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UYARI
Bu üründe yer alan bilgiler sadece lisanslı tıbbi çalışanlar için kaynak olarak sunulmuştur. Herhangi bir ko-
nuda profesyonel tıbbi danışmanlık veya tıbbi tanı amacıyla kullanılmamalıdır. Akademisyen Kitabevi ve alı-
cı arasında herhangi bir şekilde doktor-hasta, terapist-hasta ve/veya başka bir sağlık sunum hizmeti ilişkisi 
oluşturmaz. Bu ürün profesyonel tıbbi kararların eşleniği veya yedeği değildir. Akademisyen Kitabevi ve bağlı 
şirketleri, yazarları, katılımcıları, partnerleri ve sponsorları ürün bilgilerine dayalı olarak yapılan bütün uy-
gulamalardan doğan, insanlarda ve cihazlarda yaralanma ve/veya hasarlardan sorumlu değildir.

İlaçların veya başka kimyasalların reçete edildiği durumlarda, tavsiye edilen dozunu, ilacın uygulanacak süre-
si, yöntemi ve kontraendikasyonlarını belirlemek için, okuyucuya üretici tarafından her ilaca dair sunulan gün-
cel ürün bilgisini kontrol etmesi tavsiye edilmektedir. Dozun ve hasta için en uygun tedavinin belirlenmesi, te-
davi eden hekimin hastaya dair bilgi ve tecrübelerine dayanak oluşturması, hekimin kendi sorumluluğundadır.

Akademisyen Kitabevi, üçüncü bir taraf tarafından yapılan kitaba dair değişikliklerden sorumlu değildir.



ÖNSÖZ

Tıp tarihinde öyle hastalıklar vardır ki, tanımlandıkları günden bugüne geçen süre, 
bilimsel merakın ilerleyişini olduğu kadar klinik çaresizliğin sınırlarını da birlikte gösterir. 
Pulmoner hipertansiyon bunların başında gelir. Ernst von Romberg’in 1891’de pulmoner 
damarlardaki skleroza dair kaleme aldığı ilk tarifden, 1973’te Dünya Sağlık Örgütü’nün Ce-
nevre’de topladığı ilk uluslararası çalışma grubuna ve oradan günümüzün dünya sempoz-
yumlarına uzanan yol, bir hastalığın nasıl “nadir ve umutsuz” olmaktan çıkıp, tanımlanabilir, 
sınıflandırılabilir ve giderek daha etkin biçimde tedavi edilebilir bir klinik antiteye dönüştü-
ğünün hikâyesidir.

Bu hikâyenin son yirmi yılı özellikle hızlı akmıştır. Tanı ölçütlerinin yenilenmesi, görün-
tüleme yöntemlerinin gelişmesi ve risk temelli tedavi stratejilerinin yerleşmesi, hastalığa 
yaklaşımımızı kökten değiştirmiştir. Bir zamanlar yalnızca prognoz bildirilen hastalara bu-
gün etkin tedavi seçenekleri sunabiliyor olmamız, bu ilerlemenin en somut göstergesidir.

Buna karşın klinik gerçeklik hâlâ ağırdır. Semptomların başlangıcı ile doğru tanı ara-
sında geçen süre birçok hastada iki yılı bulmaktadır. Bunun başlıca nedeni, pulmoner hi-
pertansiyonun hiçbir tek uzmanlık alanının sınırları içine sığmamasıdır; hasta kimi zaman 
göğüs hastalıkları, kimi zaman kardiyoloji, kimi zaman romatoloji polikliniğinde karşımıza 
çıkar. Doğru tanı ve doğru tedavi, ancak bu farklı bakış açılarının aynı masada buluşmasıyla 
mümkün olur.

Pulmoner Hipertansiyon: Tanıdan İleri Tedaviye Multidisipliner Yaklaşım adlı bu eser, 
tam da bu gereklilikten doğmuştur. Kitap, hastalığın tanımı, epidemiyolojisi ve güncel 
sınıflaması ile başlayarak patofizyolojik temellere, tanısal algoritmalara ve görüntüleme 
yöntemlerine uzanmakta; ardından grup temelli klinik yaklaşımları, farmakolojik tedavi ba-
samaklarını, girişimsel ve cerrahi seçenekleri, özel hasta gruplarını ve uzun dönem izlem 
ilkelerini kapsamlı biçimde ele almaktadır. Her bölüm, alanında deneyimli yazarlar tara-
fından güncel kanıtlar ışığında hazırlanmış; kılavuz önerileri ile günlük klinik uygulamanın 
gerçekleri arasında bir köprü kurulması özellikle gözetilmiştir.

Kitabın hedef kitlesi geniştir. Göğüs hastalıkları, kardiyoloji, romatoloji, radyoloji, kalp 
ve damar cerrahisi, çocuk sağlığı ve hastalıkları, anesteziyoloji ve iç hastalıkları alanlarında 
çalışan uzman hekimlerin yanı sıra, uzmanlık öğrencilerinin ve konuya ilgi duyan tüm sağ-
lık profesyonellerinin başvuru kaynağı olarak yararlanabileceği bir bütünlük amaçlanmıştır. 
Metin boyunca, teorik derinlikten ödün vermeden pratik kullanılabilirliğin korunmasına 
özen gösterilmiştir.



iv

Önsöz

Böyle bir eser, ancak ortak bir emeğin ürünü olabilir. Yoğun klinik ve akademik prog-
ramlarına rağmen bilgi birikimlerini büyük bir özveriyle paylaşan tüm bölüm yazarlarına 
içtenlikle teşekkür ederim. Kitabın hazırlık ve yayın sürecindeki titiz çalışmaları için yayıne-
vimize, katkıları ve sabırları için ailelerimize müteşekkirim.

Bilim tamamlanmış bir metin değil, sürekli yenilenen bir tartışmadır. Bu kitabın da za-
man içinde güncellenmesi ve okurlarından gelecek eleştirilerle olgunlaşması en içten di-
leğimdir. Eserin, pulmoner hipertansiyonlu hastaların tanı ve tedavi sürecinde hekimlere 
güvenilir bir başvuru kaynağı olmasını temenni ederim.

Saygılarımla,

Prof. Dr. Ahmet Cemal PAZARLI

Editör
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SUNUŞ

Pulmoner Hipertansiyon: Tanıdan İleri Tedaviye Multidisipliner Yaklaşım adlı bu eseri, 
Pulmoner ve Allerji Hastalıkları Derneği’nin ilk kitabı olarak siz değerli meslektaşlarımızın 
istifadesine sunmaktan büyük bir onur duyuyoruz.

Derneğimiz, kurulduğu günden bu yana solunum ve allerji hastalıkları alanında bi-
limsel üretimi desteklemeyi, hekimler arasındaki bilgi paylaşımını güçlendirmeyi ve genç 
meslektaşlarımızın akademik gelişimine katkı sunmayı temel amaç edinmiştir. Kurslar ve 
bilimsel toplantılarla sürdürdüğümüz bu çabanın kalıcı bir başvuru kaynağına dönüşmesi, 
uzun süredir taşıdığımız bir hedefti. Elinizdeki kitap, o hedefin ilk somut ürünüdür ve der-
neğimizin yayın hayatındaki ilk adımını temsil etmektedir.

