalarda
yararli olabilir.
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Kesin Tani Icin Hemodinamik ve Gorintileme Kriterleri

Kriter 1: Yeterli Stire

% En az 3 aylik etkin antikoagiilasyona ragmen devam eden

semptomlar (efor dispnesi).

Kriter 2: Hemodinamik Esikler (Sag Kalp Kateterizasyonu)

@ 1 Ortalama Pulmoner Arter Basinci (mPAP)
1\ 4 Pulmoner Arter Kama Basinci (PAWP)

l Y% 4 Pulmoner Vaskiiler Direng (PVR)

Kriter 3: Morfolojik Kanit

., Goruntileme yontemleriyle ana, lober, segmenter veya
subsegmenter pulmoner arterlerde organize
trombiis/emboli varli§inin kanitlanmasi.
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Perflizyon goriintileme
(V/Q sintigrafisi veya yeni modalite*)
Herhangi bir uyumsuz
perfiizyon defekti

\/E

=
LN .

Ekokardiyografi
PH acisindan orta veya
yliksek olasilik

BT pulmoner anjiyografi +
DSA (BTPA kesin degilse)

Sag kalp kateterizasyonu

(RHK)

* Yeni modaliteler: SPECT-CT, MR perfiizyon, PET vb.

** KPET: Kardiyopulmoner egzersiz testi
T Kapsamh degerlendirme: Klinik, goriintiileme, hemodinamik ve fonksiyonel degerlendirmeyi icerir.
1 MDT: Multidisipliner ekip
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Akut Pulmoner Emboli Sonrasinda KTEPH Ne Zaman
Disunulmeli?

1. Tani anindaki goruntuleme bulgulart KTEPH dusunduiruyorsa
Akut pulmoner emboli tanisiicin ¢cekilen CTPA'da:
e KTEPH lehine radyolojik bulgularin bulunmasi
ve/veya
Ekokardiyografide:
e Tahmini sistolik pulmoner arter basincinin (sPAP) >60 mmHg
olmasi
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Akut Pulmoner Emboli Sonrasinda KTEPH Ne Zaman ¥
Diisiiniilmeli? VB

2. Pulmoner emboli sonrasi semptomlar devam ediyorsa

e Persistan dispne
e Egzersiz kapasitesinde azalma
e Fonksiyonel kisitlihgin sirmesi

3. Asemptomatik fakat yuksek riskli hastalarda,
asagidaki durumlarda semptom olmasa bile KTEPH acisindan

degerlenc
o KTEPF

irme onerilir:

e Yukse

K KTEPH prediksiyon skoru

icin risk faktorlerinin bulunmasi
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Sistemik Tromboliz ve CTEPH Onlenmesi?

» Akut PE teshisi kondugunda ve trombds yuki énemli oldugunda,
sistemik trombolizin CTEPH gelisimini onleyebilecegi
hipotez edilmistir.

PEITHO Calismasi (Pulmoner Emboli Trombolizi)

« Orta—yuksek riskli PE hastalarinda sistemik tromboliz
tedavisinin CTEPH gelisimini 6nlemede
herhangi bir faydasi gosterilmemistir.

: KTEPH Onlenmesi ve

Senug Erken Tani

* Su anda CTEPH icin mevcut bir onleyici strateji
bulunmamaktadir.

Erken Tani ve Sistematik Takibin Onemi

* CTEPH’nin daha hafif asamalardayken erken taninmasi
ve tanisi, sistematik bir strateji ve akut PE sonrasi
takip ile mimkuanddr.

Tarama Stratejisinin Etkisi

« PE sonrasi tarama stratejisi uygulayan merkeze yakin bolgelerde,
CTEPH tani orani ve PEA i¢in yonlendirme,

her ikisi de kayda deger sekilde daha ylksektir.

Durrington et al. Systematic PE follow-up and CTEPH diagnosis. ERJ 2024.
Konstantinides et al. Thrombolysis and long-term PE outcomes. JACC 2017.



KTEPH icin Risk Faktorleri

Tromboz ve intravaskuler cihaz

iligkili durumlar T
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Pulmoner arter obstruksiyonuna yol acabilen ve
Grup 4 PH siniflamasinda yer alan diger nedenler

Malign nedenler

Pulmoner arter sarkomu
Renal hicreli karsinom
Uterin karsinom
Testisin germ hucreli
tamorleri

Benign nedenler

e Uterin leiomyom

ESCRERY Pulnfjona

Diger nedenler

e Bag dokusu hastaligi
olmaksizin arterit
Konjenital veya
kazanilmis pulmoner
arter stenozlari
e Paraziter hastaliklar
(hidatik kist)

e Yabanci cisim embolisi
- Bu durumlar KTEPH
ayiricl tanisinda mutlaka
degerlendirilmelidir.




e

PET Goruntuleme

Ozellikle pulmoner arter sarkomu stphesinde:
Pozitron Emisyon Tomografisi kullanilabilir

Sagladigl Avantajlar
e Metabolik aktivite degerlendirmesi
e TUMOr ile kronik trombus ayrimi
e Malignite lehine ek bulgularin gosterilmesi
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V/Q Sintigrafisi

KTEPH Dislamada Altin Standart Yaklasim
e KTEPH'i dislamada en etkili yontemdir

Avantajlari
e YUksek duyarlilik
e Distal hastaligi gosterebilme
e Negatif sonucta KTEPH olasiliginin disuk olmasi

ESC/ERS Pulmonary Hypertension Guidelines, Eur Heart J 2022



Yeni Perfuzyon Goruntuleme Teknikleri

Alternatif Yontemler
e lyot subtraction mapping
e Cift enerjili BT (DECT)
e MRI perflzyon goruntuleme
Potansiyel Avantajlari
e Daha ayrintili vaskiler degerlendirme
e Ek fonksiyonel bilgi saglama
Kisithhiklari
Teknik olarak daha zor
Daha pahall
Sinirli erisilebilirlik
Multisentrik validasyon eksikligi
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Cift enerjili bilgisayarli tomografi
3 (DECT)

