GIRiS
Pulmoner hipertansiyon (PHT), herhangi bir

nedenle pulmoner arter basinci (PAB) ve pulmo-
ner vaskiiler rezistans (PVR) artisiyla seyreden
kronik ve ilerleyici bir hastaliktir !. Pulmoner ar-
teriyel hipertansiyon (PAH) ise kiigiik pulmoner
arterlerde intimal tabaka prolifrerasyonu ve diiz
kas hipertirofisi ile birlikte endotel hiicrelerinin
limen i¢ine dogru biiylimesi sonucu gergekle-
sen spesifik bir hastaliktir. Kii¢iik damarlarin
%30dan fazlas etkilendiginde pulmoner yatakta
basing artis1 gerceklesmektedir >

Portopulmoner hipertansiyon (PoPH), por-
tal hipertansiyonu mevcut olan bir hastada ge-
sitli mekanizmalar vasitasiyla PAH gelismesini
tanimlamaktadir °. Hastaligin gelisimi igin si-
roz varlig1 sart degildir (portal hipertansiyon
olmasi yeterlidir) ayrica sirozun etiyolojisi ve
derecesi ile PoPH gelisimi arasinda korelasyon
bulunmamaktadir. Portal hipertansiyonlu olgu-
larda PoPHun yan1 sira hepatik hidrotoraks ve
hepatopulmoner sendrom da gelisebilmektedir.
Hepatopulmoner sendromda, pulmoner vazodi-
latasyon ve hipoksemi (arteriovendz santlar) me-
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kanizmas: belirleyicidir. Hepatik hidrotoraks ise
hastada asit nedeniyle plorezi gelismesidir.

Pulmoner hipertansiyon klinik belirtileri, pa-
tolojik bulgular:1 ve tedavi yonetimlerine gore 5
ana gruba ayrilmistir (Bu béliimde sadece porto-
pulmoner hipertansiyon anlatilacaktir). 1. Grup-
ta PAH nedenleri (prekapiller pulmoner arteri-
opati) siralanmaktadir (Tablo 1). PoPH, 1. grup
alt tiplerden biridir ve goriilme siklig1 agisindan
PAH nedenleri arasinda 3. Siradadir *.

EPIDEMIYOLOJI

Portopulmoner hipertansiyon prevelansi, ¢a-
ligma sayilarinin yetersiz olmas: nedeniyle tam
olarak bilinememektedir. Portal hipertansiyonu
olan hastalarin yaklasik %2-6’sinda, karaciger
transplantasyon bekleme listesindeki hastalarin
% 5-15’i arasinda PoPH saptanmaktadir >¢. Has-
talarin cogunda siroza bagli portal hipertansiyon
goriilse de siroz olmadan gelisen portal hiper-
tansiyon da (portal ven trombozu, hepatik ven
sklerozu, otoimmiin hastaliklar, enfeksiyonlar,

graniilomat6z hastaliklar) goriilebilmektedir 7.
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SONUC

Portopulmoner hipertansiyon; portal hiper-
tansiyonla iligkili bir PAH alt tipidir, nadir go-
riliir ancak onemli bir komplikasyondur. Altta
yatan kronik karaciger hastaligi olmadan da
gelisebilmektedir ve hastaligin siddeti karaciger
hastaliginin siddeti ile korelasyon gostermeye-
bilir.

Patofizyolojisinde artmis pulmoner direng
ve pulmoner vaskiiler yataktaki gerilim stresi
nedeniyle gelisen obstriiktif vaskiilopati sonu-
cu hiperdinamik pulmoner dolasim yer almak-
tadur.

Tanida ilk yapilacak tetkik TTEdir ve kesin
tanisi sag kalp kateterizasyonu ile konulmakta-
dir. Ozellikle kronik karaciger hastalig ile takip
edilen hastalarda dispne, ortopne, senkop, go-
gis agris1 varliginda veya karaciger nakli dncesi
tiim hastalara tarama testi olarak TTE uygulan-
malidir.

Hastalar alaninda uzmanlagmis bir merkezde,
multidisipliner (hepatolog, kardiyolog, pulmo-
nolog) takip edilmelidir. Tedavide ana hedef sag
kalp fonksiyonlarini iyilestirerek oPAB ve PVRYyi
azaltmaktir. Bu sayede hastalarin sagkalimlar:
artirilabilir ve uygunsa karaciger transplantasyo-
nu i¢in hazirlig: yapilabilir.

Portopulmoner hipertansiyon spesifik teda-
visi son yillarda biiyiik ivme kazanmistir. PAH
spesifik tedaviler ve karaciger transplantasyonu
ile ciddi basarilar elde edilmektedir. Ancak ilag-
larin etkilerinin sinirlilig1 ve yan etki profilleri
nedeniyle yeni c¢alismalara ihtiya¢ duyulmak-
tadir. Vazodilator tedaviye direngli ciddi PAH
olgularinda karaciger nakli kontraendikedir. Bu
hastalarda nadir de olsa kombine kalp + akciger
+ karaciger nakli diistiniilebilir.
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