Bu ilk adım için pulmoner hipertansiyon konusunun seçilmiş olması tesadüf değildir. 
Pulmoner hipertansiyon, tanısı sıklıkla geciken, izlemi özel deneyim gerektiren ve tek bir 
uzmanlık alanının sınırları içine sığmayan bir hastalıktır. Göğüs hastalıkları, kardiyoloji, ro-
matoloji, radyoloji ve cerrahi disiplinlerin ortak aklını gerektiren bu alan, derneğimizin be-
nimsediği multidisipliner anlayışın en iyi örneklerinden birini oluşturmaktadır. Kitabın alt 
başlığında yer alan “multidisipliner yaklaşım” ifadesi, yalnızca bir yöntem tercihi değil, aynı 
zamanda derneğimizin bilimsel duruşunun da bir yansımasıdır.

Böylesine kapsamlı bir eserin ortaya çıkması, özverili bir ekip çalışmasının sonucudur. 
Kitabın tasarımından son haline gelmesine kadar geçen süreci büyük bir titizlikle yürüten 
değerli editörümüz Prof. Dr. Ahmet Cemal Pazarlı’ya, yoğun mesailerine rağmen birikim-
lerini paylaşan tüm bölüm yazarlarımıza ve yayın sürecinde emeği geçen herkese dernek 
yönetim kurulumuz adına içtenlikle teşekkür ederim.

Bu kitabın, uzmanlık öğrencilerinden deneyimli klinisyenlere kadar geniş bir okur kit-
lesine yol göstermesini ve derneğimizin bundan sonra sürdüreceği yayın serisinin sağlam 
bir başlangıcı olmasını diliyorum.

Saygılarımla,

Prof. Dr. Sibel ARINÇ 

Pulmoner ve Allerji Hastalıkları Derneği Başkanı
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Bölüm 1
PULMONER HIPERTANSIYONUN TARIHSEL GELIŞIMI 

VE GÜNCEL TANIMI
Ahmet Cemal PAZARLI 1

	⃣ 1. GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon, pulmoner arter basıncının patolojik düzeyde yükselmesiyle ka-
rakterize, ilerleyici ve yaşamı tehdit eden hemodinamik bir bozukluktur. Moleküler me-
kanizmalara ve hedefe yönelik tedavilere dair bugünkü bilgi birikimi, bir asrı aşan gözlem, 
deney ve uluslararası uzlaşının ürünüdür. Hastalık klinik bir antite olarak ancak ondoku-
zuncu yüzyıl sonlarında, otopsi temelli patolojik gözlemlerle tanınmıştır (1,2); o dönemde 
ne sağ kalp kateterizasyonu ne de pulmoner dolaşımın regülasyonuna dair kavramsal bir 
çerçeve mevcuttu. Kavramsal olarak tanım, istirahatte ölçülen ortalama pulmoner arter 
basıncının patolojik bir eşiği aşmasına dayanır; ancak asıl mesele, basınç yükselmesinin 
pulmoner damar yatağından mı, sol kalpten mi, kronik akciğer hastalığından mı yok-
sa tromboembolik bir süreçten mi kaynaklandığının ayırt edilmesidir; çünkü tedavi her 
grupta köklü biçimde farklılaşır. İdiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon, nadir ol-
makla birlikte ağır seyri, genç-orta yaşlı erişkinleri (özellikle kadınları) tercih etmesi ve 
yüksek ölüm oranıyla en zorlu antitelerden biridir (2,3,4). Bu bölüm, hastalığın klinik 
bir antite olarak tanınmasından güncel hemodinamik tanımına ve hedefe yönelik teda-
vilerine uzanan tarihsel gelişimini, gözlemden mekanizmaya ve mekanizmadan tedaviye 
ilerleyen bir çerçevede ele almaktadır.

	⃣ 2. İLK TANIMLAMALAR VE PATOLOJİK TEMELLER

Pulmoner damar hastalığının ayırt edilmesi, kardiyovasküler patolojinin sistematik ince-
lendiği ondokuzuncu yüzyıl sonlarına denk gelir. İlk tanım geleneksel olarak Ernst von 
Romberg’e atfedilir; 1891’de otopside saptadığı açıklanamayan bulguları “pulmoner da-
mar sklerozu” olarak adlandırmıştır (1,2). Yirminci yüzyıl başında Abel Ayerza, siyanoz, 

1	 Prof. Dr., Tokat Gaziosmanpaşa Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD., dracp60@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0002-7094-837X
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akciğer transplantasyonu son ve kesin seçenek olmayı sürdürür; George ve arkadaşlarının 
vurguladığı gibi, tek/çift akciğer ve gerektiğinde kalp-akciğer transplantasyonu hastanın 
hemodinamik durumuna ve eşlik eden patolojilere göre bireyselleştirilir (25).

	⃣ 10. SONUÇ VE GELECEK PERSPEKTİFİ

Pulmoner hipertansiyonun tarihi, modern tıbbın gözlemden mekanizmaya, oradan hede-
fe yönelik tedaviye nasıl ilerlediğinin örnek bir anlatısıdır. Ondokuzuncu yüzyıl sonunda 
otopside saptanan açıklanamaz bir damar sklerozu, bir asırlık birikimle fizyolojik temel-
leri aydınlatılmış, uluslararası uzlaşıyla sınıflandırılmış ve birden çok moleküler yolak 
üzerinden tedavi edilebilen bir hastalığa dönüşmüştür (1,2,4). Her aşama bir öncekinin 
üzerine inşa edilmiştir: Brenner’in patolojisi Euler-Liljestrand’ın fizyolojisine, Dresdale’in 
tanımı asetilkolin çalışmalarına, aminoreks salgını DSÖ sınıflandırmasına ve tüm bu biri-
kim çağdaş tedavilere zemin hazırlamıştır. Patolojik gözlem ile fizyolojik deney arasındaki 
etkileşim, olumsuz halk sağlığı olaylarının bilimsel değere dönüştürülmesi ve uluslararası 
uzlaşı, alanın ilerleyişine damga vurmuştur (3,15,16). Disiplinler arası entegrasyon, olum-
suz olayların bilimsel değerlendirilmesi ve uluslararası uzlaşı biçimindeki bu üç ilke, diğer 
nadir hastalıkların incelenmesi için de örnek bir model sunmuş; hastalığın bir asrı aşan 
tarihçesi, her kuşağın bir önceki kuşağın bıraktığı sorulara yanıt ararken yeni sorular üret-
tiğini göstermiştir. En büyük çözülmemiş sorun, mevcut tedavilerin büyük ölçüde damar 
tonusunu hedeflemesine karşın ilerleyici vasküler remodelingi durdurmada hâlâ sınırlı 
kalmasıdır; güncel araştırmalar anormal hücre proliferasyonunu, inflamasyonu ve me-
tabolik yeniden programlanmayı (örneğin aktivin sinyal yolağını) doğrudan hedefleyen 
yaklaşımlara odaklanmaktadır. Otopsi masasındaki açıklanamaz bir sklerozdan molekü-
ler düzeyde hedeflenebilen bir hastalığa uzanan bu yolculuk, henüz tamamlanmamış olsa 
da modern tıbbın en umut verici başarı öykülerinden biridir.
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Bölüm 2
PULMONER DOLAŞIMIN ANATOMISI VE FIZYOLOJISI