. DECT goriintiisiiniin eksenel h
: gorinumd, sol ana pulmoner arterde |
': alt lob arterine uzanan eksantrik
‘\\ trombusul (ok) ve buna karsilik gelen ]
\. sol alt lobda perfiizyon defektini a
S (yildiz) gostermektedir e

-
\\\ _-
S ————— e e
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[ D
| Bilgisayarli Tomografi Pulmoner Anjiyografi:

KTEPH tanisinda
e Operabilite degerlendirmesinde
yaygin olarak kullanilir.

e KTEPH'yi tamamen dislamaz
e Distal hastalik gozden kacabilir
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Ileri Goriintiileme ve BPA Planlamasi

i

Yy :-E\\", \ ARG AL :
DSA Ne Zaman Kullanihr? / L feend
o A S S Sl D A
BN & -

CTPA yetersiz veya sUpheli ise:

e Dijital substraksiyon anjiyografi (DSA) kullanilir. 23
Yeni Teknolojiler

e Selektif segmental anjiyografi

e Cone-beam CT S

e Area detector CT Piital substrakeivon
Sagladiklari

e Subsegmental damarlarin daha iyi goruntulenmesi

e BPA (balon pulmoner anjiyoplasti) islemlerinde

kilavuzluk
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Tedavi

KTEPH tedavisi multimodal bir yaklasim gerektirir.
Temel olarak:
e Pulmoner endarterektomi (PEA)
e Balon pulmoner anjiyoplasti (BPA)
e Medikal tedavi
kombinasyonlarindan olusur.
Bu tedaviler;
e proksimal lezyonlar,
e distal lezyonlar
e ve mikrovaskulopatiyi

hedef alir.
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Multimodal Yaklasim

/ MDT Deﬁrlendirmesi: \
~ Cerrahi Olarak Uygun mu ,
| (Operabilite)? '/

Pathway A:
Uygun (Evet)

Pathway B:
¥ Uygun Degil (Hayir)

" Medikal Tedavi ve/veya “
Balon Pulmoner
Anjiyoplasti (BPA)

Pulmoner
Endarterektomi (PEA)
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Tedavi

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) icin oOnerilen genel

onlemler KTEPH icin de gecerlidir
Bunlar arasinda:
e Kontrolll / gozetimli egzersiz egitimi
e Rehabilitasyon programlari
yer alir

Egzersiz egitimi:
e [noperabl KTEPH hastalarinda glvenli ve etkilidir
e PEA sonrasi erken donemde de uygulanabilir
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Antikoagulasyon Tedavi

Temel Yaklasim

KTEPH hastalarinda yasam boyu terapotik antikoagulasyon
onerilir.
Nedeni hastaligin temel patofizyolojik ozellikleri:
e Reklrren pulmoner tromboembolizm
e Trombuslerin yetersiz rezolusyonu
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Antikoagulan Secimi

Vitamin K antagonistleri (VKA)
e Randomize kontrollu calisma (RCT) verisi olmamasina
ragmen:
o Uzman gorusuyle onerilmektedir
o En sik kullanilan temel tedavidir
Yeni Nesil Oral Antikoagulanlar
e Son yillarda alternatif olarak daha sik kullanilmaktadir
e Ancak guclu RCT kaniti bulunmamaktadir
Mevcut Veriler
Calismalar:
e Kanama oranlarinin benzer oldugunu
e \VenOz tromboembolizm reklrrensinin YOAK kullananlarda
daha yUksek olabilecegini gostermistir
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Antikoaglilan Secimi

Antifosfolipid Sendromu

KTEPH hastalarinin yaklasik %10'unda goraluar.
Bu hastalarda:
e VKA tedavisi onerilir
Ayrica:
e Tani aninda antifosfolipid sendromu taramasi yapilmalidir.
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Antifosfolipid Sendromu

Tablo 1. 1998 Sapporo kriterleri*

Klinik Kriterler
1) Tromboz: Herhangi bir doku veya organda arteriyel, vendz veya kiick damar trombozuna yol agan bir veya daha fazla klinik atak olmasi,
2) Gebelik morbiditesi:

EI]I Bir vVeyd daha fazla Sa‘flﬂﬂ, 10. QESI'EIEFDI"I haftas| ve daha ilen donemde, I'I‘Iﬂl‘fﬂmjik olarak normal nldugu ultrason vVeyd direkt muayene e gr':'nsteﬁlmi5
fetils kaybi,

b) Afjir preeklampsi, eklampsi veya plasental yetersizlik nedeniyle 34. gestasyon haftasi veya daha ileri dénemde, morfolojik anomalisi olmayan, bir veya
daha fazla prematiire dofjum olmast,

¢) Ug veya daha fazla sayida 10. gestasyon haftasindan éince aciklanmayan spontan dilgiiklerin olmasi (kromozom anomalisi, annede hormonal veya
anatomik bir patoloji saptanmamal)

Laboratuar Kriterleri
1) Orta veya yilksek titrede antikardiolipin 1gG veya IgM antikorlannin pozitifligi** Testlerin B2 GPI'e bagimii standart ELISA yontemiyle arastinimas! gereklidir.
2) Lupus antikoagiilani pozitifligi** . ISTH kriterlerine gére:

EI]I FﬂSTﬂli[ﬁliﬂE DEQIFI"IH plhhlﬂ@l’ﬂﬂ testlerinin IIIEII‘EIITIH testlen: aktive ﬂﬂfSi‘fH tI‘EIII"I'IDEI['JlEISﬁI'I Zamani, kaolin DIHH|H$H'IE Zdmdni, 5U|HI’II:|II‘I|ITII$ Russell's

'lnfiIII'EI‘ VENOM Zamani, 5IJ|EI'IUIFI|FI'II$ pmtrnmhin zamani, textarin EEII'I‘IHI"II} LZamig olmasi

|:I']I Tarama testinin, trombositten fakir normal |]|EIITIEI lle |'I.EII"I§II"I'I !,Fﬂpl|ﬂlglnd3 dilzelmemesi,

L'“.-]I Tarama testinin fDEfDﬁ[’Jid ekleme testi ile kisalmasi veyd I‘IDFI’I‘IH||E§I'I‘IE'Ei,

d) Baska koagiilopatilerin (6rnegin FVIIl inhibittrii veya heparin kullamimi) diglanmasi gereklidir.

