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Olgu 1

Hikaye ve 0zge¢cmis

» 28 yas, kadin

»Sikayet: 8 aydir progresif artan nefes darlig ve halsizlik
> 0zgecmis: Ozellik yok, 1 yil 6nce saghkli dogum

» Kullanmakta oldugu tedavi: Yok.



Olgu 1

Fizik Muayene

»S1 (+), S2 (+), ritmik, tasikardik

» TrikUspit odakta 3-4/6 Pan-sistolik Gflirim
»Solunum sesleri olagan

»NYHA: 2

»EKG: Sinus ritmi, Kalp hizi: 93 atim/dk, IRBBB



Olgu 1
Laboratuar

* Rutin biyokimya: olagan
* NT-proBNP: 662
* D-dimer: 347 (normal sinirlarda)



Posteroanterior Akciger Grafisi




3. Tomografi cekelim (Pulmoner arter BT,

Olgu 1

»Yaklasik 8 ay 6nce
pulmoner emboli
oykusu disinda

. Oykiiyli derinlestirelim ozellik yok

. Solunum Fonksiyon Testi Yapalim

YRBT?)
EKO yapalim (Kardiyoloji konsultasyonu :
» Pulmoner veya kardiyak diger
durumlar?




Olgu 1
»PTE niks

»Pulmoner veya kardiyak diger
durumlar

!

1. Solunum Fonksiyon Testi Yapalim

2. Tomografi cekelim (Pulmoner arter BT, YRBT?)
3. EKO yapalim (Kardiyoloji konsultasyonu isteyelim?)



Olgu 1 EKO

e Sag yapilar dilate
* RV sistolik fonksiyon yeterli (FAC %47)
* TAPSE: 21mm

* TRV:4.5 On tani:

: Pulmoner

* LVEF %60, minimal MY, Normal aort

+ IAS ve IVS intakt Hipertansiyon
* TEE: Ek bulgu yok.



On tani:

Pulmoner Hipertansiyon

1.
2.
3.
4.
5.

Grup 1 PH
Grup 2 PH
Grup 3 PH
Grup 4 PH
Grup 5 PH



2. Sol kalp hastahgina bagh pulmoner hipertansiyon

Pulmoner Hipertansiyon
Tani ve Tedavi Kilavuzu

2.1 5ol ventrikdl sistolik islev bozuklugu

2.2 50l ventrikul diyastolik islev bozuklugu

2.3 Kapak hastahg

2.4 Dogustan/edinsel sol kalp giris/gikis yolu ukanmalan

I. Pulmoner arteriyel hipertansiyon ve dogustan kardiyomiyopatiler
2.5 Dogustan/edinsel pulmoner ven darhg

1.1 idiyopatik

1.2 Kalitsal
1.2.1 BMPR2 mutasycnu
1.2.2 Diger mutasyonlar

3. Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye bagh
pulmoner hipertansiyon

3.1 Kronik obst

1.3 llaglara ve toksinlere bagl i
3.2 Interstisyel a

1.4 Diger hastaliklarla iliskili:

1.4.1 Bag dokusu hastalig S v |
A Uy a solu 2 .
Brysosnme 4.1 Kronik tromboembolik PH

1.4.2 insan immiin yetmezlik viriisii (HIV) enfeksiyonu
1.4.2 Portal hipertansiyon
1.4.4 Dogustan kalp hastalig (Tablo &)

1.4.5 Sistozomiyazis 3.7 Geligimsel a

I’. Pulmoner venookliizif hastalik ve/veya pulmoner

1"2.1 EIFZAK4 mutasyonu

1".2.2 Diger mutasyonlar
1.3 llaglara, toksinlere ve radyasyona bagl
1.4 Diger hastahklarla iliskili:

I"4.1 Bag dokusu hastahg

1".4.2 HIV enfeksiyonu

4.2.1 Anjiyosarkom

1. Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu 4.2.3 Arteritler

4.2.5 Parazitler (hidatidoz)

ERRELESRE 4. Pulmoner arterin tikanmasina bagh PH

b 4.2 Pulmoner arteri tikayan diger hastaliklar e

4.1 Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
4.2 Diger pulmoner arter tikanmalan

4.2.2 Diger intravaskuler timorler

4.2 4 Dogustan pulmoner arter darliklan

=
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and treatment of pulmonary hypertension

5. Mekanizmalar belirsiz ve/veya ¢ok faktorli
pulmoner hipertansiyon

5.1 Hematolojik bozukluklar: kronik hemoelitik anemi,

astaligr,

fibroz

kapiller hemanjiyomatozis 4. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
I".I ldiyopatik ve diger pulmoner arter tikanmalan
1'.2 Kalitsal




Grup2-Grup3?