Bülent ALTINSOY 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner dolaşım, sağ ventrikülden çıkan venöz kanın akciğerlerde gaz değişimine katıl-
dıktan sonra oksijenlenmiş olarak sol atriyuma döndüğü; yüksek akım kapasitesine sahip, 
düşük basınçlı ve düşük dirençli özel bir vasküler sistemdir. Bu bölümde pulmoner vas-
küler yatağın anatomik düzeni, düşük basınçlı sistem özellikleri, sağ ventrikül–pulmoner 
arter etkileşimi, pulmoner vasküler direnç kavramı ve egzersiz sırasında ortaya çıkan he-
modinamik adaptasyonlar, pulmoner hipertansiyonun fizyopatolojik ve klinik bağlamıyla 
ilişkilendirilerek ele alınacaktır.

	⃣ 1. PULMONER VASKÜLER ANATOMİ

Akciğer, vücutta iki ayrı dolaşıma sahip tek organdır (1). Asıl işlevsel dolaşım olan pulmo-
ner dolaşım, sağ ventrikülden çıkar, tüm kalp debisini taşır ve alveoler kapiller ağda gaz 
değişimini sağladıktan sonra oksijenlenmiş kanı sol atriyuma geri götürür. İkinci dolaşım 
ise hava yollarını ve büyük damar duvarlarını besleyen, sistemik kökenli bronşiyal dola-
şımdır. Pulmoner devre; ince duvarlı, esnek (yüksek distansibiliteli) ve düşük dirençli da-
marlardan oluşur. Temel görevi yüksek basınç üretmek değil, yüksek akımı düşük basınç 
altında gaz değişim yüzeyine ulaştırmaktır. Bu sistem, arterler, kapiller ağ ve venlerden 
oluşan birbirine seri bağlı üç kompartımandan oluşur (2).

1.1. Pulmoner Arteryel Sistem

Pulmoner dolaşım, sağ ventrikülden çıkan pulmoner trunkus ile başlar ve yaklaşık 5 cm 
uzunluğunda, 25–30 mm çapında elastik bir yapıdadır. Bu ana damar, bifurkasyon dü-
zeyinde sağ ve sol ana pulmoner arterlere ayrılır; bunlar da lobar, segmental ve subseg-

1	 Doç. Dr., Zonguldak Bülent Ecevit Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD.,  
intersisyel@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-2481-0978
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	⃣ SONUÇ

Sonuç olarak pulmoner dolaşım, düşük basınçlı ve yüksek kompliyanslı yapısı sayesinde 
tüm kardiyak debiyi gaz değişim yüzeyine düşük dirençle ulaştıran özgün bir vasküler 
sistemdir. Kapiller rekrutman ve distansiyon, West zonları, akciğer volümüne bağlı di-
renç değişiklikleri, hipoksik pulmoner vazokonstriksiyon ve endotelyal vazoaktif denge 
bu sistemin temel fizyolojik düzenleyicileridir. Pulmoner hipertansiyonda klinik önem, 
yalnızca pulmoner arter basıncının yükselmesinden değil, bu yükün sağ ventrikül–pul-
moner arter eşleşmesini bozarak sağ kalp rezervini tüketmesinden kaynaklanır. Bu ne-
denle pulmoner dolaşım fizyolojisinin anlaşılması, hem hemodinamik sınıflamanın hem 
de egzersiz yanıtı, sağ ventrikül fonksiyonu ve hedefe yönelik tedavi yaklaşımlarının doğ-
ru yorumlanması için temel öneme sahiptir.

Not: Bu bölümde yer alan şekiller, West JB’nin Respiratory Physiology: The Essentials 
adlı eserindeki ilgili fizyolojik şemalar temel alınarak yazar tarafından Türkçeye uyar-
lanmış, sadeleştirilmiş ve açıklayıcı eklemelerle modifiye edilmiştir. Şekillerin görsel dü-
zenlenmesi ve yeniden oluşturulması ile metnin dil, akıcılık ve biçimsel açıdan gözden 
geçirilmesi süreçlerinde yapay zekâ destekli araçlardan yararlanılmıştır. Bilimsel içerik, 
kaynakların uygunluğu, yorumlar ve nihai metin yazar tarafından kontrol edilerek son 
hâline getirilmiştir.
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Bölüm 3
PULMONER HIPERTANSIYONUN PATOFIZYOLOJISI

Levent ÖZDEMİR 1 
Esra ARSLAN AKSU 2 

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), farklı etiyoloji, patofizyoloji ve klinik özelliklere sahip he-
terojen bir hastalık grubunu kapsayan, ortak hemodinamik özelliklerle tanımlanan iler-
leyici bir pulmoner vasküler hastalıktır. Hastalığın temelinde pulmoner vasküler yatakta 
gelişen yapısal ve fonksiyonel değişiklikler yer almakta, bu süreç pulmoner vasküler di-
rencin artmasına ve pulmoner arter basıncının yükselmesine yol açmaktadır.

PH’nin patofizyolojisi; vazokonstriksiyon, endotel disfonksiyonu, vasküler yeniden 
şekillenme, inflamasyon, tromboz ve genetik yatkınlık gibi çok sayıda mekanizmanın et-
kileşimi sonucunda gelişmektedir. Özellikle pulmoner arteriyel hipertansiyonda (PAH), 
endotelin, nitrik oksit ve prostasiklin yolları arasındaki dengenin bozulması pulmoner 
vasküler tonusun artmasına, düz kas hücre proliferasyonuna ve ilerleyici vasküler yeniden 
şekillenmeye neden olur (Şekil 1). Bu biyolojik yolaklardaki dengenin bozulması, günü-
müzde kullanılan hedefe yönelik tedavilerin temelini oluşturmaktadır. Sonuçta pulmoner 
vasküler direnç artar, sağ ventrikül üzerindeki basınç yükü giderek yükselir ve hastalığın 
ileri evrelerinde sağ kalp yetmezliği gelişebilir.

Güncel ESC/ERS kılavuzları ile Dünya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu rapor-
ları, PH’nin yalnızca vazokonstriksiyonla açıklanabilecek bir hastalık olmadığını; vaskü-
ler biyoloji, inflamasyon, immünolojik mekanizmalar, genetik yatkınlık ve sağ ventrikül 
adaptasyonunun birlikte rol aldığı kompleks bir pulmoner vasküler hastalık olduğunu 
vurgulamaktadır (1,2).

