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PORTOPULMONER 
HİPERTANSİYON

29.
BÖLÜM

GIRIŞ
Pulmoner hipertansiyon (PHT), herhangi bir 

nedenle pulmoner arter basıncı (PAB) ve pulmo-
ner vasküler rezistans (PVR) artışıyla seyreden 
kronik ve ilerleyici bir hastalıktır 1. Pulmoner ar-
teriyel hipertansiyon (PAH) ise küçük pulmoner 
arterlerde intimal tabaka prolifrerasyonu ve düz 
kas hipertirofisi ile birlikte endotel hücrelerinin 
lümen içine doğru büyümesi sonucu gerçekle-
şen spesifik bir hastalıktır. Küçük damarların 
%30’dan fazlası etkilendiğinde pulmoner yatakta 
basınç artışı gerçekleşmektedir 2.

Portopulmoner hipertansiyon (PoPH), por-
tal hipertansiyonu mevcut olan bir hastada çe-
şitli mekanizmalar vasıtasıyla PAH gelişmesini 
tanımlamaktadır 3. Hastalığın gelişimi için si-
roz varlığı şart değildir (portal hipertansiyon 
olması yeterlidir) ayrıca sirozun etiyolojisi ve 
derecesi ile PoPH gelişimi arasında korelasyon 
bulunmamaktadır. Portal hipertansiyonlu olgu-
larda PoPH’un yanı sıra hepatik hidrotoraks ve 
hepatopulmoner sendrom da gelişebilmektedir. 
Hepatopulmoner sendromda, pulmoner vazodi-
latasyon ve hipoksemi (arteriovenöz şantlar) me-

kanizması belirleyicidir. Hepatik hidrotoraks ise 
hastada asit nedeniyle plörezi gelişmesidir.

Pulmoner hipertansiyon klinik belirtileri, pa-
tolojik bulguları ve tedavi yönetimlerine göre 5 
ana gruba ayrılmıştır (Bu bölümde sadece porto-
pulmoner hipertansiyon anlatılacaktır). 1. Grup-
ta PAH nedenleri (prekapiller pulmoner arteri-
opati) sıralanmaktadır (Tablo 1). PoPH, 1. grup 
alt tiplerden biridir ve görülme sıklığı açısından 
PAH nedenleri arasında 3. Sıradadır 4. 

EPIDEMIYOLOJI
Portopulmoner hipertansiyon prevelansı, ça-

lışma sayılarının yetersiz olması nedeniyle tam 
olarak bilinememektedir. Portal hipertansiyonu 
olan hastaların yaklaşık %2-6’sında, karaciğer 
transplantasyon bekleme listesindeki hastaların 
% 5-15’i arasında PoPH saptanmaktadır 5,6. Has-
taların çoğunda siroza bağlı portal hipertansiyon 
görülse de siroz olmadan gelişen portal hiper-
tansiyon da (portal ven trombozu, hepatik ven 
sklerozu, otoimmün hastalıklar, enfeksiyonlar, 
granülomatöz hastalıklar) görülebilmektedir 7. 
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SONUÇ
Portopulmoner hipertansiyon; portal hiper-

tansiyonla ilişkili bir PAH alt tipidir, nadir gö-
rülür ancak önemli bir komplikasyondur. Altta 
yatan kronik karaciğer hastalığı olmadan da 
gelişebilmektedir ve hastalığın şiddeti karaciğer 
hastalığının şiddeti ile korelasyon göstermeye-
bilir. 

Patofizyolojisinde artmış pulmoner direnç 
ve pulmoner vasküler yataktaki gerilim stresi 
nedeniyle gelişen obstrüktif vaskülopati sonu-
cu hiperdinamik pulmoner dolaşım yer almak-
tadır. 

Tanıda ilk yapılacak tetkik TTE’dir ve kesin 
tanısı sağ kalp kateterizasyonu ile konulmakta-
dır. Özellikle kronik karaciğer hastalığı ile takip 
edilen hastalarda dispne, ortopne, senkop, gö-
ğüs ağrısı varlığında veya karaciğer nakli öncesi 
tüm hastalara tarama testi olarak TTE uygulan-
malıdır. 

Hastalar alanında uzmanlaşmış bir merkezde, 
multidisipliner (hepatolog, kardiyolog, pulmo-
nolog) takip edilmelidir. Tedavide ana hedef sağ 
kalp fonksiyonlarını iyileştirerek oPAB ve PVR’yi 
azaltmaktır. Bu sayede hastaların sağkalımları 
artırılabilir ve uygunsa karaciğer transplantasyo-
nu için hazırlığı yapılabilir. 

Portopulmoner hipertansiyon spesifik teda-
visi son yıllarda büyük ivme kazanmıştır. PAH 
spesifik tedaviler ve karaciğer transplantasyonu 
ile ciddi başarılar elde edilmektedir. Ancak ilaç-
ların etkilerinin sınırlılığı ve yan etki profilleri 
nedeniyle yeni çalışmalara ihtiyaç duyulmak-
tadır. Vazodilatör tedaviye dirençli ciddi PAH 
olgularında karaciğer nakli kontraendikedir. Bu 
hastalarda nadir de olsa kombine kalp + akciğer 
+ karaciğer nakli düşünülebilir.
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