*Tani igin en az bir klinik ve bir laboratuar kriter olmalidir,
**En az 6 hafta arayla, 2 veya daha fazla dlgimde pozitif bulunmalan gereklidir.
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PH Olmayan KTEPH Hastalarinda Antikoagulasyon

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hastalikk olup pulmoner
hipertansiyonu olmayan hastalarda:

e Uzun sureli antikoagulasyon konusunda net kanit yoktur
Karar Nasil Verilir?
- Bireysel risk degerlendirmesi ile
Ozellikle:

e Pulmoner emboli reklrrens riski orta veya yuksek ise
uzun sureli antikoagtlasyon onerilir
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Cerrahi Tedavi

Pulmoner Endarterektomi (PEA)

Erisilebilir pulmoner arter lezyonlari bulunan hastalarda tercih
edilen temel tedavi yontemidir
Cerrahi sonrasi:
e Pulmoner hemodinami belirgin duzelebilir
e Pulmoner vaskuler direncte vyaklasik %65 azalma
saglanabilir
e Fonksiyonel kapasite artabilir
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Operabilite Degerlendirmesi

e Deneyimli multidisipliner ekip tarafindan yapilmalidir
e Deneyimli PEA cerrahi surece dahil olmalidir

Operabiliteyi Belirleyen Faktorler
e Ekibin deneyimi
e [ezyonlarin erisilebilirligi
e PH siddeti ile damar obstruksiyonu arasindaki iliski
e Eslik eden komorbiditeler
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Cerrahi Teknik

PEA:
e Kompleks ancak iyi standardize edilmis bir cerrahi islemdir
e 30 yilhik standardize edilmis bir yontem

Islemin Temeli derin hipotermik dolasim arresti altinda:

e Bilateral pulmoner endarterektomi yapilir
e Segmental ve subsegmental duzeye kadar ilerlenir
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Cerrahi Teknik

Deneyimli KTEPH merkezlerinde:
e Perioperatif mortalite <%2.5'tir

Basaridaki Temel Faktorler
e Kardiyak komplikasyon yonetimindeki gelismeler
e Pulmoner komplikasyon kontrolQ
e ECMO kullanimindaki deneyim
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Postoperatif Pulmoner Hipertansiyon

Cerrahi sonrasi yaklasik %25 hastada persistan/postoperatit PH
gorulebilir
Uzun donem sonuclar oldukca iyidir:

e 3 yillik sagkalim yaklasik %90

e Yasam kalitesinde belirgin duzelme

Distal pulmoner arter hastaligi olan hastalarda da basaril
sonuclar elde edilebilir
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Cerrahiyi Reddeden Operabl Hastalar

Operabl olmasina ragmen cerrahiyi kabul etmeyen hastalarda:
e 5yillik sagkalim = %53

PEA yapilan hastalarda ise:
e 5vyillik sagkalim = %83

Bu nedenle uygun hastalara cerrahi mutlaka onerilmelidir
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Pulmoner Endarterektomi

Kronik  Tromboembolik Pulmoner Hastalik _.olup
istirahatte PH olmayan bazi secilmis semptomatik

hastalarda:
e PEA ile basarili sekilde tedavi edilebilir

Saglanabilecek Kazanimlar
e Klinik dizelme
e Hemodinamik iyilesme
e Egzersiz kapasitesinde artis

~ Risk-fayda dengesi dikkatle degerlendirilmelidir
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Pulmoner Endarterektomi (PEA) - Altin Standart Cerrahi

\,

Temel Prensip

30 yilhk deneyime sahip, derin hipotermik dolasim
arresti altinda bilateral uygulanan kompleks bir
islemdir. Erisilebilir lezyonlar igin primer tedavidir.

-

PVR'de azalma
(Pulmoner vaskiiler direng)

%63

O/ 2 5 Deneyimli merkezlerde
0 mortalite orant

J

@ 9 yllllk sagkallm orani
/0 8 3 (Cerrahiyi reddedenlerde
bu oran %53'tiir)
Post-op Uyari
Hastalarin ~%25'inde post-op persistan PH
gorilebilir, ancak 3 yillhik sagkalim %90
seviyesindedir.

J
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Medikal Tedavi

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon hastalarinda
mikrovaskuler komponentin tedavisi amaciyla medikal tedaviler
kullanilmaktadir
Baslangicta bu tedaviler:

e kontrolstz calismalar,

e polgesel onaylar

e ve endikasyon disi kullanim
temeline dayanirken, son yillarda basarili randomize kontrollQ
calismalar (RCT) yayimlanmistir
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Medikal Tedavi

Riociguat

Solubl guanilat siklazi (sGC) uyarir
cGMP duzeyini artirir
Vazodilatasyon saglar

Pulmoner vaskuler direnci azaltir
Antiproliferatif etki

Sag ventrikul yukdnt azaltma
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Medikal Tedavi

Riociguat
Ik faz 3 RCT'de:
e Inoperabl KTEPH hastalari
veya
e PEA sonrasi persistan/rekurran PH gelisen hastalar
degerlendirilmistir
16 haftalik tedavi sonrasi riociguat:
e 6 dakika yurime mesafesini (6DYT) artirmistir

e Pulmoner vaskuler direnci (PVR) plaseboya gore %31
azaltmistir

Bu endikasyon icin onay almistir
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Kanitlanmis Altin Standart:
Riociguat (Faz 3)

ONAYLI S

°051
=4

f £ Tedavi Siresi: PVR'de Azalma 6YMD'de (6MWD)

16 Hafta (Plaseboya kiyasla) lyilesme



Hedefe Yonelik PH
llaglarn (Riociguat)

Cozunebilir guanilat siklaz
stimulatoru olan Riociguat,
iInoperabl veya PEA sonrasi
persistan KTEPH olgularinda
onaylanmis tek ajandir.