1	 Doç. Dr., Samsun Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD., levent2408@mynet.com  
ORCID iD: 0000-0002-3478-5454

2	 Dr. Öğr. Üyesi, Samsun Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD., dresraaralan07@gmial.com, 
ORCID iD : 0000-0003-0448-1801
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BMPR2 sinyal yolunun düzenlenmesi, son yıllarda geliştirilen hedefe yönelik tedavilerin 
odak noktalarından biri haline gelmiştir (18).

Bu yaklaşımın en önemli örneklerinden biri olan sotatercept, TGF-β süper ailesi sin-
yalizasyonunu yeniden dengeleyerek vasküler proliferasyonu ve yeniden şekillenmeyi 
azaltmayı amaçlamaktadır. Geleneksel PAH tedavileri ağırlıklı olarak vazodilatasyon sağ-
larken, yeni moleküler tedaviler hastalığın altında yatan biyolojik mekanizmaları hedef-
lemektedir. Bu gelişmeler, gelecekte daha etkili ve kişiselleştirilmiş tedavi yaklaşımlarının 
geliştirilmesine olanak sağlamaktadır (19).

	⃣ SONUÇ

Pulmoner hipertansiyon, artık salt hemodinamik bir bozukluk değil; endotel disfonksiyo-
nu, vazokonstriksiyon, vasküler yeniden şekillenme, inflamasyon, tromboz ve genetik yat-
kınlığın birbirini besleyerek ilerlettiği kompleks bir pulmoner vasküler hastalıktır. Nitrik 
oksit ve prostasiklin yolaklarındaki baskılanma ile endotelin aktivasyonu erken vazokons-
triksiyonu başlatırken; medial hipertrofi, intimal fibrozis ve pleksiform lezyonlar pulmo-
ner vasküler direnci geri dönüşsüz biçimde yükseltir. Nihai belirleyici ise pulmoner arter 
basıncı değil, artan afterloada karşı adaptasyondan maladaptasyona geçen sağ ventrikülün 
akıbetidir. BMPR2/TGF-β ekseninde tanımlanan moleküler bozukluklar ve sotatercept 
gibi mekanizma-hedefli tedaviler, hastalığın yalnızca gevşetilebilir değil, biyolojik olarak 
modifiye edilebilir olduğunu göstermiştir. Bu bütüncül patofizyolojik kavrayış, erken tanı, 
isabetli risk sınıflaması ve kişiselleştirilmiş tedavinin çıkış noktasıdır.
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Bölüm 4
PULMONER HIPERTANSIYONUN KLINIK SINIFLAMASI

Serap DİKTAŞ TAHTASAKAL 1 

Selma AYDOĞAN EROĞLU 2

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), nefes darlığı, egzersiz intoleransı, senkop, göğüs ağrısı ve 
sağ kalp yetersizliği bulguları ile seyreden, morbidite ve mortalitesi yüksek bir hastalık 
spektrumudur. Klinik pratikte en önemli zorluklardan biri, PH’nin tek bir hastalık olmak-
tan çok farklı nedenlere bağlı gelişebilen bir hemodinamik durum olmasıdır. Bu nedenle 
doğru sınıflama, hastanın tanı ve tedavi sürecinin merkezinde yer alır (1) (Şekil 1).

Sol kalp hastalıkları, kronik akciğer hastalıkları, hipoksemi, kronik tromboembolik 
olaylar, bağ dokusu hastalıkları, portal hipertansiyon, konjenital kalp hastalıkları, hema-
tolojik ve metabolik hastalıklar gibi çok sayıda durum PH’ye neden olabilir. Aynı ortalama 
pulmoner arter basıncı değerine sahip iki hastada gelişen PH’nin altta yatan mekanizması, 
prognozu ve tedavi yaklaşımı tamamen farklı olabilir. Örneğin idiyopatik pulmoner arte-
riyel hipertansiyonlu bir hastada hedefe yönelik pulmoner vazodilatör tedaviler günde-
me gelirken, sol kalp hastalığına bağlı pulmoner hipertansiyonda temel yaklaşım sol kalp 
hastalığının tedavisidir. Benzer şekilde kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, 
cerrahi veya girişimsel tedavi seçenekleri bulunması nedeniyle mutlaka doğru tanınması 
gereken özel bir gruptur (1).

PH sınıflamasının tarihsel gelişimi, hastalığın anlaşılmasındaki değişimi de yansıtır. 
İlk dönemlerde “primer” ve “sekonder” pulmoner hipertansiyon ayrımı kullanılırken (2), 
zamanla bu ikili sınıflamanın yetersiz olduğu görülmüştür. Çünkü sekonder PH başlığı 
altında birbirinden çok farklı mekanizmalara sahip hastalıklar yer almaktaydır. Modern 
sınıflama bu nedenle etiyoloji, patofizyoloji, hemodinamik özellik ve tedavi yaklaşımını 
birlikte dikkate alan beş grup sistemine dönüşmüştür (1).

1	 Dr., Fatih Sultan Mehmet Eğitim ve Araştırma Hastanesi Göğüs Hastalıkları, serapdiktas@gmail.com,  
ORCID iD: 0000-0002-7034-8016

2	 Doç. Dr., Sağlık Bilimleri Üniversitesi Süreyyapaşa Göğüs Hastalıkları ve Göğüs Cerrahisi Eğitim ve  
Araştırma Hastanesi, selmaaydogan@hotmail.com, ORCID iD:  0000-0003-4210-6957
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direncin >2 Wood ünitesi olarak belirlenmesi, pulmoner vasküler hastalığın daha erken 
evrelerde tanınabilmesine olanak sağlamakla beraber mPAP değeri 21–24 mmHg arasın-
da bulunan bireylerin doğal seyri ve tedavi gereksinimi halen netlik kazanmamıştır (12).

	⃣ SONUÇ

Sonuç olarak, 2022 ESC/ERS kılavuzu ve sonraki güncellemeler PH sınıflandırmasını 
daha klinik odaklı, güncel kanıtlarla uyumlu ve hasta merkezli bir yapıya dönüştürmüş-
tür. Güncel yaklaşım, mevcut klinik sınıflamanın korunmasını desteklemekle birlikte, ge-
lecekte genetik, moleküler biyoloji, çoklu-omik teknolojiler, ileri fenotipleme yöntemleri 
ve yapay zekâ destekli analizlerden elde edilen verilerin sınıflamaya entegrasyonu ile daha 
biyoloji temelli ve kişiselleştirilmiş bir sınıflama sistemine doğru evrilebileceğini göster-
mektedir.
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Bölüm 5
GRUP 1; PULMONER ARTERIYEL HIPERTANSIYON 

ALT TIPLER
Savaş GEGİN 1 

Burcu ÖZDEMİR 2

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), farklı etiyolojik mekanizmalar sonucu gelişebilen, ilerle-
yici seyirli ve tedavi edilmediğinde sağ ventrikül yetmezliği ile erken mortaliteye yol aça-
bilen önemli bir kardiyopulmoner hastalık grubudur. Güncel tanı kriterlerine göre PH, 
sağ kalp kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter basıncının (mPAP) 20 mmHg’nin 
üzerinde olması ile tanımlanmaktadır. Hemodinamik özelliklerine ve altta yatan pato-
fizyolojik mekanizmalara göre klinik olarak beş ana gruba ayrılan PH içerisinde, Grup 1 
pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), en iyi tanımlanmış ve hedefe yönelik tedavilerin 
geliştirildiği alt grubu oluşturmaktadır (1).

