
PULMONER HİPERTANSİYON
TANIM, SINIFLAMA, EPİDEMİYOLOJİ, 

GENETİK VE TANI

Hazırlayan: Araş. Gör. Dr. Umut Balta

Moderatör: Prof. Dr. Funda Coşkun

30.04.2026



• Tanım

• Sınıflama

• Epidemiyoloji ve risk faktörleri

• Genetik

• Tanı

• Tarama

SUNUM PLANI



TANIM

• Pulmoner hipertansiyon (PH), birden fazla klinik durumu içerebilen, çeşitli
kardiyovasküler ve solunum sistemi hastalıkları ile ilişkili olabilen patofizyolojik
bir bozukluktur

• PH’nin yönetimindeki karmaşıklık, klinisyenlerle iş birliği içinde hastaların aktif
katılımını da içeren çok yönlü, bütüncül ve multidisipliner bir yaklaşımı
gerektirir



• PH tanımları, sağ kalp kateterizasyonu ile yapılan hemodinamik
değerlendirmeye dayanmaktadır

• Hemodinamik veriler PH’nin karakterizasyonunda merkezi bir rol oynasa da
tanı ve sınıflandırma tüm klinik bağlamı yansıtmalı ve tüm tetkiklerin sonuçlarını
dikkate almalıdır
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• Tüm PH gruplarında, pulmoner arter basıncındaki artışa katkıda bulunan hem
pre- hem de postkapiller bileşenler bulunabilir

• Özellikle ileri yaş hastalarda, PH gelişimine yatkınlık oluşturan birden fazla
durum birlikte görülebilir. Bu nedenle, primer sınıflandırma pulmoner basınç
artışının baskın olduğu düşünülen nedene göre yapılmalıdır

TANIM



• Bazı hastalarda mPAP yüksek (>20 mmHg) olmasına rağmen PVR düşük (≤2
WU) ve PAWP düşük (≤15 mmHg) bulunur

• Bu hastalar sıklıkla artmış pulmoner kan akımı ile karakterizedir ve PH mevcut
olmasına rağmen pre- veya postkapiller PH kriterlerini karşılamazlar

• Bu hemodinamik durum “sınıflandırılamayan PH” olarak tanımlanabilir
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• Sınıflandırılamayan PH hastalarında mPAP yüksekliğini açıklayabilecek

• Konjenital kalp hastalığı

• Karaciğer hastalığı

• Hava yolu hastalıkları ve akciğer hastalıkları

• Hipertiroidi, gibi durumlar bulunabilir

• Bu hastaların genellikle klinik izlemi önerilmektedir

• Pulmoner kan akımının artmış olduğu durumlarda ise altta yatan etiyoloji
araştırılmalıdır
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EPİDEMİYOLOJİ VE RİSK FAKTÖRLERİ

• Pulmoner hipertansiyon küresel ölçekte önemli bir sağlık sorunudur ve tüm
yaş gruplarını etkilemektedir

• Güncel tahminler, PH prevalansının dünya nüfusunun yaklaşık %1’i civarında
olduğunu göstermektedir

• PH’nin kardiyak ve pulmoner nedenlerinin varlığı nedeniyle, prevalans 65 yaş
üzerindeki bireylerde daha yüksektir

Hoeper MM, Humbert M, Souza R, et al.A global view of pulmonary hypertension. Lancet Respir Med 2016; 4: 306–322



• Dünya genelinde PH’nin en sık nedeni sol kalp hastalığıdır

• Akciğer hastalıkları, özellikle KOAH, ikinci en sık neden olarak bildirilmektedir

• Birleşik Krallık’ta gözlenen PH prevalansı son 10 yılda iki kat artmış olup, güncel
olarak 125 vaka/milyon düzeyindedir

NHS Digital. National Audit of Pulmonary Hypertension 10th Annual Report, Great Britain, 2018-19
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Grup 1: PulmonerArteriyel Hipertansiyon

• Ekonomik olarak gelişmiş ülkelerdeki güncel kayıt verileri, PAH insidansının
yaklaşık 6 vaka/milyon ve prevalansının yaklaşık 48–55 vaka/milyon yetişkin
olduğunu göstermektedir

• PAH’ın eskiden daha çok genç bireyleri ve çoğunlukla kadınları etkilediği
düşünülmekteyken; bu durum günümüzde özellikle kalıtsal PAH (HPAH) için
geçerlidir