Yasam boyu, kesintisiz
antikoagulasyon sarttir.

Kilavuz Onerisi:
K Vitamini Antagonistleri (VKA -
warfarin) hala ilk tercihtir.

— Mekanizma: Tikanmamis distal
alanlardaki mikrovaskulopatiyi
tedavi ederek kardiyak indeksi
artirir.

DOAK'lar Uzerine:

Veriler geliskilidir; bazi
calismalarda daha yuksek nuks
ve cerrahi sirasinda taze pihti
riski saptanmistir.

— Kullanim: Bazen BPA oncesi
hemodinamiyi duzeltmek (Kopru
Tedavisi) icin kullanilir.
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Medikal Tedavi

Treprostinil
e Prostasilkin (PGl;) analogudur
e CAMP artisi yapar
e GUclU pulmoner vazodilatasyon saglar
e Trombosit agregasyonunu azaltir
e Antiproliferatif etki
e Endotel fonksiyonunu iyilestirir
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Medikal Tedavi

Treprostinil
Faz 3 RCT'de:
Treprostinil subkutan formu degerlendirilmistir
Bulgular
e YUksek doz tedavi alan hastalarda haftada 6DYT'de anlamli
lyilesme saptanmistir
Hasta Grubu
e Inoperabl KTEPH
veya
e PEA sonrasi persistan/rekurran PH
s.C. treprostinil bu endikasyonda onaylidir
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Doza"Baglmll Etkln!lk‘. _
Subkutan Treprostinil (Faz 3) ——
i SEEE TR e e ]"‘
: Yiiksek Doz (Belirgin 6YMD iyilesmesi)
Inoperabl ve PEA ——
sonrasi
persistan/nukseden i
CTEPH hastalarinda g
24. haftada yuksek =
doz ile elde edilen =
anlamli klinik fayda. = DTk D6
e — X-Axis 24, Haf:a

DN %



Medikal Tedavi

Macitentan
e Endotelin-A ve endotelin-B reseptor antagonisti

e \Vazokonstriksiyonu azaltir
e Damar yeniden yapilanmasini baskilar
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Medikal Tedavi

Macitentan
Faz 2 calismada:

e Macitentan 10 mg:

e PVR'yi azaltmis

e 6DYT'ni artirmistir
(plaseboya kiyasla 16-24 haftada)

GUncel Durumda
Inoperabl veya persistan/rektrran KTEPH hastalarinda:
e /5 mg macitentan ile faz 3 calisma devam etmektedir
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Diger Medikal Tedaviler

PDES inhibitorleri
e Sildenafil
cGMP yikimini azaltir
NO etkisini artirir
Pulmoner vazodilatasyon saglar
Endotelin reseptor antagonistleri (ERA)
e Bosentan
Bu ilaclar endikasyon disi olarak kullanilmaktadir

Inoperabl KTEPH'de etkinlikleri giicli RCT verileri veya kayit
calismalari ile net olarak gosterilememistir

Agir hemodinamik bozuklugu olan KTEPH hastalarinda:
e PDE5 inhibitorleri ve ERA'lari iceren oral kombinasyon
tedavileri gunltk klinik pratikte sik kullanilmaktadir
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Kanit Duzeyi Hedef Sure Temel Ciktilar

Riociguat Faz 3 16 Hafta e ME

6YMD
Treprostinil (SC) Faz 3 24 Hafta Yiiksek dozda 6YMD
- Faz 2
Macitentan 16/24 Hafta PVR, 6YMD (10mg)

(Faz 3 Devam)

PDESi / ERA
(Sildenafil/Bosentan)

Siddetli hemodinami

Veri Yok Veri Yok yonetimi

T
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Girisimsel Tedavi

Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)
e Inoperabl CTEPH hastalarinda
veya
e PEA sonrasi persistan/rekldrran pulmoner hipertansiyonu »
olan hastalarda etkinligi kanitlanmis yerlesik bir tedavi
secenegi haline gelmistir
Sagladigi Faydalar
e Pulmoner vaskuler direncte (PVR) %49-66 azalma
e Sag kalp fonksiyonlarinda duzelme -
e Egzersiz kapasitesinde artis (;\‘/’%

- Uzun donem sonuclar umut vericidir, ancak mevcut kanitlar
halen sinirhdir

ESC/ERS Pulmonary Hypertension Guidelines, Eur Heart J 2022



Distal Damarlar Icin Ileri Teknoloji:
Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)

. 1. Girisim 2. Dilatasyon 3. Restorasyon
""-.H"‘.,
% Kimlere Uygulanir? Nasil Uygulanir ve Riskler Nelerdir?

\ e Sag kalp kateterizasyonu ile floroskopi altinda
e Cerrahiye (PEA) anatomik olarak uygun S el oy . P +
_ M- i yapilir. Tam acilma icin genellikle 4-10 seans

== & olmayan distal hastalikli olgular. gerekirir.
@) e PEA cerrahisi sonrasi devam eden ® Riskler: Tel/balon kaynakl vaskiler hasar,
@0y (persistan) veya tekrarlayan PH hastalar. E.l reperfiizyon 6demi ve hemoptizi. Deneyimli
merkezlerde komplikasyon dusuktdir.

PR,
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Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)

Islem genellikle:
e asamali, seanslar halinde uygulanir
e Her seansta sinirli sayida pulmoner arter segmenti dilate
edilir

Basariyi Belirleyen Faktorler

e Merkez deneyimi

e Operator deneyimi
-~ Gerekli seans sayisi ve hemodinamik sonuclar deneyime
baghdir
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Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)

BPA Komplikasyonlari
e BPA etkili olmakla birlikte ciddi komplikasyonlara yol acabilir

Isleme Baglh Komplikasyonlar
e Kilavuz tel perforasyonuna bagl damar yaralanmasi
e Akciger hasari
e Hemoptizi
e Hipoksemi
- Nadir durumlarda olumcul olabilir
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Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)

Deneyim ve Merkez Onemi
Zamanla:
e komplikasyon oranlari azalir
e islem basarisi artar

Bu nedenle BPA vyuksek hacimli KTEPH merkezlerinde
uygulanmalidir
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BPA Oncesi Medikal Tedavi

PVR >4 Wood unitesi ise
e BPA oncesinde medikal tedavi onerilir.