PAH; pulmoner arterlerde vazokonstriksiyon, endotel disfonksiyonu, vasküler yeni-
den şekillenme, inflamasyon ve tromboz gibi kompleks mekanizmalar sonucunda geli-
şen prekapiller pulmoner hipertansiyon formudur. Hastalık nadir görülmesine rağmen 
ilerleyici seyri ve yüksek mortalitesi nedeniyle erken tanı büyük önem taşımaktadır. Son 
yıllarda genetik çalışmalar, moleküler biyoloji alanındaki gelişmeler ve uluslararası hasta 
kayıtları sayesinde PAH’ın heterojen yapısı daha iyi anlaşılmış, buna paralel olarak klinik 
sınıflama ve tedavi yaklaşımları önemli ölçüde güncellenmiştir (1).

2024 Avrupa Solunum Derneği (ERS) ve Dünya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyu-
mu güncellemeleri doğrultusunda Grup 1 PAH; idiyopatik, herediter, ilaç ve toksinlerle 
ilişkili, çeşitli sistemik hastalıklarla ilişkili PAH formları ile PVOD/PCH özellikleri gös-
teren olgular ve yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonunu kapsamaktadır. Bu 
bölümde Grup 1 PAH’ın güncel alt tipleri, klinik özellikleri ve tanısal yaklaşımları güncel 
literatür eşliğinde ayrıntılı olarak ele alınmıştır.
1	 Doç. Dr., Samsun Şehir Hastanesi Göğüs Hastalıkları Kliniği, geginn@hotmail.com,  
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yük çoğunluğunda saptanırken, Mitomisin-C ve organik çözücüler gibi bazı çevresel ma-
ruziyetler de hastalıkla ilişkilendirilmiştir. Bu nedenle genetik değerlendirme ve ayrıntılı 
maruziyet öyküsü tanısal yaklaşımın önemli bileşenleri arasında yer almaktadır (1,9,24).

1.6. Yenidoğanın Persistan Pulmoner Hipertansiyonu

Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu (PPHN), güncel pulmoner hipertansi-
yon klinik sınıflamasında Grup 1 pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) içerisinde yer 
alan özel bir alt gruptur. PPHN, doğum sonrasında pulmoner vasküler direncin fizyolojik 
olarak azalmasındaki yetersizlik sonucunda ortaya çıkmakta ve pulmoner arter basıncı-
nın yüksek kalmasına bağlı olarak sağdan sola şant gelişimi ile karakterize olmaktadır. Bu 
durum ciddi hipoksemiye yol açabilmekte ve yenidoğan döneminin yaşamı tehdit eden 
kardiyopulmoner acillerinden biri olarak kabul edilmektedir (1).

PPHN’nin gelişiminde pulmoner vasküler yeniden şekillenme, anormal vazokonstrik-
siyon ve akciğer gelişim bozuklukları rol oynayabilmektedir. Altta yatan nedenlerin ve eş-
lik eden hastalıkların erken dönemde tanınması, uygun tedavi yaklaşımının belirlenmesi 
ve prognoz açısından büyük önem taşımaktadır (1).

	⃣ SONUÇ

Pulmoner arteriyel hipertansiyon, farklı etiyolojilere sahip olmasına rağmen ortak he-
modinamik ve patobiyolojik özellikler gösteren heterojen bir hastalık grubudur. Güncel 
klinik sınıflandırma, hastaların doğru tanımlanmasını sağlayarak uygun tedavi seçiminin 
yapılmasına ve prognozun daha doğru öngörülmesine olanak tanımaktadır. Özellikle ge-
netik testlerin yaygınlaşması, ilişkili PAH alt gruplarının daha iyi anlaşılması ve hedefe yö-
nelik tedavilerdeki gelişmeler, kişiselleştirilmiş hasta yönetimini ön plana çıkarmıştır. Bu 
nedenle Grup 1 PAH alt tiplerinin güncel bilgiler ışığında doğru değerlendirilmesi, mul-
tidisipliner yaklaşımın benimsenmesi ve hastaların deneyimli merkezlerde izlenmesi, ya-
şam kalitesi ve sağkalımın iyileştirilmesi açısından kritik önem taşımaktadır. Günümüzde 
devam eden translasyonel ve klinik araştırmaların, PAH’ın moleküler mekanizmalarının 
daha iyi anlaşılmasına ve gelecekte daha etkili tedavi stratejilerinin geliştirilmesine katkı 
sağlaması beklenmektedir.
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Bölüm 6
GRUP 2; SOL KALP HASTALIĞINA BAĞLI PULMONER 

HIPERTANSIYON
Çağrı ZORLU 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), Dünya Sağlık Örgütü (WHO) sınıflamasına göre beş ana 
grupta ele alınmaktadır. Grup 2, sol kalp hastalıklarına bağlı pulmoner hipertansiyonu 
kapsar ve klinik pratikte en sık karşılaşılan formdur. Güncel epidemiyolojik çalışmalar, 
tüm PH olgularının %65-80’inin sol kalp patolojilerinden kaynaklandığını göstermekte-
dir (1,2). Bu grupta temel patofizyolojik mekanizma, sol atriyal basınç artışı sonucu pul-
moner venöz konjesyonun ortaya çıkmasıdır. Kronik ve tedavi edilmemiş olgularda pul-
moner vasküler remodeling gelişerek pre-kapiller komponent eklenebilir; bu durum sağ 
ventrikül yükünü artırır ve prognozu olumsuz etkiler (3,4).

2022 ESC/ERS kılavuzları, önceki tanımlara göre köklü değişiklikler getirmiştir. Orta-
lama pulmoner arter basıncı (mPAP) eşiği >20 mmHg olarak düşürülmüş, pulmoner vas-
küler direnç (PVR) eşiği ise 2 Wood Unit (WU) olarak belirlenmiştir. Bu güncellemeler, 
daha erken tanı konulmasını ve farklı fenotiplerin ayrımını kolaylaştırmayı amaçlamak-
tadır (1,5). Grup 2 PH, hemodinamik olarak izole post-kapiller PH (IpcPH) ve kombine 
pre- ve post-kapiller PH (CpcPH) olarak ikiye ayrılır. IpcPH’de basınç artışı büyük ölçüde 
pasif nitelikteyken, CpcPH’de pulmoner arteriyel remodeling ve direnç artışı ön plana çı-
kar (6,7).