• HPAH kadınlarda erkeklere göre iki kat daha sık görülmektedir

Leber L, Beaudet A, Muller A. Epidemiology of pulmonary arterial hypertension and chronic thromboembolic pulmonary
hypertension: identification of the most accurate estimates from a systematic literature review. Pulm Circ 2021
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• ABD ve Avrupa’dan elde edilen güncel veriler, PAH’ın artık sıklıkla ileri yaşta
(≥65 yaş) tanı aldığını, bu hastalarda kardiyovasküler komorbiditelerin sık
olduğunu ve bu nedenle cinsiyet dağılımının daha dengeli hale geldiğini
göstermektedir

• PAH kayıtlarının çoğunda en sık görülen alt tip idiyopatik PAH (IPAH) olup, tüm
olguların %50–60’ını oluşturmaktadır

• Birçok ilaç ve toksin PAH gelişimi ile ilişkilidir

Lau EMT, Giannoulatou E, Celermajer DS, Humbert M. Epidemiology and
treatment of pulmonary arterial hypertension. Nat Rev Cardiol 2017
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Grup 2: Sol Kalp Hastalığına Bağlı Pulmoner Hipertansiyon

• 2013 Küresel Hastalık Yükü Çalışması’nda dünya genelinde 61,7 milyon kalp
yetmezliği olgusu bildirilmiş olup, bu sayı 1990 yılına kıyasla neredeyse iki kat
artış göstermiştir.

• Avrupa ve ABD’de kalp yetmezliği hastalarının %80’inden fazlası ≥65 yaşındadır

• İzole veya prekapiller bileşenle birlikte görülebilen postkapiller PH, özellikle
korunmuş ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetmezliğinde (HFpEF) sık bir
komplikasyondur ve bu hastaların en az %50’sini etkilemektedir

Global Burden of Disease Study Collaborators. Global, regional, and national incidence, prevalence,
and years lived with disability for 301 acute and chronic diseases and injuries in 188 countries, 1990-
2013: a systematic analysis for the Global Burden of Disease Study 2013. Lancet 2015; 386: 743–800
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• PH prevalansı, sol kapak hastalıklarının şiddeti ile birlikte artış göstermektedir

• Şiddetli ve semptomatik mitral kapak hastalığı olan hastaların %60–70’inde,
semptomatik aort stenozu olan hastaların ise %50 kadarında PH
saptanabilmektedir

Weber L, Rickli H, Haager PK, et al. Haemodynamic mechanisms and long-term
prognostic impact of pulmonary hypertension in patients with severe aortic
stenosis undergoing valve replacement. Eur J Heart Fail 2019; 21: 172–181
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Grup 3:Akciğer Hastalıkları ve/veya Hipoksi İle İlişkili Pulmoner Hipertansiyon

• İleri parankimal ve interstisyel akciğer hastalıklarında hafif PH sık görülmektedir.

• Yapılan çalışmalarda, kronik solunum yetmezliği olan ileri evre KOAH hastalarının veya
akciğer hacim azaltıcı cerrahi ya da akciğer transplantasyonu adayı olan hastaların yaklaşık
%1–5’inde mPAP >35–40 mmHg olduğu bildirilmiştir

Nathan SD, Barbera JA, Gaine SP, et al. Pulmonary hypertension in chronic lung disease and hypoxia. Eur Respir J 2019
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• İPF’de başlangıç değerlendirmesinde hastaların %8–15’inde mPAP ≥25 mmHg
saptanmakta olup, bu oran hastalık ileri evreye ulaştıkça %30–50’ye ve son evre
hastalıkta %60’ın üzerine çıkmaktadır

• Hipoksi, 2500 metrenin üzerinde yaşayan tahmini 120 milyon kişiyi etkileyen
önemli bir halk sağlığı problemidir

• Yüksek irtifada yaşayan bireyler, PH ve kronik dağ hastalığı gelişimi açısından
risk altındadır

Naeije R. Pulmonary hypertension at high altitude. Eur Respir J 2019
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Grup 4: PulmonerArter Obstruksiyonları İle İlişkili Pulmoner Hipertansiyon

• Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (CTEPH) tanısı alan hasta sayısı
artmaktadır

• Bu artışın, hastalığın daha iyi anlaşılması ve pulmoner emboli sonrası dispnesi devam
eden veya CTEPH gelişimi için risk faktörleri bulunan hastalarda daha aktif tarama
yapılması ile ilişkili olduğu düşünülmektedir
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• Veriler, CTEPH insidansının 2–6 vaka/milyon yetişkin ve prevalansının 26–38 vaka/milyon
yetişkin olduğunu göstermektedir