Amac
e Girisim komplikasyonlarini azaltmak
e Hemodinamik durumu optimize etmek
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KTEPH Hastalarinda BPA

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hastalik olup:
e PH olmayan
e semptomatik
e segmental/subsegmental lezyonlari bulunan
secilmis hastalar da BPA ile basarili sekilde tedavi edilebilir

Saglanan Kazanimlar
e Klinik iyilesme
e [stirahatte hemodinamik dizelme
e Egzersiz kapasitesinde artis
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PADN (Pulmoner Arter Denervasyonu)

Islem genellikle femoral vendz girisim yoluyla gerceklestirilir.
e Floroskopik ve anjiyografik goruntuleme esliginde kateter

oulmoner arterlere ilerleti

e Ardindan 0Ozel ablasyon
arter duvarindaki sempati
enerjisi uygulanir.

Ir.
Kateter

K Sinir

eri kullanilarak pulmaner

nleksuslarina radyofrekans

Pulmonary Arter Denervasyon isleminin:
e PEA sonrasi persistan PH hastalarinda

e egzersiz kapasitesini
e pulmoner hemodinamiyi

lyilestirebilecegini gostermektedir

-~ Daha guclu calismalarla intiyac duyulmaktadir
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o KTEPD Direncli PH
Kiaslk KTEPH (PH Olmaksizin) (PEA Sonrasi)
. Inoperabl veya Segmental/Subsegmental PEA sonrasi inatg¢
ol post-PEA lezyonlar durum
PADN
Girisimsel Yontem Standart BPA Q Modifiye BPA Q (Pulmoner Arter
Denervasyonu)

Klinik Durum/Kanit

stirahat ve egzersizde
klinik/hemodinamik
lyilesme

Kanitlanmis etkinlik

Egzersiz kapasitesinde
iyilesme (On veriler,
dogrulama bekleniyor)
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CTEPH TANILI HASTALAR

6 YASAM BOYU TERAPOTIK ANTIKOAGULASYON O Eve
(Sinif 1)
* 0 Hayir
( ) | )

TEDAViI DEGERLENDIRMESI

MULTIDISIPLINER EKIiP (MDT) TARAFINDAN
(Sinif 1)

v

(" ™
QIQ CERRAHI OLARAK UYGUN (OPERABIL) Mi? »0 ---------------

v

: : d
" _l{? BALON PULMONER ANJIYOPLASTI (BPA) j Ny

1

N A |
? I

|

|

|

TERCIiH EDILEN TEDAViI: :

cﬂ‘) PULMONER ENDARTEREKTOMIi (PEA)° :
(Sinif 1) |

* \ 4 ]

MEDIKAL TEDAVI :

PERSISTAN / REKURRAN - C? (ReCo Tablo 24) :

SEMPTOMATIK PULMONER HIPERTANSIYON (PH) (Siif 1) |

|

|

|

I

(Sinif 1)
UZUN DONEM TAKIP J
CTEPH/PH MERKEZINDE <
(Sinif 1)
a Pulmoner hipertansiyonu olmayan segilmis semptomatik CTEPD hastalari da BPA  : Balon pulmoner anjiyoplasti
PEA ve BPA ile tedavi edilebilir. CTEPD : Kronik tromboembolik pulmoner hastalik
. | CTEPH : Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
b MDT toplantisi sanal olarak da yapilabilir. ' ::DT : L"I'-‘“'d's'l’““er ekip
- _ 1 . ayir
c Tedavi degerlendirmesi, merkezin PEA ve BPA konusundaki deneyim diizeyine gore ' | PAH  : Pulmoner arteriyel hipertansiyon
degisebilir. | PEA : Pulmoner endarterektomi
' PH : Pulmoner hipertansiyon
d inoperabl hastalarda PVR >4 WU ise BPA 6ncesinde medikal tedavi dustntimelidir; PVR  : Pulmoner vaskiler direng
BPA'nin birinci basamak tedavi olarak kullanimina iliskin veri sinirhdir. ReCo : Oneri (Recommendation)
Wwu : Wood Unitesi (Wood units)
R 1)y Y : Evet )
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Multimodal Tedavi

Kronik romboembolik Pulmoner Hipertansiyon
hastalarinda:
e cerrahi,
e medikal tedavi
e ve girisimsel yontemleri iceren multimodal tedavi
yaklasimi
uygun secilmis hastalara uygulanmaktadir
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Multimodal Tedavi

|

Hasta Profili Birincil Tedavi Destekleyici Tedavi Beklenen Fayda [ Kritik Not

. D IMedikal] Hemodinamigi lyilestirir ancak
LR a2 PR PEA] (Tartismali) kesin cerrahiyi geciktirme riski tasir.
Mikst Anatomik [PEA] _ Cerrahi riski dusurur, eszamanli
Lezyon (Erisilebilir) (Inoperabl) veya ardisik uygulanabilir.
Post-PEA [Medikal] MPAP >38 ve PVR =5 WU uzun
Persistan PH (MPAP >30) donem sagkalim riskidir.
inoperabl [Medikall [SARTLI ONERI] Prosediir
(BPA Adayi) (On Tedavi) guvenligini ve hemodinamiyi artirir.