Grup 1 PH
Grup 2 PH- ekarte edilmeli
Grup 3 PH- ekarte edilmeli

2. Sol kalp hastahgina bagh pulmoner hipertansiyon

2.1 5ol ventrikul sistolik islev bozuklugu

2.2 5ol ventrikul diyastolik islev bozuklugu

2.3 Kapak hastahg

2.4 Dogustan/edinsel sol kalp giris/cikis yolu ukanmalarn
ve dogustan kardiyomiyopatiler

2.5 Dogustan/edinsel pulmoner ven darhg

3. Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye bagh

pulmoner hipertansiyon

3.1 Kronik obstriktif akciger hastalig

3.2 Interstisyel akciger hastalig

3.3 Mikst restriktif ve obstriktif yapida diger akciger hastaliklan
3.4 Uykuda solunum bozukluklar

3.5 Alveocler hipoventilasyon bozukluklan

3.6 Kronik olarak yuksek irtifaya maruz kalmak

3.7 Gelisimsel akciger hastahklar (Web Tablosu III)*

Grup 4 PH: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon ...

Grup 5 PH




Olgu 1 EKO- Grup 2?

2. Sol kalp hastaligina bagh pulmoner hipertansiyon

e Sag yapilar dilate,
. . . . 2.1 Sol ventrikul sistolik islev bd
* RVsistolik fonksiyon yeterli (FAC %4| 23 sol ventrikiil diyastolik i;lswb# lugu

2.3 Kapak hastalig
o .
TAPSE: 21mm 2.4 Dogustan/edinsel sol kalp gris/gikis¥)elu tikanmalarn

e Orta-ciddi TY ve dogustan kardiyomiyopagler

2.5 Dogustan/edinsel pulmoner ven darlif

 TRV: 4.5
*SPAP: 80 mmHg Grup 2 Pulmoner
* LVEF %60, minimal MY, Normal aort Hipertansiyon

* |AS ve IVS intakt
* TEE: Ek bulgu yok.

nedenleri kardiyoloji
tarafindan dislandi




A
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Tablo 9 PH ile uyumlu semptomlari olan, PAH ya da KTEPH risk faktori tasiyan ya da tasimayan hastalarda
ekokardiyografik olarak PH olasiligina gore onerilen tani yaklasimi

. PAH ya da KTEPH’le iligkili s
Ekokardiyografik Y ¥ PAH ya da KTEPH icin iliskili
olarak Pl-rofamllil durum ya da risk faktérleri Sinif*  Diizey® y o

a P b c
d durum ya da risk faktorleriile® S~ Dizey” Kaynak

olmaksizin

Distik Alternatif tani distinilmelidir C EKO ile izlem dusunilmelidir

Alternatif tani,
EKO ile izlem distinilmelidir
PH igin ileri inceleme

lla SKK dahil PH’nin ileri

incelemesi diistintlmelidir® 45, 46

PH icin ileri inceleme
(SKK dahil®) énerilir

SKK dahil PH’nin ileri
incelemesi® énerilir

KTEPH = kronik tromboembolilgpulmoner hipertansiyon; EKO = ekokfirdiyografi; PAH = pulm@ner arteriyel hipertansiyon; PH = pulfhoner hipertansiyon; SKK = sag kalp
kateterizasyonu.
*Oneri sinifi.
PKanit duzeyi.
“Onerileri destekleyen kaynak(lar).

9Bu &neriler, difiiz parankim akciger hastaligi ya da sol kalp hastalig olan hastalar icin gecerli degildir.

2., 3. yada 5. PH grubu igin risk faktorlerinin varligina bagh olarak.

Ek arastirma stratejisi, risk faktorlerinin/iliskili durumlarin, daha yiuksek PAH ya da KTEPH olasiligina isaret etmesine bagl olarak farklilik gosterebilir — bkz. tani algoritmasi.



3. Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye bagh
pulmoner hipertansiyon

3.7 Gelisimsel akciger hastahklari (Web Tablosu [Il)*

Grup 3 Pulmoner Hipertansiyon

nedenleri dislandi




Grup 1-5?