• Pulmoner hipertansiyon gelişmemiş kronik tromboembolik pulmoner hastalık (CTEPD)
olan hastalar, CTEPH merkezlerine başvuran hastalar içinde küçük bir alt grubu
oluşturmaktadır

Delcroix M,Torbicki A, Gopalan D, et al. ERS statement on chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Eur Respir J 2020
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Grup 5: Belirsiz ve/veya Multifaktöriyel Mekanizmalarla İlişkili Pulmoner Hipertansiyon

• Grup 5 PH, PH ile ilişkili olan ancak heterojen ve kompleks hastalıklardan oluşan bir gruptur

• Etiyoloji sıklıkla multifaktöriyeldir ve hem pre- ve postkapiller basınç artışına sekonder
mekanizmaları hem de pulmoner vasküler yatağa doğrudan etkileri içerebilir

• Çalışmalar, PH’nin bu hasta grubunda sık görülebileceğini, artmış morbidite ve mortalite ile ilişkili
olduğunu göstermektedir

Shlobin OA, Kouranos V, Barnett SD, et al. Physiological predictors of survival in patients with
sarcoidosis-associated pulmonary hypertension: results from an international registry. Eur Respir J 2020
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GENETİK DANIŞMANLIK VE TESTLER

• PAH ile ilişkili gen mutasyonları; ailesel PAH, idiyopatik PAH, PVOD/PCH ve
anoreksijen ilişkili PAH olgularında tanımlanmıştır

• Tarama önerileri, PAH tanısı konmuş hastalara yöneliktir; PAH açısından risk
altındaki popülasyonların taranmasını kapsamaz

• Hastalar, genetik bir hastalık olasılığı ve aile bireylerinde PAH riskini
artırabilecek mutasyonların bulunabileceği konusunda bilgilendirilmelidir. Bu
yaklaşım, tarama yapılmasına ve erken tanı konulmasına olanak sağlar



• Bugüne kadar yapılmış en geniş çalışmalardan birinde, daha önce IPAH tanısı
almış erişkin hastalarda en sık görülen genetik bulgular arasında TBX4, ALK1 ve
ENG mutasyonlarının ilk altı içinde yer aldığı gösterilmiştir

• PAH ile ilişkili olduğu bilinen genlerin giderek artan listesinde, deneyim büyük
ölçüde BMPR2 mutasyonu taşıyıcıları ile sınırlıdır. Bu bireylerde yaşam boyu
PAH gelişme riski yaklaşık %20 olup, penetrans kadın taşıyıcılarda (%42)
erkeklere (%14) kıyasla daha yüksektir

Graf S, Haimel M, Bleda M, et al. Identification of rare sequence variation
underlying heritable pulmonary arterial hypertension. Nat Commun 2018; 9: 1416
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PULMONER HİPERTANSİYON TANISI

• PH’ye yönelik tanısal yaklaşım temel olarak iki ana hedefe odaklanmaktadır:

• Birincil amaç, PH şüphesini erken dönemde ortaya koymak ve PAH, CTEPH veya
diğer ağır PH formlarının yüksek olasılıkla bulunduğu hastalarda PH merkezlerine hızlı
sevki sağlamaktır

• İkinci amaç ise altta yatan hastalıkların, özellikle sol kalp hastalığının ve akciğer
hastalığının yanı sıra eşlik eden komorbiditelerin saptanmasıdır

• Bu değerlendirme, doğru sınıflandırmanın yapılması, risk değerlendirmesinin
gerçekleştirilmesi ve uygun tedavi stratejisinin belirlenmesi açısından gereklidir



Klinik Prezentasyon

• PH’nin semptomları esas olarak sağ ventrikül disfonksiyonu ile ilişkilidir ve
hastalığın erken dönemlerinde genellikle egzersiz ile ortaya çıkar

• En temel semptom, giderek daha düşük eforlarda gelişen dispnedir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI







Elektrokardiyogram (EKG)

• EKG anormallikleri PH şüphesini artırabilir, prognostik bilgi sağlayabilir ve
aritmiler ile sol kalp hastalığı bulgularını saptayabilir

• PH açısından klinik şüphe bulunan erişkin hastalarda (örneğin açıklanamayan
efor dispnesi), sağ aks deviasyonu PH için yüksek prediktif değere sahiptir