Kilavuz onerileri, tedavi modalitelerinin izolasyoundan ziyade hasta bazl akilli kombinasyonlara isaret etmektedir.
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Anatomik Hedefleme

e Zon A (Proksimal - Ana/Lober/Segmental) e Zon B/C (Distal - Segmental/Subsegmental) e Zon D/E (Mikrovaskiiler Yatak)
PEA (Pulmoner Endarterektomi) bolgesi. BPA (Balon Pulmoner Anjiyoplasti) bélgesi. Medikal Tedavi bolgesi.
Ana ve segmental arterlerdeki (Seviye 1-3) Cerrahi ulagilamayan (Seviye 3-4) alanlardaki Gapi 5mm'den kiclik damarlardaki
genis gapli fibrotik obstriiksiyonlari hedefler. bant (web) ve darliklari hedefler. PAH benzeri mikrovaskilopatiyi hedefler.
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Pulmoner Vaskuler Agda Hedefe Yonelik Multimodal Yaklasim

Proksimal Lezyonlar Distal Lezyonlar Mikrovaskulopati

-
-

Hedeflenen Mudahale: Hedeflenen Mudahale: Hedeflenen Mudahale:
Pulmoner Endarterektomi Balon Pulmoner Medikal Tedaviler
(PEA) Anjiyoplasti (BPA)

KTEPH tedavisi, bu anatomik lezyonlarin karma dogasi nedeniyle mudahalelerin bir
kombinasyonunu (PEA, BPA ve tibbi tedavi) zorunlu kilar.
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PEA Oncesi Medikal Tedavi

Yuksek preoperatit pulmoner vaskuler direnci (PVR). olan

hastalarda:
e pulmoner hemodinamiyi iyilestirmek amaciyla
e PEA oncesi medikal tedavi kullanimi

gunluk pratikte yaygindir.

- Cerrahiye yonlendirmeyi geciktirebilir
- Definitif tedavinin ertelenmesine yol acabilir
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PEA Sonrasi Persistan / Rekurran PH

Semptomatik hastalarin onemli bir kisminda:
e PEA sonrasi persistan PH veya rekurran PH gelisebilir.
e Bu hastalarda medikal tedavi ve/veya BPA faydali olabilir.
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Hemodinamik Esikler ve Prognoz

Tedavi Baslama Esigi

PEA sonrasi:
MPAP 230 mmHg
olan hastalarda genellikle medikal tedavi baslanmaktadir.

Kotii Prognoz ile iliskili Degerler
e MPAP >38 mmHg
ve
e PVR >5 WU ise
- Uzun donem sagkalim daha kotaddar.
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\\\\\\\\
-~ ~N
e
o ~N

: /" Semptomatik hastalarin 6nemli bir kismi PEA N\
POSt PEA PerSIStan PUImoner |/ sonrasli persistan veya nukseden PH yasayabilir; \l
H ipertans|yon Egik Degerleri \ bu hastalar medikal ve/veya girisimsel /
| \\\ tedavilerden dogrudan fayda gorur. //

~
~ //
\\ -~
S //
‘—_—————————————————————————————————————————_——’

mPAP = 30 mmHg
N

Medikal tedavi baslangici icin endikasyon.

mPAP = 38 mmHg + PVR =5 WU
J

| | ]

RIELEFqEelall]P Kotllesmis uzun donem sagkalim orani.
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Karisik Anatomik Lezyonlar

e Bir akcigerde cerrahiye uygun lezyon

e Diger akcigerde inoperabl lezyon birlikte bulunabilir
Bu Hastalarda kombine yaklasim dusunulebilir:

e BPA

e PEA

Cerrahi Olarak
Erisilebilir Lezyonlar

" /APulmoner Endarterektomi (PEA

Amag Inoperabl Lezyonlar IN Y TN 1
® Ce rra h I rl S kl a Za |tm a k 2l AUy AndOplaStl (BPA) , — i _ Cerrahi ncesindevea

. . . S . cerrahi ile aynm anda.
e Nihai tedavi sonucunu iyilestirmek
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BPA Oncesi Medikal Tedavi

e Inoperabl, BPA Aday! Hastalar

e Medikal on tedavinin; pulmoner hemodinamiyi
duzeltebilecegi ve islem guvenligini artirabilecegi
gosterilmistir

- Mevcut kanitlarin guven dlzeyi dusuktur

Bu nedenle:

e BPA oncesi medikal tedavi onerisi kosullu oneri olarak
degerlendirilmektedir
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Girisim Sonrasi Takip

Islem Phase 1 (3-6 Ay): invaziv Phase 2 (1 Y1l ve Sonrasi):
(PI'E»*IA f:j _SEHI ?I_F’ﬁg veya Degerlendirme Bolgesi Non-invaziv izlem Bélgesi
ediKal ledavl
Baslangici A A ,
sang Y ( i
| Aksi Yillik rutin izl | [ gm | i 1
r ; 3 siyon: Yillik rutin izlem *Neden Yillik izlem?*
: f!;mg;n:?; , Aksiyon: Sag Kalp Kateterizasyonu (RHC). {Ekuqu di}fﬂgfﬁlﬁ N Eg;ersi;
v n?ursa nls?m takip Amac: Hemodinamik normallesmeyi Kapasitesi Degerlendirmesi). Tedavi basarili olsa dahi
kesintisiz devam objektif olarak dogrulamak. ) / literatiirde tanimlanmis
etmelidir , | o tekrar!gyan PH (Niiks) riski
. Karar Noktasi: Kalan hastalik yukd igin nedeniyle hayat boyu non-
‘Multimodal Tedavi" ('fj'rn1 PEA sonrasi invaziv tak]p endikedir.
kalan lezyonlar icin BPA veya medikal h |
tedavi eklenmesi) gerekliliginin
multidisipliner degerlendirilmesi.
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Risk Degerlendirmesi

Kullanilabilen Skorlamalar
e ESC/ERS risk skoru
e REVEAL risk skoru
Bu skorlar medikal tedavi alan KTEPH hastalarinda valide

edilmistir

Bu skorlarin:

e tedavi stratejisini degistirip degistirmedigi
veya

e prognozu etkileyip etkilemedigi
halen net degildir
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ESC/ERS RISK SKORU REVEAL RiISK SKORU

2022 ESC/ERS pulmoner hipertansiyon (PH) kilavuzlarinda énerilen, REVEAL (Registry to Evaluate Early and Long-term PAH Disease Management)

PH hastalarinda mortalite riskini ve hastalik siddetini degerlendirmek kaydindan elde edilen verilerle gelistirilmis bir risk skorlama sistemidir.
icin kullanilan risk siniflama sistemidir. Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) hastalarinda uzun dénem mortalite

riskini tahmin etmek icin kullanilir.