Romatoloji
parametreleri: olagan

Hematoloji
parametreleri: olagan

Alt extremite doppler
USG: olagan

Batin USG :olagan

I. Pulmoner arteriyel hipertansi

1.1 idiyopatik

1.2 Kalitsal
1.2.1 BMPR2 mutasycnu
1.2.2 Diger mutasyonlar

5.1 Hematolojik bozuklulkis
miyeloproliferatif bozukluk

r: kronik hemalitik anemi,

lar, spleqektomi

5.2 Sistemik bozukluklar, sarkoioxg,/pulmoner histiyositozis,
lenfanjiyoleiomiyomatozis

5.3 Metabolik bozukluklar: glilojen depg hastahg, Gaucher hastalig,
tiroid bozukluklar

5.4 Digerleri: pulmoner/Zimaéral trombotik mikroanjiyopati, fibréz
mediyastinit, krorik bobrek yetersizligi (diyaize bagimh olan/
olmayan), segmentel pulmoner hipertansivon

1.3 ilaglara ve toksinlere bagh
|.4 Diger hastahklzcla iliskili:
1.4.1 Bag dokusu haXtahig

1.4.2 insan immiin yetmezlik viriisii (HIV) enf/ksiyonu

1.4.3 Portal hipertansiyon

1.4.4 Dogustan kalp hastaligi\Jablo &)
1.4.5 Sistozomiyazis

I. Pulmoner venookliizi” hastal:- ve/veya pulmoner
kapiller hemanjiyoma’.ozis

1".1 Idiyopatik
1.2 Kalitsal
1".2.1 EIF2ZAK4 mutasyonu
1".2.2 Diger mutasyonlar
1".3 llaglara, toksinlere ve radyasyona bagh
1”4 Diger hastaliklarla iliskili:
1"4.1 Bag dokusu hastahg
1".4.2 HIV enfeksiyonu

1”". Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu

Grup 1ve5Sile
ilgili de bir

ozellik
saptanmiyor




Grup 4 - KTEPH?

Bilateral birden fazla segmentte mistmatch defekt, PIOPED
yuksek olasi pulmoner emboli

Pulmoner arter BT:

* Bilateral alt orta loblarda sebat eden trombus ile uyumlu
dolum defekti saptaniyor



BTPA'da akut PE ve KTEPH ozellikleri

Acute PE

Pulmonary
vasculature

- Dilatation of main

pulmonary artery (in
severe PE)

- Central or eccentric filling

defect surrounded by

contrast material forming | -

acute angles with the
arterial wall [“polo mint”
when orthogonal or

“railway track” sign when

parallel to long axis of the

vessel]

- Distension of completely

occluded vessel

- Normal calibre segmental

vessels

- Asymmetric enlargement of central
pulmonary arteries

- Eccentric thrombus (may or may not

be calcified) forming obtuse angles

with the vessel wall

Intimal thickening/irregularities

- Reduced calibre of occluded vessel

with absent flow distal to the total

- Small segmental and subsegmental
vessels with abrupt cut-offs
- Intravascular webs and bands

- Stenosis with or without post-stenotic

- Tortuous vessels

- Atherosclerotic calcification of vessel

Systemic
vasculature

- Enlarged bronchial and non-bronchial

93 -211 HU

KTEPH'nin BTPA belirtileri arasinda
eksantrik duvara yapisik dolum defekti,
ani daralma ve kesilme, tam tikaniklk ve

kese kusurlari, intimal dizensizlik,
intravaskuler aglar ve bantlar, stenoz,
post stenotik dilatasyon ve vaskiler
tortlozite yer alir.

Uzmani tarafindan degerledirildiginde stipheli PE icin BTPA'da
KTEPH'nun Uc¢ veya daha fazla radyolojik 6zelliginin varhigi neredeyse

tanisaldi (%96 spesifik)

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828



BTPA'da akut PE ve KTEPH ozellikleri

Akut PE KTEPH
Systemic Enlarged bronchial and non-bronchial
vasculature collaterals
Cardiovascular Right ventricular Right ventricular dilatation and
dilatation (in severe PE) hypertrophy
Retrograde flow of Retrograde flow of contrast
contrast material into material into distended azygos vein,
distended azygos vein, inferior vena cava and intrahepatic
inferior vena cava and veins
intrahepatic veins (in
severe PE)
Lung Wedge-shaped peripheral Mosaic attenuation
parenchyma areas of hyper- Focal ground glass opacities

attenuation

Opacities with central
ground glass and a rim of
consolidation [“reverse-

halo” sign]

Parenchymal bands

Subpleural scars

Cavitating infarcts

Pleural thickening

Cylindrical bronchial airway dilatation

Air trapping

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828




BT Pulmoner Anjiografi

Koronal BTPA sol alt lobda akut 2 yil sonra KTEPH, eksantrik
emboli, sagda plevral eflizyon kalsifik pihti

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828



Koronal
BT Pulmoner
Anjiografi
KTEPH olgusu

Sol alt lobda Segmental stenoz
Poststenotik dilatasyon

Parankim kesitinde mozaik perflizyon

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828
©2021 by European Respiratory Society



KTEPH goruntuleme V/Q stc ve BTPA

* Planar
%96-97 duyarlilik ve %90-%95 6zglnluk

* PAH ve PVOH'de perfizyon sintigrafisi tipik olarak nonsegmentel
defektler sergiler ya da normaldir.