• Normal bir EKG, PH varlığını dışlamaz ancak normal EKG’nin normal
biyobelirteçlerle (BNP/NT-proBNP) birlikte olması, PH şüphesi ile sevk edilen
veya PH riski taşıyan hastalarda (örneğin akut pulmoner emboli sonrası) PH
olasılığının düşük olduğunu göstermektedir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI

Bonderman D, Wexberg P, Martischnig AM, et al. A noninvasive algorithm to
exclude pre-capillary pulmonary hypertension. Eur Respir J 2011; 37: 1096–1103





Akciğer Grafisi

• PH’li hastaların çoğunda anormal bulgular gösterir ancak normal bir akciğer
grafisi PH varlığını dışlamaz

• PH’ye ait radyografik bulgular arasında, sağ kalp boşlukları ve pulmoner arter
dilatasyonuna bağlı olarak kardiyak silüette karakteristik değişiklikler ve bazen
periferik damarların incelmesi yer alır

• Sol kalp hastalığı veya akciğer hastalığı gibi PH’nin altta yatan nedenine ait
bulgular da saptanabilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI





Solunum FonksiyonTestleri veArteriyel Kan Gazları

• PH gruplarının ayırt edilmesi, komorbiditelerin ve ek oksijen ihtiyacının
belirlenmesi ile hastalık şiddetinin değerlendirilmesi açısından gereklidir

• PH şüphesi olan hastaların başlangıç değerlendirmesi; zorlu spirometri, vücut
pletismografisi, DLCO ve arteriyel kan gazı analizini içermelidir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PAH hastalarında SFT genellikle normaldir veya hafif restriktif, obstrüktif ya da
kombine ventilatuvar bozukluklar gösterebilir

• Konjenital kalp hastalığı ile ilişkili PAH ve grup 3 PH hastalarında daha belirgin SFT
bozuklukları görülebilir

• DLCO, PAH hastalarında normal olabilir; ancak çoğunlukla hafif düzeyde azalmıştır

Alonso-Gonzalez R, Borgia F, Diller GP, et al. Abnormal lung function in adults with congenital heart disease:
prevalence, relation to cardiac anatomy, and association with survival. Circulation 2013; 127: 882–890
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• Diğer SFT parametreleri normal iken DLCO’nun belirgin derecede düşük
olması (<%45 beklenen değerin altında); sistemik skleroz (SSc) ile ilişkili PAH,
PVOD, amfizem veya İAH ya da kombine pulmoner fibrozis ve amfizem ile
ilişkili grup 3 PH ve bazı PAH fenotiplerinde görülebilir

• Düşük DLCO, çeşitli PH formlarında kötü prognoz ile ilişkilidir

Trip P, Nossent EJ, de Man FS, et al. Severely reduced diffusion capacity in idiopathic pulmonary arterial
hypertension: patient characteristics and treatment responses. Eur Respir J 2013; 42: 1575–1585
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• PAH hastalarında genellikle PaO₂ normal veya hafif azalmıştır

• PaO₂’de belirgin düşüş varlığında:

• Patent foramen ovale

• Hepatik hastalık

• Sağdan sola şant oluşturan diğer durumlar (örneğin septal defekt)

• Düşük DLCO ile ilişkili tablolar, düşünülmelidir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PaCO₂, alveoler hiperventilasyona bağlı olarak genellikle normalin altındadır

• Tanı ve izlemde düşük PaCO₂, PAH’da sık görülür ve olumsuz prognostik değer taşır

• PAH’ta yüksek PaCO₂ ise çok nadirdir ve alveoler hipoventilasyonu düşündürür, bu
durum başlı başına PH nedeni olabilir

Harbaum L, Fuge J, Kamp JC, et al. Blood carbon dioxide tension and
risk in pulmonary arterial hypertension. Int J Cardiol 2020; 318: 131–137
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Ekokardiyografi (EKO)

• Altta yatan etiyolojiden bağımsız olarak, PH sağ ventrikülde basınç
yüklenmesine ve disfonksiyona yol açar; bu durum EKO ile saptanabilir

• Sağ ve sol kalp morfolojisi, RV ve sol ventrikül fonksiyonları ile kapak
patolojileri hakkında kapsamlı bilgi sağlar ve hemodinamik parametrelerin
tahmin edilmesine olanak tanır