@ AMAC DEGERLENDIRILEN PARAMETRELER

Hastalan 1 yillk mortalite riskine gore

diisiik, orta veya yiiksek risk gruplarina ayirmak. @ Demografik Hemodinamik (RHK)
a8 Yfﬁ ‘ « Ortalama pulmoner arter basinci
= e » Cinsiyet . (mPAP)
DEGERLENDIRILEN PARAMETRELER R " A :
Klinik |  Pulmoner vaskiiler direng (PVR)
Klinik Egzersiz Laboratuvar Goriintileme Hemodinamik (e? + WHO fonksiyonel sinifi » Sag atriyum basinci (RAP)
kapasitesi (Ekokardiyografi) (RHK) | + Sistolik kan basinc « Kardiyak indeks (Cl)
! » Kalp hizi
® » Senk |
| | " B % ; ‘ i 1 Gaz degisimi
/ > ankmj,r-onel“ ) ] 6 a « Arteriyel oksijen satiirasyonu
« WHO » 6 dakika yiirime +« BNP veya . 56@ ventrikil . Sag atri:,rurn basinc ﬂ « 6 dakika yurume mesafesi [5302}
fonksiyonel sinifi  testi (6MWD) NT-proBNP (RV) fonksiyonu (RAP) o 1)
« Senkop varlidi + Kardiyopulmoner diizeyleri . F'::fikar'diyal » Kardiyak indeks (Cl) Laboratuvar | Diger
eruzyon
» Semptom egzersiz testi k= « SvO, = B_HP ey NT-proBNP « Etiyoloji (idiopatik, kalitsal vs.)
progresyonu (CPET) " ;’:‘fP:E’ FAC, duzeyleri : » Komorbid durumlar
ut
e Ekokardiyografi
@) + Perikardiyal efiizyon varlig
RiISK DUZEYLERI (1 YILLIK MORTALITE) » Sag ventrikl fonksiyonu
DUSUK RiSK ORTA RiSK YUKSEK RiSK | RiSK SINIFLAMASI (Toplam puana gére)
Tiim parametreler Bazi parametreler Bir veya daha fazla parametre DUSUK RiSK ORTA RiSK YUKSEK RiSK
dusuk risk araliginda orta/ylksek risk araliginda ylksek risk araliginda o 7 > 9 puan
< %5 %5 - 20 > %20 Tahmini 1 yillk mortalite Tahmini 1 yillk mortalite Tahmini 1 yillik mortalite
— = %1,9 = %5 -10 > %10

KLINIK KULLANIM KLINIK KULLANIM

... KTEPH'DE KULLANIM
~N é?o E‘&% @ Uzun dénem prognozu tahmin etmek Hem ESC/ERS hem de REVEAL risk skorlari
@ Tedavi stratejilerini belirlemeye yardime olmak KTEPH hastalarinda valide edilmistir.
Prognozun Tedavi yanitimin Tedavi stratejisinin ve Takip ve - : o .
Klinik galismalarda risk ayarlamasi yapmak I A : korlarin ted (
belirlenmesi degerlendirilmesi yogunlugunun planlanmasi risk takibi @ Kiinik caig - iy LA SR ot R YA T

| degistirip degistirmedigi net degildir.

: OZET: ESC/ERS risk skoru giincel kilavuzlarda énerilen multidisipliner bir degerlendirme aracidir.
w  REVEAL risk skoru ise daha kapsamli degiskenleri iceren, PAH icin gelistirilmis bir prognostik modeldir.
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Tedavi Sonrasi Hedefler

_"‘ Klinik Hedefler

e WHO fonksiyonel sinif |-l
e Yasam kalitesinde iyilesme, semptom yukunun azalmasi

e |stirahatte normal veya normale yakin hemodinami
Bu degerlendirme genellikle:

islemden 3-6 ay sonra yapilan Sag kalp kataterizasyonu ile (PEA
veya son BPA sonrasi) yaplilir
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Multidisipliner KTEPH Ekibi

@
KTEPH ekibi agsagidaki uzmanlardan olugmalidir: e V
Temel Ekip Uyeleri (2 «
e PEA cerrahi ﬁ@;ﬁ
e BPA girisimsel uzmani R
e Pulmoner hipertansiyon uzmani &%
[

Torasik radyolog

5

S
<)

e Bu uzmanlarin yuksek hacimli PEA/BPA merkezlerinde
egitim almis olmasi onerilir
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MDT Toplantilar

Multidisipliner Yaklasim

e Ekip duzenli olarak toplanmali

e Yeni yonlendirilen hastalarin degerlendirilmesi

e Tedavi sonrasi takip hastalarinin gozden gecirilmesi
e Tedavi kararlari multidisipliner sekilde verilmelidir
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Merkez Deneyimi ve Islem Sayilari

/S

)

Temel Altyapi =

Merkez, standart PH (Pulmoner
Hipertansiyon) merkezi kriterlerini
tam olarak karsilamali ve
cerrahi/girisimsel tedaviye uygun
olmayan medikal tedavi hastalarini
da yonetebilmelidir.

Yilik PEA Hacmi =—

Optimal hasta sonugclariicin
hedeflenen yillik minimum
Pulmoner Endarterektomi (PEA)
islem sayisi.

>30

>100

==

s :
Yilhk BPA Hacmi =——

Yilda >30 hasta veya >100 islem
Balon Pulmoner Anjiyoplasti (BPA)

kapasitesi.
[ |

Yiiksek islem hacmi daha iyi
klinik sonuclarla iliskilidir.