* VV/Q sintigrafisi ve BTPA uzman ellerde miikemmel tanisal

(V/Q'da %100 duyarlilik, %93,7 o6zgillik ve %96,5 dogruluk; BTPA ise
sirasiyla, %96,1, %95,2 ve %95,6)



Sag Kalp Kateterizasyonu

* Pulmoner ¢ j‘faf'

71/25 //4 mmk
 RV:74/4
* RA:5

|
)

e Aort: 124/83/103 mmHg

» PCWP: 10 mr

> P /JU 10 W
* SVR: 29 W

\He

=y

~ ML

FJJ
Pe e

Sonug:
Prekapiller pulmoner
hipertansiyon, KTEPH

Spesifik tedavi baslanmasi,
cerrahi endarterektomi a¢isindan
degerlendirmesi uygundur.




Tablo 3 Pulmoner hipertansiyonun hemodinamik tamimlar®

Tanim Ozellikler* Klinik grup(lar)®

PH oPAB =25 mmHg Hepsi

Prekapiller PH oFAB 225 mmHg |. Pulmoner arteriyel hipertansiyon

PAUB <15 mmHg 3. Akciger hastaliklarina bagh PH

4. Kronik tromboembolik PH

5. Mekanizmalan belirsiz ve/veya cok faktérli PH

Postkapiller PH oPAB =25 mmHg 2. Sol kalp hastah@ina bagh PH
PAUB =15 mmHg 5. Mekanizmalan belirsiz ve/veya ¢ok faktorli PH

lzole postkapiller PH | DBG <7 mmHg ve/veya
(pk-PH) | PVD <3 WU*

Kombine postkapiller ve prekapiller PH | DBG =7 mmHg ve/veya
(Kpk-PH) | PVD >3 WLF

KD = kalp debisi; DBG = diyastolik basing gradiyenti (diyastolik PAB - ortalama PALUB); oPAB = ortalama pulmoner arter basinci; PAUB = pulmoner arter ug basinci;
PH = pulmoner hipertansiyon; FVD = pulmoner vaskiiler direng; WU = Woaod linitesi.

*Biitiin degerler dinlenme konumunda dlglilmistiir; ayrica bkz. 7. Baliim.
bTablo 4'e gére.
"Wood Unitesi dynes.s.crn'ﬁ'e tercih edilmektedir.

an  doii10.1093/eurheartj/ehv317

S

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



Tablo 3 Pulmoner hipertansiyonun hemodinamik tamimlar®

Ozellikler* Klinik grup(lar)®
oPAB =25 mmHsg
Prekapiller PH oPAB>20 |. Pulmoner arteriyel hipertansiyon
PKUB<15 mm Hg 3. Akciger hastaliklarina bagh PH
_ 4. Kronik tromboembolik PH
PVD2>3 WU 5. Mekanizmalani belirsiz ve/veya cok faktsri PH
Postkapiller PH oPAB =25 mmHg 2. Sol kalp hastah@ina bagh PH
PAUB =15 mmHg 5. Mekanizmalan belirsiz ve/veya ¢ok faktorli PH

|zole postkapiller PH | DBG <7 mmHg ve/veya
(pk-PH) | PVD <3 WU*

Kombine postkapiller ve prekapiller PH | DBG =7 mmHg ve/veya
(Kpk-PH) | PVD >3 WLF

B = pulmoner arter ug¢ basinci;

Pulmoner hipertansiyon taniminda, PAB’In 25 mmHg’den 20 mmHg’ya dusurulmesi icin
kuvvetli bilimsel kanitlar olmasina ragmen, KTEPH ve KTEH icin s6z konusu kanitlar su

an icin bulunmamaktadir. Gelecekte bu yeni tanimlamalar Grup 4 PH icin de
kullanabilir.

Altinci Diinya Pulmoner
Hipertansiyon Sempozyumu




@ European Heart Journal (2016) 37, 67-119. ESC/ERS GUIDELINES

Sag kalp kateterizasyonu

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

Tablo 10 Pulmoner hipertansiyonda sag ka

kateterizasyonu icin éneriler Sol kalp hastalig (2. Grup) ya da

akciger hastaligina (3. Grup) bagl
PH’li hastalarda, eger organ nakli
dusunuliyorsa SKK onerilir.

Oneriler

SKK, pulmoner arteriyel hipertansiyon
(1. Grup) tanisini dogrulamak

ve tedavi kararlarini desteklemek icin
onerilir.