• Tek başına EKO, PH tanısını doğrulamak için yeterli değildir; kesin tanı için sağ
kalp kateterizasyonu gereklidir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PH’nin heterojen doğası ve sağ ventrikülün kendine özgü geometrisi nedeniyle,
PH varlığı ve altta yatan etiyoloji hakkında güvenilir bilgi sağlayan tek bir
ekokardiyografik parametre yoktur

• PH şüphesi olan hastalarda kapsamlı ekokardiyografik değerlendirme; sistolik
pulmoner arter basıncının (sPAP) ölçülmesini ve PH lehine ek bulguların
saptanmasını içerir

• RV–pulmoner arter (RV–PA) eşleşmesinin non-invaziv bir göstergesi olan
TAPSE/sPAP oranı, PH tanısına katkı sağlayabilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI







• EKO ile değerlendirme sonucunda PH olasılığı düşük, orta veya yüksek olarak
sınıflandırılabilir

• Klinik bağlam içinde yorumlandığında bu olasılık düzeyi, hastalarda ileri
inceleme gereksiniminin, özellikle kardiyak kateterizasyon ihtiyacının
belirlenmesinde kullanılabilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI





AkciğerVentilasyon/Perfüzyon Sintigrafisi

• PH şüphesi olan veya yeni tanı almış hastaların tanısal değerlendirmesinde,
CTEPH’i dışlamak veya saptamak amacıyla önerilmektedir

• V/Q SPECT, planar görüntülemeye göre üstündür ve tercih edilen yöntemdir
ancak SPECT, pulmoner emboli tanısında çok yaygın olarak kullanılsa da CTEPH
tanısında aynı derecede kullanılmamaktadır

• Parankimal akciğer hastalığı yokluğunda, normal bir perfüzyon sintigrafisi
CTEPH’yi %98 negatif prediktif değer ile dışlar

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PAH hastalarının çoğunda V/Q sintigrafisi normaldir veya tipik perfüzyon
defektleri olmaksızın benekli bir görünüm sergiler. PE veya CTEPH için
karakteristik olan perfüzyon defektleri izlenmez

• Akciğer hastalığı olan hastalarda ise eşleşmişV/Q defektleri görülebilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PVOD/PCH veya PAH hastalarının %7–10’unda, CTEPH’e benzer eşleşmemiş
perfüzyon defektleri saptanabilir

• Perfüzyon ajanının akciğer dışı organlarda birikimi, kardiyak veya pulmoner
sağdan sola şant varlığına işaret edebilir ve konjenital kalp hastalıklarında,
hepatopulmoner sendromda ve pulmoner arteriyovenöz malformasyonlarda
bildirilmiştir

Remy-Jardin M, Ryerson CJ, Schiebler ML, et al. Imaging of pulmonary hypertension in 
adults: a position paper from the Fleischner Society. Eur Respir J 2021; 57: 2004455
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Kontrastsız ve KontrastlıToraks BT İle Dijital SubtraksiyonAnjiyografi

• PH varlığını düşündüren BT bulguları arasında:

• Pulmoner arter çapında genişleme

• PA/aorta oranının >0.9 olması

• Sağ kalp boşluklarında dilatasyon, yer alır

• PA çapı ≥30 mm

• Sağ ventrikül çıkış yolu duvar kalınlığı ≥6 mm

• Septal deviasyon ≥140° [veya RV:LV oranı ≥1]) olması, PH açısından yüksek prediktif
değere sahiptir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Kontrastsız toraks BT, parankimal akciğer hastalığı bulgularının varlığında
PH’nin etiyolojisinin belirlenmesine yardımcı olabilir

• Sentrilobüler buzlu cam opasiteleri, septal çizgilenmeler ve lenfadenopati varlığı,
PVOD/PCH olasılığını gösterebilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Pulmoner BT anjiyografi, başlıca CTEPH’in doğrudan veya dolaylı bulgularını
saptamak amacıyla kullanılır

• Bu bulgular arasında:

• Dolum defektleri (damar duvarına yapışık trombüs dahil)

• Pulmoner arterlerde web veya bantlar

• PA’da retraksiyon/dilatasyon

• Mozaik perfüzyon paterni

• Genişlemiş bronşiyal arterler, yer alır

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Pulmoner BT anjiyografi’nin CTEPH tanısındaki doğruluğu sınırlıdır (hasta
bazında duyarlılık %76, özgüllük %96)

• Bununla birlikte, modern yüksek çözünürlüklü çok kesitli BT cihazları
kullanıldığında ve deneyimli değerlendiriciler tarafından yorumlandığında tanısal
doğruluğun daha yüksek olduğu bildirilmiştir

• Pulmoner BT anjiyografi, ayrıca intrakardiyak şantlar, anormal pulmoner venöz
dönüş, patent duktus arteriyozus ve pulmoner arteriyovenöz malformasyonlar
gibi diğer kardiyovasküler anomalilerin saptanmasında da kullanılabilir.