Sol kalp hastalıklarına bağlı pulmoner hipertansiyon altta yatan kalp hastalığının prog-
nozunu kötüleştirir; sağ ventrikül disfonksiyonu, egzersiz kapasitesinde azalma, tekrarla-
yan kalp yetmezliği (KY) hospitalizasyonları ve artmış mortalite ile ilişkilidir. Özellikle 
komorbiditelerin (hipertansiyon, obezite, atrial fibrilasyon, diyabetes mellitus) sık olduğu 
yaşlı popülasyonda tanısal belirsizlikler yaygındır. Bu nedenle multidisipliner pulmoner 
hipertansiyon merkezlerinde (kardiyoloji, pulmonoloji, radyoloji ve göğüs hastalıkları uz-
manlarının işbirliğiyle) değerlendirme yapılması güçlü şekilde önerilmektedir (2,8).
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laşımla ele alınmalıdır. Gelecek çalışmalar CpcPH alt grubunda yeni tedavi hedeflerini 
(TGF-β inhibisyonu, inflamasyon modülasyonu) ve kişiselleştirilmiş stratejileri netleşti-
recektir. Klinisyenler 2022 ESC/ERS kılavuzları doğrultusunda kanıta dayalı, hasta odaklı 
bakım sağlamalıdır.
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Bölüm 7
GRUP 3; AKCIĞER HASTALIKLARI VE  

HIPOKSIYE BAĞLI PH
Melike BEDİR GÜNEY 1  
Didar TEKELİ YAZICI 2 

Gülgün ÇETİNTAŞ AFŞAR 3

	⃣ GİRİŞ

Akciğer hastalıkları ve/veya hipoksi ile ilişkili pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner hi-
pertansiyon sınıflamasında Grup 3 içerisinde yer almakta olup obstrüktif akciğer hastalığı 
veya amfizem, restriktif akciğer hastalığı, miks restriktif/obstrüktif patern gösteren akciğer 
hastalıkları, hipoventilasyon sendromları, akciğer hastalığı olmaksızın gelişen hipoksi ve 
gelişimsel akciğer bozuklukları durumları ile ilişkilidir. (1) Akciğer hastalıkları, özellikle 
kronik obstrüktif akciğer hastalığı (KOAH) ve interstisyel akciğer hastalıkları (İAH), pul-
moner hipertansiyonun en sık nedenleri arasında yer almakta olup sol kalp hastalıkların-
dan sonra ikinci en yaygın PH grubunu oluşturmaktadır (1,2). Pulmoner hipertansiyonun 
görülme sıklığı ve klinik özellikleri, altta yatan akciğer hastalığının tipine göre farklılık gös-
termektedir. KOAH’ta PH çoğunlukla hafif derecede seyrederken, interstisyel akciğer hasta-
lıklarında, özellikle ileri fibrotik hastalık ve kombine pulmoner fibrozis-amfizem sendromu 
(CPFE) varlığında daha sık ve daha ağır seyirli pulmoner vasküler tutulum izlenebilmekte-
dir. Hastalığın ilerlemesiyle birlikte PH gelişme riski ve hemodinamik bozukluğun şiddeti 
artmakta, bu durum klinik sonuçlar üzerinde olumsuz etkilere yol açmaktadır (1,3).

Pulmoner vasküler direncin artmasıyla birlikte sağ ventrikül üzerindeki basınç yükü 
belirginleşmekte, zaman içerisinde sağ ventrikül dilatasyonu ve fonksiyon bozukluğu ge-
lişebilmektedir. Özellikle pulmoner hipertansiyonun ağırlaştığı hastalarda sağ ventrikül 
yetmezliği gelişimi klinik kötüleşmenin ve mortalitenin başlıca belirleyicileri arasında yer 
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özgü ilaçların rutin kullanımı önerilmezken, inhale treprostinil gibi umut vaat eden yakla-
şımlar seçilmiş olgularla sınırlı kalmakta, şiddetli PH saptanan hastalar ise deneyimli PH 
merkezlerine ve uygun adaylar transplantasyon değerlendirmesine yönlendirilmelidir.
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Bölüm 8
GRUP 4; KRONIK TROMBOEMBOLIK PULMONER 

HIPERTANSIYON
Uğurcan TANÜLKÜ 1 

Sibel ARINÇ 2

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), farklı etiyolojik mekanizmalar sonucu gelişen ve tedavi 
edilmediğinde sağ ventrikül yetmezliği ile sonuçlanabilen önemli bir kardiyopulmoner 
hastalık grubudur. Güncel bilimsel sınıflamada beş ana grupta incelenen PH’nin Grup 
4’ünü oluşturan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), diğer PH alt 
gruplarından farklı biçimde potansiyel olarak küratif tedavi seçeneklerine sahip olması 
nedeniyle özel bir klinik öneme sahiptir. Cerrahi pulmoner endarterektomi, balon pulmo-
ner anjiyoplasti ve hedefe yönelik medikal tedaviler sayesinde, erken tanı konulan hasta-
larda uzun dönem sağkalım ve yaşam kalitesi belirgin şekilde iyileştirilebilmektedir.

Son yıllarda hastalığın patofizyolojisinin daha iyi anlaşılması, görüntüleme ve tedavi 
yöntemlerindeki gelişmeler, multidisipliner PH ile ilgilenen merkezlerin yaygınlaşması 
ve uluslararası rehberlerin güncellenmesi ile birlikte tanı ve tedavi yaklaşımında önemli 
ilerlemeler kaydedilmiştir. Bu bölümde KTEPH’nin güncel tanımı, epidemiyolojisi, pato-
fizyolojisi, risk faktörleri, tanısal yaklaşımı, doğal seyri, prognozu ve uzun dönem izlem 
prensipleri güncel kanıtlar ve uluslararası rehber önerileri doğrultusunda gözden geçiri-
lecektir.

	⃣ TANIM VE EPİDEMİYOLOJİ

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, akut pulmoner tromboemboli nedeniy-
le gelişen kronik pulmoner vasküler obstrüksiyon ve pulmoner hipertansiyon ile sonuç-
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alevlenmesinin erken saptanması ve tedavi planının zamanında güncellenmesi açısından 
kritik öneme sahiptir.(1,2)

	⃣ SONUÇ

KTEPH pulmoner hipertansiyonun sıklıkla gözden kaçırılabilen, mortalite ve morbiditesi 
yüksek, tedavi edilebilir bir nedenidir. Semptom ve şikayetleri devam eden akut pulmo-
ner tromboemboli hastalarında KTEPH akla getirilmelidir. Uzun dönemli gözlemler tanı 
konma ihtimalini arttırır. Medikal tedavi, açık ve kapalı cerrahi tedavi olasılıkları hasta-
lıkta mortalite ve morbiditeyi azaltmaka, hastaların yaşam konforunu arttırabilmektedir.
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Bölüm 9
GRUP 5; MULTIPL/BELIRSIZ MEKANIZMALARA BAĞLI 

PULMONER HIPERTANSIYON
Hakan ŞIVGIN 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner vasküler yataktaki direnç artışı veya sol kalp 
basınçlarının geriye doğru yansıması sonucu ortaya çıkan ölümcül bir hemodinamik tab-
lodur.(1) Klinik sınıflandırmanın ilk dört grubu net patofizyolojik ve anatomik sınırlar-
la Grup 1: PH, Grup 2: Sol Kalp Hastalığı, Grup 3: Akciğer Hastalığı/Hipoksi, Grup 4: 
Pulmoner Arter Obstrüksiyonları şeklinde ayrılmışken; Grup 5 PH, “Orphan’s Orphan 
Disease” (Yetimin Yetim Hastalığı) olarak adlandırılan, patogenezi tam olarak aydınlatıla-
mamış ve genellikle birden fazla mekanizmanın eş zamanlı rol oynadığı heterojen bir has-
talıklar kümesidir.(2,3) WSPH (Dünya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu) kararları 
doğrultusunda, Grup 5 PH tanısı koyabilmek için öncelikle hastanın sağ kalp kateterizas-
yonu (SKK) ile net hemodinamik profilinin çıkarılması gerekmektedir (3-5).