PAUB algtimu glvenilir degilse, SVEDB
olgumd igin sol kalp kateterizasyonu
disunulmelidir,

SKK PH’li hastalarda, teknik agidan
zorlu bir yontem oldugundan ve ciddi
komplikasyonlaria iligkili olabileceginden,
deneyimli merkezlerde (bkz. bolim 12)
yapilmasi onerilir.

SKK, PH kugkusu bulunan ve sol kalp
ya da akciger hastaligi olan hastalarda,
ayinci taniya yardimai olmak ve tedavi
kararlarini desteklemek amaciyla
disundlebilir

SKK'nin pulmoner arteriyel
hipertansiyonda (1. Grup) ilaglarin tedavi
etkisini degerlendirmek amaciyla kullanimi
distndlmelidir (Tablo |6).

SKK, KTEPH’li hastalarda (4. Grup),
taniyr dogrulamak ve tedavi kararlarini
desteklemek icin endikedir.

SKK, dogustan kardiyak santlari olan
hastalarda, cerrahi onarim kararlarini
desteklemek amaciyla onerilir

(Tablo 24).

Deneyimli merkezlerde yapildiginda, bu islemlerde morbidite
(%1,1) ve mortalite (%0,055) oranlari disuktir




KTEPH Epidemiyolojisi

 KTEPH'nin gercek prevalansi ve yillik insidansi tam olarak bilinmiyor

(Erken semptomlarin az olmasi/ akut PE ile var olan KTEPH kliniginin
ayirt edilmesindeki gtclikler)

Semptomatik bir PE olayindan sonraki ilk 2 yil icindeki kiimulatif insidansi %0,1-9,1

Yilda yaklasik milyonda 5 kiside gorilebilecegi
Tahmini KTEPH prevalansi, ispanya kayitlarinda milyonda 3,2'den Birlesik Krallik Ulusal PH
Kayitlarinda milyonda 38




Olgu- tedavi ve kontrol

* Vitamin K antagonisti
e Pulmoner endarterektomi

* Post-op 3 ay kontrol

* INR etkin

NYHA: 1 (semptom yok)
6DYT: 540mt

sO2 %96 (oda havasinda)



Olgu 2-Medikal tedavi

* 63 yas, kadin
* Efor dispnesi
e 2 vil 6nce PTE dykusu

Fizik Muayene

»S1 (+), S2 (+), ritmik, tasikardik
»Solunum sesleri olagan

»NYHA: 2

»EKG: SinUs ritmi, Kalp hizi: 78 atim/dk



Bilgisayarli Tomografi Pulmoner Anjiografi
(BTPA)

* Bilateral alt loblarda daginik yerlesimli subsegmenter hava hapsi ile
uyumlu, fokal hipodens alanlar, peribronsial kalinlasmalar,
fibroatelektatik densiteler.



Spirometry Flow-Volume

FIV ex e V]

Vol L]

4 5 6 ¥ 8
5.
0=

All Trials



Ventilasyon/ Perfliizyon Sintigrafisi

 Sol akciger Ust lob apikoposterior, sag akciger Ust lob apikal ve sol
akciger Ust lob superior linguler segmentlerde subsegmenter
perflizyon defektleri izlenmistir. Perflizyon defekti izlenen bolgelerin
ventile oldugu gorulmektedir. PTE acisindan orta olasilikli olarak
degerlendirilmis.



Olgu 2 EKO

e Sag yapilar dilate
e RV sistolik fonksiyon yeterli

SN KTEPH

* LVEF %60, minimal MY, Normal aort
* |AS ve IVS intakt

* TEE: Ek bulgu yok.



Sag Kalp Kateterizasyonu

* Pulmoner arter basinci:

43/20/ 28 mmHg
* PCWP: 10 mmHg

IDNT D -~ Y
* PVR: 4.63 W

oPAB>20

PKUB<15 mmHg

PVDz=3 WU

Sonug:
Prekapiller pulmoner
hipertansiyon, KTEPH

Spesifik tedavi baslanmasi,
cerrahi endarterektomi a¢isindan
degerlendirmesi uygundur.




KTEPH Tant

e PE sonrasinda rutin KTEPH taramasi  guncel kanitlarla
desteklenmemektedir

* Medyan yas 63, E=K

* Klinik semptomlar ve bulgular 6zgul degildir ya da KTEPH’in erken
doneminde gorulmez.

» Sag kalp yetersizligi bulgulari ancak ilerlemis hastalikta belirgin hale
gelir.