Dong C, Zhou M, Liu D, et al. Diagnostic accuracy of computed tomography for chronic thromboembolic
pulmonary hypertension: a systematic review and meta-analysis. PLoS One 2015; 10: e0126985
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• Akut pulmoner emboli kliniği ile başvuran hastalarda, toraks BT daha önce tanı
almamış CTEPH bulgularını ortaya koymada yararlı olabilir

• Bu bulgular arasında kronik süreci düşündüren sağ ventrikül hipertrofisi de yer
alır

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Çift enerjili BT anjiyografi (DECT) ve iyot çıkarma haritalaması, akciğer
perfüzyonunu yansıtan iyot haritaları oluşturarak ek tanısal bilgi sağlayabilir. Bu
sayede CTEPH tanısında doğruluğun artmasına katkıda bulunabilir

• Giderek daha yaygın kullanılmasına rağmen, PH hastalarının
değerlendirilmesinde DECT’nin tanısal değeri henüz net olarak ortaya
konmamıştır

• Dijital subtraksiyon anjiyografi (DSA), esas olarak CTEPH tanısını doğrulamak
ve tedavi seçeneklerini değerlendirmek (örneğin operabilite veya balon
pulmoner anjiyoplasti [BPA] için uygunluk) amacıyla kullanılır

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



Kardiyak MRG

• Atriyal ve ventriküler boyut, morfoloji ve fonksiyonu doğru ve tekrarlanabilir
şekilde değerlendirebilir

• Sağ ve sol ventrikül miyokardiyal strain hakkında ilave bilgiler elde edilebilir

• Pulmoner arter, aorta ve vena kavalardaki kan akımını ölçmek için kullanılabilir;
bu sayede atım hacmi, intrakardiyak şant ve retrograd akım kantifiye edilebilir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Bu yöntemin bir sınırlılığı, pulmoner arter basıncını doğrudan tahmin etmeye
yönelik yerleşik bir metodun bulunmamasıdır

• Maliyet ve erişilebilirlik kısıtlılıkları nedeniyle PAH’ın erken tanısında rutin
kullanımını sınırlansa da, PH’nin erken bulgularının saptanmasında ve konjenital
kalp hastalıklarının tanısında yüksek duyarlılığa sahiptir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



KanTestleri ve İmmünoloji

• Yeni tanı almış PH hastalarının başlangıç değerlendirmesinin amacı,
komorbiditeleri ve PH’nin olası nedenlerini veya komplikasyonlarını
belirlemektir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• PH tanısı sırasında yapılması gereken laboratuvar testleri şunlardır:

• Tam kan sayımı

• Serum elektrolitleri

• Böbrek fonksiyonları (kreatinin, tahmini glomerüler filtrasyon hızının hesaplanması, üre,
ürik asit)

• Karaciğer fonksiyon testleri (ALT,AST,ALP, GGT ve bilirubin)

• Demir düzeyi(serum demiri, transferrin satürasyonu ve ferritin)

• BNP veya NT-proBNP

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Serolojik incelemeler, hepatit virüsleri ve HIV testlerini içermelidir

• Temel immünolojik değerlendirme kapsamında, anti-nükleer antikor, anti-
sentromer antikor ve anti-Ro testleri önerilmektedir

• CTEPH hastalarında antifosfolipid sendromuna ait biyolojik belirteçlerin
taranması önerilir. Ek trombofili taraması ise genellikle önerilmez ancak tedavi
açısından sonuç bekleniyorsa yapılabilir

• PAH ve diğer ağır PH formları tiroid fonksiyon bozuklukları ile ilişkili
olabileceğinden tiroid fonksiyonlarına bakılmalıdır

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



Abdominal Ultrasonografi

• Yeni tanı almış PH hastalarının kapsamlı tanısal değerlendirmesinin bir parçası
olarak abdominal ultrasonografi yapılmalıdır

• Özellikle karaciğer hastalığından şüphelenilen durumlarda önem taşır

• Bu incelemenin başlıca amacı, karaciğer hastalığı ve/veya portal hipertansiyon
ile portokaval şant (Abernethy malformasyonu) varlığını araştırmaktır