ESC/ERS Pulmonary Hypertension Guidelines, Eur Heart J 2022



ONERI TABLOSU 24A Pulmoner hipertansiyon olmadan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon

ve kronik tromboembolik pulmoner hastalik icin 6neriler

ONERILER SINIF® KANIT DUZEYi®
KTEPH
KTEPH'li tim hastalarda, yasam boyu terapotik dozda antikoagiilasyon onerilir [762]. C
KTEPH'li hastalarda antifosfolipid sendromu testi yapilmasi onerilir. C
KTEPH ve antifosfolipid sendromu olan hastalarda, K vitamini antagonisti (VKA) ile antikoagiilasyon oénerilir [103, 764, 765]. i
Tam KTEPH hastalarinin, multimodal tedavi yénetiminin degerlendirilmesi icin bir KTEPH ekibi tarafindan gézden £
gecirilmesi onerilir [54].
PEA, cerrahi ile ulasilabilir pulmoner arterlerde fibrotik obstriiksiyonlari olan KTEPH hastalari icin birinci basamak tedavi B
olarak onerilir [54, 102].
PEA’ya teknik olarak inoperabl olan veya PEA sonrasi rezidiiel PH bulunan ve BPA ile tedavi edilebilecek distal obstriksiyonlar B
olan hastalarda BPA onerilir [54, 102, 783, 784, 789, 793, 798, 811].
Riociguat, inoperabl KTEPH veya PEA sonrasi persistan/rekiirren PH bulunan semptomatik hastalar icin onerilir [775]. B
PEA ve BPA sonrasi uzun donem takip onerilir; ayrica medikal tedavi alan KTEPH hastalari icin de énerilir [782, 805, 806, 812]. (5
PEA sonrasi persistan PH olan ve inoperabl KTEPH hastalarinda multimodal bir yaklasim distintulmelidir [804, 805, 812]. E
WHO-FC lI-IV olan ve inoperabl KTEPH veya PEA sonrasi persistan/rekiirren PH bulunan hastalarda s.c. treprostinil diistintlebilir [776]. 3 B
Inoperabl KTEPH olan semptomatik hastalarda, PAH icin onayli ilaclarin off-label kullanimi diistintilebilir [55, 777-779, 801]. B
Inoperabl KTEPH hastalarinda, sGC stimilatérii/PDESi, ERA [777] veya parenteral prostasiklin analoglarinin [776] kombinasyonu C
dusunulebilir.
Yuksek oranda distal hastaligi olan ve PEA icin olumsuz risk/fayda oranina sahip teknik olarak opere edilebilir hastalarda BPA dlstindlebilir. | =
PH OLMAYAN KTEPH
PH olmayan KTEPH hastalarinda, yasam boyu antikoagtilan tedavi bireysel olarak degerlendirilmelidir®. lla
PH olmayan KTEPH'i secilmis semptomatik hastalarda PEA veya BPA dusundlimelidir®. lla
Dipnotlar icin Oneri Tablosu 24B’ye bakiniz.
* Simf: | = Kanit ve/veya genel goris, bir tedavi veya proseduriin yararl, etkili veya faydal oldugunu gostermektedir; lla = Kanit ve/veya gorusler, yararh/etkili olma olasiliginin yliksek oldugunu
gostermektedir; Ilb = Kanit ve/veya gorusler, yararh/etkili olma clasiiginin daha az iyi oldugunu gostermektedir.
P Kanit Diizeyi: B = Orta diizey kamit; C = Diisiik diizey kanit.
¢ PH olmayan KTEPH'i secilmis semptomatik hastalarda PEA ve/veya BPA ile tedavi edilebilir.
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ONERI TABLOSU 24B Pulmoner hipertansiyon olmadan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon ve

kronik tromboembolik pulmoner hastalik icin GRADE onerileri

Oneriler G__RADE

Kant kalitesi Oneri glicii Sinif* Kanit diizeyi®
BPA icin aday olan KTEPH hastalarinda, girisimden Ly
Snce Enedika:r tedavi diistinilmelidir [mag]. § FrRdik Kol ia B
BPA: Balon pulmoner anjiyoplasti; KTEPD: Kronik tromboembolik pulmoner hastalik; KTEPH: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon;
ERA: Endotelin reseptor antagonisti; PAH: Pulmoner arteriyel hipertansiyon; PDESi: Fosfodiesteraz tip 5 inhibitoru; PEA: Pulmoner endarterektomi;
PE: Pulmoner emboli; PH: Pulmoner hipertansiyon; s.c.: Subkutan; sGC: Cozunebilir guanilat siklaz; VKA: K vitamini antagonisti; WHO-FC: Dinya
Saglik Orgiitii fonksiyonel sinifi.
2Oneri sinifi. ® Kanit diizeyi. Uzun dénem antikoagiilan tedavi, PE niiks riskinin orta veya yiiksek oldugu durumlarda [103] veya ven6z tromboemboli
oykusu bulunmadiginda onerilir.

TABLO 24 Pulmoner hipertansiyon ile iliskili belirsiz ve/veya ¢ok faktorli mekanizmalara sahip durumlar

Pulmoner hipertansiyon ile iliskili hastaliklar Ornekler

1) Hematolojik hastaliklar Kalitsal ve kazanilmis kronik hemolitik anemiler
 Orak hiicre hastaligi + p-talasemi « Sferositoz + Stomatositoz « Otoimmiin hastaliklar
Kronik miyeloproliferatif hastaliklar

» Kronik miyeloid l6semi « Polisitemi vera + Idiopatik miyelofibroz « Esansiyel trombositemi « Digerleri

2) Sistemik hastaliklar « Sarkoidoz + Pulmoner Langerhans hiicreli histiyositoz  « Noérofibromatozis tip 1

3) Metabolik hastaliklar * Glikojen depo hastaligi  + Gaucher hastalig

4) Hemodiyaliz varligi/olmayan kronik bobrek yetmezligi -

5) Pulmoner timor trombotik mikroanjiopatisi -

6) Fibrozan mediastinit —

Not: Bu tablo, ESC/ERS 2022 Pulmoner Hipertansiyon Kilavuzu temel alinarak Turkceye cevrilmistir.

LN r
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