* Bu nedenle, KTEPH'de erken tani zordur; uzmanlasmis merkezlerde,



PH'yi disiindiiren semptomlar, bulgular, dyki

Ekokardiyografi ile PH olasilig (Tablo 8)

Yiiksek ya da orta diizeyde

Semptomlar, bulgular, risk faktérleri,
EKG, SFT+DLCO, akciger grafisi ve YCBT,
arteriyel kan gazlar ile sol kalp hastahg ve

akciger hastahklarim disiiniin (Tablo 9)

Diger nedenleri velveya izlemi

disiiniin (Tablo 9)

Sol kalp hastahklan ya da akci@er hastaliklarinin
tanisi dogrulands mi?

Agir PHISEY islev Agir PHISEY islev
bozuklugu bulgulan yok bozuklugu bulgularn var

Y

Altta yatan hastalig tedavi V/Q taramasi,® Uzmanlasmus PH
edin Uyumsuz perfiizyon defektleri? merkezine sevk edin

Evet Uzmanlasmis PH Hayir
cezine sevk edin

KTEPH olasi: pulmoner BT SKK (Tablo 10)
anjiyografi, SKK % pulmoner oPAB 225 mmHg, PAUB
anjiyografi =15 mmHg, PVD >3 Wood iinitesi

PAH Olas: Diger nedenleri
Ozel tanisal testler diisiiniin




KTEPHyi diisiindiiren semptomlar,
bulgular ve dylkdii

Ekokardiyografik PH olasihig
(Tablo 8)

Yiiksek ya da orta diizeyde
PH olasilig

VIQ taramas,*
Uyumsuz perfiizyon defektleri?

Evet

—

KTEPH olas:

'

Uzmanlasmis
PH/IKTEPH
merkezine sevk

Pulmoner BT anjiyografi
Sag kalp kateterizasyonu
*Pulmoner anjiyografi

6| = bilgisayarl tomaografi; K
perfizyon; PH = pulmoner hipertansiyon.

Hayir

R

KTEPH dislandi

'

PH/PAH tetkiki

(Sekil 1)

onik tromboembolik pulmoner hipertansiyon; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; V/Q = ventilasyon/

“Tek bagina pulmoner BT anjiyografi ile kronik tromboembaolik pulmoner hipertansiyon tanisi gzden kaginlabilir:

Sekil 3 Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyona iliskin tani algoritmasi

European Heart Journal (2016) 37, 67-119
v doi10.1093/eurheart/ehv317
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it

ESC/ERS GUIDELINES @)

2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis
and treatment of pulmonary hypertension
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Echocardiography
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MRPA may be used for diagnosis in
centres with specialist experience

FIGURE 5 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension [CTEPH] diagnostic algorithm used by task force members. The figure describes the
current practice of how the members of the task force diagnose CTEPH and is not intended as a general recommendation. PH: pulmonary
hypertension; SPECT: single photon emission computed tomography; V'/Q': ventilation/perfusion ratio; CTPA: computed tomography pulmonary

angiography; MRPA: magnetic resonance pulmonary angiography.
Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828



Planar V/P stc ve
Sag akciger SPECT ile
perfizyon goruntileri

Perfluizyon
a b)

i) i)

Anterior Posterior %mTc-MAA lung perfusion

PR WA N

Anterior Posterior RPO LPO
perfusion perfusion perfusion perfusion
. v i ii]
SPECT ||e Sag Coronal Axial Sagittal #imKr lung ventilation

AR L

Anterior Posterior RPO LPO
ventilation ventilation ventilation ventilation

60 yas, kadin,
bilateral perflizyon defekti, sol

akcigerdeki
perflizyon
defekti sinirlari

daha iyi seciliyor

akcigerin cogu perflize olmuyor

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828
©2021 by European Respiratory Society



Dual enerijili BT V'/Q' icin pratik alternatifler midir?

* Parankimal arteriyel perflizyonu saptama
ve pulmoner vaskuler rezervi 6lgme

* lyot haritalar parankimal iyot dagilimini

dsterir ve akciger perfiizyonunun » Sol ana PA'de
elirtecleridir eksantrik
.. . v . trombus
* Embolinin atentiasyon degerine dayall
olarak akut PE ve KTEPH'yi ayirt etmek * Solaltlobda

perflizyon
defekti

icin faydali olabilir.
* Distal KTEPH tespiti iyilestirilir.

e Pulmoner perfiize kan hacmi (PBV)
haritalarinin otomatik élcumu, KTEPH
siddetinin objektif dlcimunu saglayabilir




MR

Gadolinyumun ilk gecisi sirasinda U¢ boyutlu nefes tutma edinimi
DCE-MR'nin bir tarama araci olarak kullanimini sinirlayan cok énemli bir
faktor, ekipmanin ve uzmanligin yaygin olarak bulunamamasidir

M3 e e MR Anjiografi

glc:rluELulemege ikiftf‘"aﬂ' iki tarafli alt lobda
aitlobda geni; perrizyon webleri gosteriyor .
defekti 8 y ; V/Q Stcile uyumlu

R

\‘)’:‘

o




Konik Isinli BT (CBCT) ve
Alan Dedektorlu BT (ADCT)

* KIBT, KTEPH'de distal lezyonlarin dahaiyi Pulmoner
tanimlanmasini saglama yetenegine sahiptir a * B Anjiograf

» KIBT, BPA prosedur rehberligi icin yararh bir aractir.