	⃣ GRUP 5 PH ALT GRUPLARI VE ÇOKLU PATOFİZYOLOJİK 
MEKANİZMALAR

Grup 5 PH’ da vasküler direnç artışı tek bir patolojiye bağlanamaz. Süreç; hipoksik vazo-
konstrüksiyon, kronik inflamasyon, proliferatif arteriyopati, tromboemboli, sol ventrikül 
disfonksiyonu ve pulmoner veno-oklüzif patolojilerin bir kombinasyonudur.(1,5)

Patofizyolojik Mekanizmalar ve Klinik Özellikler

Grup 5 PH alt grupları açısıdan incelendiğinde kısaca başlıklar altında beş ana gruptan 
oluşmaktadır.(1,2)
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Bölüm 10
KLINIK BULGULAR VE FONKSIYONEL 

DEĞERLENDIRME
Ahmet YURTTAŞ 1 

Deniz ÇELİK 2

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), sinsi başlangıcı ve belirti açısından kronik akciğer has-
talıkları veya sol kalp yetersizliğiyle örtüşen klinik tablosuyla tanı konulmasında ciddi 
güçlükler yaratan, ilerleyici seyirli bir pulmoner vasküler hastalıktır. Hastaların büyük 
çoğunluğu ilk klinik başvurudan tanıya kadar geçen süreçte ortalama 2-3 yıllık bir tanı 
gecikmesi yaşamakta; bu gecikme, tedavinin başlatıldığı dönemdeki hastalık yüküyle doğ-
rudan bağlantılıdır. 2022 revizyonu ile PH tanımı için ortalama pulmoner arter basıncı 
(mPAP) eşiği >20 mmHg olarak güncellenmiş ve pre-kapiller PH tanımı için pulmoner 
vasküler direnç (PVR) eşiği >2 WU (veya >160 dyn·s·cm⁻⁵) olarak belirlenmiştir (1,2)

Bu bölümde pulmoner hipertansiyonun semptomatolojisi, Dünya Sağlık Örgütü 
(DSÖ) fonksiyonel sınıflaması ve bu sınıflamanın klinik karar almadaki yeri, 6 dakika 
yürüme testi (6DYT) ile kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET) kapsamlı biçimde ele 
alınmaktadır. Bu dört bileşenin birlikte değerlendirilmesi, hem hastalığın başlangıçtaki 
şiddetini ortaya koymakta hem de tedaviye yanıt ile prognozu öngörmede merkezi bir rol 
üstlenmektedir.

	⃣ SEMPTOM VE BULGULAR

Pulmoner hipertansiyon klinik tablosu, genellikle sağ kalbe ve pulmoner vasküler yapıya 
uygulanan hemodinamik yükü yansıtan bir dizi belirti ve semptomla karakterizedir. Has-
talar tipik olarak, fiziksel aktivite sırasında pulmoner kan akışının bozulması ve oksijen 
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Bölüm 11
PULMONER HIPERTANSIYONDA GÖRÜNTÜLEME

Muhammed Erkam ÇEKER 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), sağ kalp kateterizasyonunda ölçülen istirahat ortalama pul-
moner arter basıncının (mPAP) 20 mmHg’nin üzerinde olmasıyla tanımlanan hemodina-
mik bir durumdur. Pulmoner arter kama basıncının ≤15 mmHg ve pulmoner vasküler 
direncin >2 Wood ünitesi olduğu olgular prekapiller PH olarak sınıflandırılmaktadır(1). 
Bu hemodinamik değişiklikler, sağ ventrikül üzerinde artan basınç ve direnç yüküne yol 
açmakta olup, görüntüleme bulguları büyük ölçüde bu yüklenmenin noninvaziv yansıma-
larını temsil etmektedir.

Sağ kalp kateterizasyonu PH tanısında ve hemodinamik sınıflandırmada altın stan-
dart yöntem olmakla birlikte, görüntüleme hastalığın tüm klinik sürecinde temel bir role 
sahiptir. Görüntüleme, pulmoner hipertansiyonun tanısı, etiyolojik sınıflandırılması, sağ 
ventrikül yeniden şekillenmesi ve fonksiyonlarının değerlendirilmesi, prognozun belir-
lenmesi ve tedavi yanıtının izlenmesinde vazgeçilmez bir rol üstlenmektedir (1,2).

Görüntüleme ayrıca özellikle kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonun ta-
nınmasında kritik öneme sahiptir. Ventilasyon/perfüzyon (V/Q) sintigrafisi ve BTA pul-
moner endarterektomi veya balon pulmoner anjiyoplasti gibi potansiyel olarak küratif 
tedavilere uygun hastaların belirlenmesinde temel yöntemlerdir (1,3). Bunun yanı sıra, 
grup 2 PH ve grup 3 PH olgularında altta yatan kardiyopulmoner patolojilerin ortaya 
konulmasına yardımcı olmaktadır.

Bu bölümde pulmoner hipertansiyonda kullanılan başlıca görüntüleme yöntemleri; 
bilgisayarlı tomografi (BT), bilgisayarlı tomografi anjiyografi (BTA), ventilasyon/per-
füzyon (V/Q) sintigrafisi ve kardiyak manyetik rezonans görüntüleme (KMRG) ayrıntılı 
olarak ele alınacaktır. Her yöntem teknik özellikleri, karakteristik görüntüleme bulguları, 
tanısal performansı ve klinik kullanım alanları açısından değerlendirilecektir. Günümüz-
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Bölüm 12
SAĞ KALP KATETERIZASYONU

Kayıhan KARAMAN 1 
Gökhan CABRİ 2

	⃣ GİRİŞ

Sağ kalp kateterizasyonu (SKK), şüpheli veya doğrulanmış kardiyopulmoner hastalığı 
olan hastalarda hemodinamik fonksiyonları değerlendirmek için kullanılan minimal in-
vazif bir tanı yöntemidir. Sağ atriyum (SğA), sağ ventrikül (SğV), pulmoner arter (PA) ve 
pulmoner kapiller uç basınçlarını (PKUB) doğrudan ölçerek, kalp debisi (KD), pulmoner 
vasküler direnç (PVD) ve sol kalp dolum basınçları hakkında kritik bilgiler sağlar. SKK, 
pulmoner hipertansiyon (PH) tanısında altın standart yöntem olup; kalp ve/veya akciğer 
transplantasyonu öncesi değerlendirmede, kalp kapak hastalıkları ve doğuştan kalp rahat-
sızlıklarının değerlendirilmesinde kritik bir öneme sahiptir (1). Karmaşık veya açıklana-
mayan vakalarda, altta yatan patofizyolojinin aydınlatılmasına, farklı PH tiplerinin ayırt 
edilmesine ve tedavi stratejilerinin belirlenmesine yardımcı olur. Basınç dalga formlarının 
ve akış dinamiklerinin doğru yorumlanması, özellikle invazif olmayan çalışmaların so-
nuçsuz kaldığı durumlarda, tanı ve tedavi planlaması için çok önemlidir.