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Hastalık sürecinde PH hastalarında, başta karaciğer ve böbrekler olmak üzere
sekonder organ disfonksiyonu gelişebilir

• Bu hastalarda abdominal ultrasonografi, ayırıcı tanı açısından ve organ hasarının
derecesinin değerlendirilmesi için gereklidir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



Kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET)

• KPET, egzersiz intoleransına yol açan altta yatan patofizyolojik mekanizmaların
değerlendirilmesinde yararlı bir yöntemdir

• PAH hastalarında tipik olarak;

• Düşük end-tidal karbondioksit parsiyel basıncı (PETCO₂),

• Yüksek ventilatuvar karbondioksit eşdeğeri (VE/VCO₂),

• Düşük oksijen nabzı (VO₂/HR) ve

• Düşük pik oksijen tüketimi (VO₂) ile karakterize bir patern izlenir

• Bu bulgular, pulmoner vasküler hastalık varlığını düşündürmelidir

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



• Sol kalp hastalığı veya KOAH olan hastalarda benzer bir paternin varlığı, ek bir
pulmoner vasküler kısıtlılığı düşündürebilir

• Sistemik skleroz (SSc) gibi PAH açısından riskli popülasyonlarda ise normal pik
VO₂ değerinin PAH tanısını dışlamada yardımcı olabileceği gösterilmiştir

Dumitrescu D, Nagel C, Kovacs G, et al. Cardiopulmonary exercise testing for detecting 
pulmonary arterial hypertension in systemic sclerosis. Heart 2017; 103: 774–782

PULMONER HİPERTANSİYON TANISI



SAĞ KALP KATETER İZASYONU, 
VAZOREAKT İV İTE, EGZERS İZ VE SIVI YÜKLEME 

TEST İ

1.Sağ Kalp Kateterizasyonu (RHC)

• PH tanı ve sınıflandırmasında altın standarttır

• PH merkezlerinde gerçekleştirildiğinde, ciddi advers olay oranı (%1,1) ve işleme
bağlı mortalite (%0,055) düşüktür

• PH’nin tanı ve sınıflandırılmasının yanı sıra, klinik endikasyonlar arasında kalp
veya akciğer transplantasyonu adaylarında hemodinamik değerlendirme ve
konjenital kardiyak şantların incelenmesi yer alır



SAĞ KALP KATETERİZASYONU

• Sağ ventrikül veya sağ atriyumda bilinen trombüs ya da tümör varlığı

• Yakın zamanda (<1 ay) takılmış kalp pili

• Mekanik sağ kalp kapağı

• Akut enfeksiyon, RHC için kontrendikasyon oluşturur

• RHC’nin en korkulan komplikasyonu, pulmoner arter perforasyonudur





2.Vazoreaktivite Testi

• PAH’ta vazoreaktivite testinin amacı, yüksek doz kalsiyum kanal blokerleri ile
tedavi adayı hastaları belirlemektir

• Pulmoner vazoreaktivite testi yalnızca IPAH, HPAH veya ilaç/toksin ilişkili PAH
hastalarında önerilmektedir

SAĞ KALP KATETER İZASYONU, 
VAZOREAKT İV İTE, EGZERS İZ VE SIVI YÜKLEME 

TEST İ



VAZOREAKTİVİTE  TESTİ

• Vazoreaktivite testinde önerilen ajanlar inhale nitrik oksit veya inhale
iloprost’tur

• İntravenöz epoprostenol için de benzer düzeyde kanıt bulunmakla birlikte,
dozun kademeli artırılması ve tekrarlayan ölçümler gerektirmesi nedeniyle test
süresi uzamakta ve uygulanabilirliği azalmaktadır

• İntravenöz adenozin ise sık yan etkiler nedeniyle artık önerilmemektedir



• Pozitif akut yanıt; kardiyak debinin artmış veya değişmemiş olması koşuluyla,
mPAP’ın ≥10 mmHg azalması ve mutlak değerin ≤40 mmHg’ye
ulaşması olarak tanımlanır

• Sol kalp hastalığına bağlı PH olan hastalarda vazoreaktivite testi yalnızca kalp
transplantasyonu adaylığının değerlendirilmesi amacıyla kullanılmaktadır

• Konjenital kalp hastalığı bağlamında, başlangıçta sistemik-sol pulmoner şantı
olan hastalarda ise defektin kapatılabilirliğini değerlendirmek amacıyla
vazoreaktivite testi yapılabilir