* KIBT veya EKG ile alan dedektorlu bilgisayarlh tomografi
(ADCT) tarafindan yonlendirilen BPA etkili ve gtivenli

* Bu avantajlar, KIBT'nin invaziv dogasina karsi
dengelenmelidir.

e KTEPH hastalarinda KIBT'nin radyasyon dozimetrisi
hakkinda sinirli literatir vardir, ancak dozun kullanilan
plrgtgkole bagli olarak degisecegi ve ortalama ~3 mSv
oldugu

Daha iyi anatomik tanim saglayan Ust dizey tekniklerdir, ancak pahalidirlar ve
yaygin olarak bulunmazlar.

Hala evrim halinde olduklarindan, kullanimlari icin protokolin
standardizasyonu yoktur.




Pulmoner ve bronsiyal sirkilasyon
BT - MR Pulmoner Anjiografi

-

- - \
KTEPH hastasinda
b) Koronal BTPA enislemis bronsiyal arterler
c) MRPA Sl 7 chl




Tedavi

e Distal tutulum KTEPH olarak kabul edilip 3x0.5 baslanip yan
etki takibi ile 3x2.5 mg’a cikiliyor.

e NYHA 1
e 6DYT 500 mt
e sO2: %96



Riociguat

* Riociguat ilk ¢coztnebilir olup, NO—sGC—cGMP yolagini
onarir, sGC’yi uyarip cGMP Uretimini artirir.

* Siklik guanozin monofosfat vazodilator etkiye sahip olup, anti-fibroz, antinflamatuvar ve
anti-proliferasyon ozellikleri de vardir.

* Riociguat nitrik oksit (NO)’ten bagimsiz bir sekilde, farkl bir baglanma alani kanaliyla
sGC’yi dogrudan uyarir.

* Ayrica NO-sGC baglanmasini stabilize ederek sGC’yi endojen NO’ya duyarli hale getirir.

* Riociguatla yapilan cok merkezli cift kor, randomize, plasebo kontrolli iki calismada, 261
KTEPH (CHEST-1) ve 443 PAH’li (PATENT-1) olguda egzersiz kapasitesi, hemodinami,
{ggzsil%og;el sinif ve klinik kotilesmeye kadar gecen sirede duzelme saglanmistir

 KTEPH’de endikasyon onayi olan tek ila¢ olup, oral olarak glinde Uc¢ kez kullanilir.
Baslangic dozu 0.5 mdg, guinde 3 kezdir, yan etkiler kontrol edilerek titre edilip doz
artirilarak optimum doz olan gtinde 3 kez, 2.5 mg’a ulasiimaya calisilir.

Ghofrani HA, et al. Riociguat for the treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. N Engl J Med 2013;369:319-329.
Galie'N, Muller K,et al. PATENT PLUS: a blinded, randomised and extension study of riociguat plus sildenafil in PAH. Eur Respir J
2015;45:1314-1322.



Riociguat

 Ulkemizde hem Grup 1 PAH hastalarinda monoterapi ya da
kombinasyon tedavisinde hem opere edilemeyen ya da operasyon
sonrasi persistan pulmoner hipertansiyonu bulunan Grup 4 KTEPH
hastalarinda onay! bulunmaktadir.



Riociguat - Yan etki

* Riociguat giinde 3 defa 1 mg/gilinden, 0.5 mg’lik doz arttirimlari ile 2.5
mg/glin dozuna 2 haftalik donemlerle titre edilerek uygulanir.

* Yan etkileri PDE-5 inhibitorlerine benzerdir. Doza bagli olarak
hipotansiyon en dikkat cekici yan etkidir.
* Baslangicta 6zellikle kan basinci disuik (sistolik kan basinci <110

mmHg) hastalarda 0.5 mg’lik dozlarla baslamak, doz arttirmayi daha
yavas periyotlarla yapmak bir yaklasim olabilir.

* Bas donmesi, senkop ve bulanti-kusma ile kabizlik diger yan etkiler
arasindadir. Titrasyonu tamamlanmis bir hastada 3 giinden fazla ilaca
ara verme durumunda yeniden titrasyon uygulanmalidir.



