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HEPATOPULMONER SENDROM

GIRIŞ

1884’te Fluckiger tarafından, kardiyorespiratuvar 
disfonksiyonu olmamasına rağmen çomak par-
mağı ve siyanozu olan karaciğer siroz tanılı bir 
vaka yayınladı (1). Daha sonra benzer karakterde 
çok sayıda vakanın ortaya çıkmasıyla, bu kompli-
kasyonun mekanizmasını açıklamaya yönelik ça-
lışmalar hız kazandı. Hepatopulmoner sendrom 
(HPS) tanımı ilk defa 1977’de Kennedy ve Knud-
son tarafından yapıldı (2).

HPS, karaciğer hastalığı olan bireylerde, özel-
likle portal hipertansiyon veya konjenital porto-
sistemik şantları olanlarda gelişen bir tablodur. Bu 
sendrom, intrapulmoner vasküler dilatasyonların 
(IPVD) sonucu ortaya çıkar ve bu da anormal ar-
teriyel oksijenasyona yol açar (3). Hastalığın tanı-
sı için, 1.Karaciğer hastalığının varlığı (genellikle 
portal hipertansiyon ve Karaciğer sirozu), 2.Bozul-
muş oksijenizasyonun varlığı ve 3. İntrapulmoner 
vasküler dilatasyonların varlığı gösterilmelidir (4).

Kronik karaciğer hastalığı tanılı bireylerde 
HPS prevalansı %10-30 olarak saptanmıştır (5).
HPS varlığı, hastalık prognozunu negatif yönde 
etkilerken, hastaların yaşam kalitesini düşüren bir 
faktör olarak karşımıza çıkmaktadır (3).

PATOFIZYOLOJI

HPS patogenezi netleştirilememiştir fakat gelişi-
minde rol oynayan çeşitli faktörler ileri sürülmüş-
tür.

Hepatopulmoner sendrom varlığında hasta-
larda pulmoner vasküler yapılarda değişiklikler 
mevcuttur. Prekapiller ve kapiller damarlarda 100 
mikrometre çapında genişlemeler ve dilate olmuş 
damarlarda sayıca artış saptanmaktadır (6,7). Yapı-
lan deneysel çalışmalar sonucunda pulmoner an-
jiogenezinin de hastalık gelişimine katkısı olduğu 
düşülmektedir (8,9). Tümör nekroz faktörü-alfa 
(TNF-α), nitrik oksit (NO), endotelyal büyüme 
faktörleri ve endotelin-1 (ET-1) gibi mediatörle-
rin sentezlendiği ve vasküler değişikliklere neden 
olduğu saptanmıştır (10). Bu konuda yapılan çalış-
malar HPS gelişiminde rol oynayan bazı mekaniz-
malar üzerine yoğunlaşmaktadır (11).

Karaciğer sirozunda dolaşımda artmış ET-1 se-
viyeleri tespit edilmiş, hem klinik hem de deneysel 
çalışmalarda karaciğerde artmış sentez saptanmış-
tır (12-14). ET-1, portal dolaşımda iken, sinüzoidal 
ve presinüzoidal direnci artırarak vazokonstriktör 
etki gösterirken, pulmoner vasküler yapılar için 
NO sentezini artırarak vasodilatasyona neden ol-
makta ve HPS gelişmine katkıda bulunmaktadır 
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