VAZOREAKTİVİTE  TESTİ





3.Egzersiz Sağ Kalp Kateterizasyonu

• Egzersiz sırasında kardiyopulmoner hemodinamiğin değerlendirilmesi ve
egzersiz PH’nin tanımlanması için altın standart yöntemdir

• Egzersiz RHC yapılmasının temel amacı, istirahatte hemodinamik değerleri
normal olan ancak açıklanamayan dispnesi bulunan hastalarda erken dönem
pulmoner vasküler hastalığı veya sol kalp disfonksiyonunu ortaya koymaktır

SAĞ KALP KATETER İZASYONU, 
VAZOREAKT İV İTE, EGZERS İZ VE SIVI YÜKLEME 
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EGZERSİZ SAĞ KALP KATETERİZASYONU

• Egzersiz sırasında elde edilen hemodinamik veriler, PAH ve CTEPH açısından
risk taşıyan hastalarda önemli prognostik ve fonksiyonel bilgiler sağlayabilir. Elde
edilecek verinin kapsamını artırmak amacıyla egzersiz RHC, CPET ile kombine
edilebilir

• Mevcut veriler ve deneyimler doğrultusunda, egzersiz RHC’nin komplikasyon
riski, istirahat RHC ve CPET ile karşılaştırıldığında ek bir artış
göstermemektedir

Kovacs G, Herve P, Barbera JA, et al. An official European Respiratory Society statement: 
pulmonary haemodynamics during exercise. Eur Respir J 2017; 50: 1700578



4.SıvıYüklemeTesti

• PAWP ≤15 mmHg olan ancak klinik olarak sol kalp hastalığını düşündüren
fenotipe sahip hastalarda sol ventrikül diyastolik disfonksiyonunu gösterebilir

• Verilerin çoğu, grup 2 PH’ı tanımlamaktan ziyade kalp ortaya koymaya
yöneliktir

• PAH hastalarında sıvı yükleme testine verilen hemodinamik yanıt ile ilgili veri
sınırlıdır

SAĞ KALP KATETER İZASYONU, 
VAZOREAKT İV İTE, EGZERS İZ VE SIVI YÜKLEME 

TEST İ







TANI ALGORİTMASI

• Açıklanamayan dispnesi olan veya PH şüphesini düşündüren semptom ve/veya
bulguları bulunan hastalarda, çok aşamalı ve pragmatik bir tanısal yaklaşım
benimsenmelidir





• Her aşamada kötü prognoz ile ilişkili olan ve acil müdahale gerektiren uyarı
bulgularının tanınması büyük önem taşır

• Hızlı ilerleyen veya ağır semptomlar

• RV yetmezliği bulguları

• Senkop

• Düşük kardiyak debi bulguları

• Ciddi aritmiler

• Hemodinamik bozulma (hipotansiyon, taşikardi), yer alır

• Bu tür hastalar, başlangıç değerlendirmesi için en yakın hastanede veya PH
merkezinde acil olarak yatırılarak yönetilmelidir

TANI ALGORİTMASI



• Bu tanısal süreç, birinci basamak sağlık hizmetleri, uzmanlık alanları ve PH
merkezleri arasında yeterli farkındalık ve iş birliğinin önemini vurgulamaktadır

• Etkin ve hızlı iş birliği, daha erken tanı ve tedaviye olanak sağlayarak klinik
sonuçları iyileştirir

TANI ALGORİTMASI







TARAMA VE ERKEN TEŞH İS

• PAH’ta klinik kötüleşmeyi önleyen tedavilerin geliştirilmesine ve CTEPH için
etkili girişimsel yöntemlerin bulunmasına rağmen, semptom başlangıcından PH
tanısına kadar geçen süre halen 2 yılın üzerindedir

• Hastaların çoğu ileri evrede tanı almaktadır

• Tanıya kadar geçen sürenin kısaltılması

• Sağlık hizmeti kaynaklarının kullanımını düşürebilir

• Tedavilerin daha etkili olabileceği erken evrede başlanmasına olanak sağlayabilir



PH taramasında kullanılan yöntemler:

• Kan biyobelirteçleri (BNP, NT-proBNP)

• Elektrokardiyografi (EKG)

• Ekokardiyografi (özellikle istirahatte sPAP tahmini, ayrıca egzersiz çalışmaları)

• Solunum fonksiyon testleri (FVC/DLCO oranı)

• Kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET)

TARAMA VE ERKEN TEŞH İS