Riociguat-Yan etki

* Riociguat ile yapilan faz-3 calismalarinda yaklasik %2 oraninda en az
bir hemorajik olay ile karsilasiimistir (hemoptizi, hematemez, subdural
hematom gibi). Birlikte antikoagulan kullanimi durumunda kanama

acisindan yakin ve dikkatli takip gerekir.

* Sigara icenlerde riociguatin etkinligi azalmaktadir ve dozu daha yuksek
vermek gerekebilir. Gebelerde teratojeniktir. Diger PDE-5 inhibitorleri

ile beraber verilmemelidir(*,**).

*Makowski CT, et al. Riociguat: A novel new drug for treatment
of pulmonary hypertension. Pharmacoter 2015;35(5)5-2-519.

**Velayati A, et al. Update on pulmonary arterial hypertension
pharmacotherapy. Postgrad Med 2016;128(5):460-473.



Prognoz

* KTEPH, pulmoner endarterektomi (PEA) ile potansiyel olarak tedavi
edilebilir; ancak hastalarin %50'sine kadari ameliyat edilemez olarak
kabul edilir ve %51'e kadari PEA'dan sonra kalici/tekrarlayan
pulmoner hipertansiyon gelistirir.

* PEA sonrasi 10 yillik sagkallm %72-75

* Tek basina antikoagulasyon ile tedavi edilen hastalarda ortalama
pulmoner arter basinci (mPAP) >50 mmHg olan hastalarda 5 yillik
sagkalimi %10 kadar dustk rapor etmistir.

Humbert, Marc et al. “Risk assessment in pulmonary
arterial hypertension and chronic thromboembolic
pulmonary hypertension.” The European respiratory
journal vol. 53,6 1802004. 5 Jun. 2019,
doi:10.1183/13993003.02004-2018



Sagkalim

e Sag kalp
kateterizasyon
tarihinden
itibaren tahmini
1, 3 ve 5 yillik
sagkalim KTEPH
ile ameliyat
edilen grupta
daha Ustln
(sirasiyla %97,
%87 ve %83)

1.0 . CTEPH-operated
i’:_._: -------- CTEPH-technically-operable-not-operated
1 ——— CTEPH-nonsurgical-disease-distribution
084 i % e
g D-ﬁ— .............. T
=l
=
1
2 - p<0.001
= | TR
=
0.4-
. e <] | 5<0.001
[ ]
-p=0.343
0.2 :
At risk n
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Time from diagnosis years

IGURE 2 Kaplan-Meier estimates of survival from date of diagnosis in the chronic thromboembolic pulmonary
hypertension [CTEPH|-operated, CTEPH-technically-operable-not-operated and CTEPH-nonsurgical patient groups.



Prognoz - Risk Degerlendirme

* Inoperabl KTEPH'li hastalarda riskin nasil degerlendirilecegi
konusunda su anda herhangi bir 6neri bulunmamaktadir; bununla
birlikte, REVEAL risk skoru, PAH'li hastalarda riski degerlendirmede
yaygin ve iyi onaylanmis kullanimina ek olarak, KTEPH'li hastalarda
prognostik bir arac olarak fayda gostermistir [*] ve yakin tarihli bir
calisma, Isvec/ COMPERA ydntemi, ameliyat edilmemis KTEPH'li
hastalarda mortaliteyi ongorir**

*Benza RL, Farber HW, Frost A, et al. . REVEAL risk score in patients with chronic thromboembolic
pulmonary hypertension receiving riociguat. | Heart Lung Transplant 2018; 37: 836-843.

**Delcroix M, Staehler G, Gall H, et al.. Risk assessment in medically treated chronic
thromboembolic pulmonary hypertension patients. Eur Respir | 2018; 52: 1800248.



French registry invasive method: number of low-risk criteria fulfilled: 6-min walk
distance (6MWD) >440 m, World Health Organization (WHO) functional class (FC)
[/11, right atrial pressure (RAP) <8 mmHg and cardiac index =2.5 L-min~1-m™.
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French registry non-invasive method: number of low-risk criteria fulfilled: 6MWD
>440 m, WHO FC I/Il and N-terminal pro-brain natriuretic peptide (NT-proBNP)
<300 pg-mL-1.
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Isve¢/COMPERA yontemi: mevcut alti kriterin (6MWD, WHO FC, NT-proBNP,
RAP, kardiyak indeks ve vendz oksijen satlirasyonu) derecelerin ortalamasi (1-3:
diistik, orta, yliksek) ESC/ERS 2015 tedavi kilavuzlarinda tanimlandigi gibi
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