	⃣ TARİHSEL GELİŞİM

İnsanda ilk SKK, 1929 yılında Almanya'da Werner Forssmann tarafından gerçekleştiril-
miştir. Sol antekübital veninden bir üretral kateter kullanarak kendi SğA’üne kateteri-
zasyon uygulamış ve yerleşimi röntgen ile doğrulamıştır (2). Teknik daha sonra Andre 
Cournand ve Dickinson Richards tarafından geliştirilmiş; kateterin 24 saatten uzun süre 
yerinde bırakıldığında da güvenli olduğunu göstermişlerdir (3). Fick prensibini kardiyak 

1	 Doç. Dr., Tokat Gaziosmanpaşa Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Kardiyoloji AD., kay55han@hotmail.com, 
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	⃣ KOMPLİKASYONLAR

SKK invazif bir prosedürdür ve her adımıyla ilişkili komplikasyonlar mevcuttur. Büyük 
bir komplikasyon derlemesi, SKK ile ilişkili ciddi advers olay oranını %1.1 ve mortalite 
oranını %0.05 olarak bildirmiştir (7, 13).

POTANSİYEL KOMPLİKASYONLAR

• Erişim yeri hematomu — en sık bildirilen komplikasyonlardan biri

• Vagal reaksiyon

• Aritmiler (atriyal / ventriküler) - en sık; %30 prosedürde geçici ventriküler aritmiler (26)

• Kardiyak perforasyon,
 • Pulmoner enfarktüs,
 • Hava embolisi,
• Endokardit

• Pulmoner arter rüptürü (özellikle balon şişirilmiş olarak gereğinden uzun 
bırakıldığında)

• Venöz tromboz, 
• Arteryel punktür (yanlışlıkla), 
• Torasik kanal yaralanması

• Pnömotoraks (özellikle subklaviyan erişim), • Kateter düğümlenmesi

	⃣ SONUÇ

Sağ kalp kateterizasyonu, kardiyopulmoner hastalıkların hemodinamik değerlendirilme-
sinde günümüzde de altın standart yöntemdir. Doğrudan basınç ölçümleri, kardiyak debi 
hesaplamaları ve oksijen satürasyon analizleri sayesinde pulmoner hipertansiyonun sınıf-
landırılması, şant hastalıklarının değerlendirilmesi ve kompleks kardiyovasküler patolo-
jilerin ayırıcı tanısında kritik rol oynar. İşlem güvenliğinin yüksek olmasına karşın elde 
edilen verilerin klinik değeri, doğru teknik uygulama ve uygun yorumlamaya bağlıdır. Bu 
nedenle SKK, deneyimli ekipler tarafından uygulandığında tanı, prognostik değerlendir-
me ve tedavi planlamasında vazgeçilmez bir araç olmaya devam etmektedir.
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Bölüm 13
BIYOBELIRTEÇLER VE LABORATUVAR BULGULARI

Aliye Gamze ÇALIŞ 1 

Fatih ÜZER 2

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), ortalama pulmoner arter basıncı ve vasküler dirençteki 
kronik artışla karakterize, çok faktörlü etiyolojiye sahip ciddi bir klinik tablodur. Hasta-
lığın ilerleyici doğası ve geç tanı konulması, klinik yönetimde önemli zorluklara yol aç-
maktadır (1,2). Bu bağlamda, invaziv bir yöntem olan sağ kalp kateterizasyonunun tanı 
için altın standart olduğu günümüzde, hastalığın takibinde kullanılan 6 dakikalık yürüme 
mesafesi ve DSÖ fonksiyonel sınıflandırması gibi parametrelerin de önemli sınırlılıkları 
bulunmaktadır(3,4). Bu durum, daha objektif, invaziv olmayan, erken tanı sağlayabilen ve 
tedaviye yanıtı öngörebilen biyobelirteçlerin kullanımına duyulan gereksinimi artırmak-
tadır(5). Halihazırda B tipi natriüretik peptid (BNP) ve N-terminal pro-B tipi natriüretik 
peptid (NT-proBNP) risk değerlendirmesinde yaygın olarak kullanılsa da, hastalığın kar-
maşık patofizyolojisini daha geniş bir çerçevede yansıtan ve klinik uygulamalara entegre 
edilebilecek yeni biyobelirteçlerin tanımlanmasına yönelik çalışmalar halen yoğun bir 
şekilde devam etmektedir(5,6,7). Güncel literatürde bu biyobelirteçler; inflamasyon, en-
dotel disfonksiyonu, miyokardiyal hasar, oksidatif stres ve metabolik bozukluklar ile olan 
ilişkilerine göre kategorize edilmektedir(8). Bu moleküler belirteçlerin her biri, hastalı-
ğın teşhisi ve prognozunun tayini konusunda önemli bilgiler sunarak klinik karar verme 
süreçlerine yardımcı olmaktadır (4,9). PH tanısında, takibinde ve prognoz tahmininde 
kullanılan biyobelirteçler, hastalığın patofizyolojik süreçlerine göre farklı kategoriler al-
tında incelenmektedir (8,9). Aşağıda, bu biyobelirteçler temel mekanizmalarına göre alt 
başlıklar halinde detaylandırılmıştır :

1	 Dr., Akdeniz Üniversitesi Tıp Fakültesi, Göğüs Hastalıkları AD., aliye_gamze8@hotmail.com, 
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yaklaşımları tetikleyerek büyük veri setlerinden anlamlı biyolojik örüntüler çıkarılmasını 
mümkün kılmıştır (16). Güncel “omik” yaklaşımlar, nadir görülen bu hastalıkta genetik 
mimarinin daha net tanımlanmasını sağlayarak moleküler düzeydeki değişkenliklerin kli-
nik sonuçlarla ilişkilendirilmesine olanak tanımaktadır (17,18). Bu teknolojik ilerlemeler 
sayesinde belirlenen moleküler endofenotipler, yenilikçi tedavilere yanıt verebilecek alt 
grupların saptanmasında stratejik birer araç haline gelmektedir (19). Buna karşın, henüz 
standartlaşmamış örnekleme protokolleri ve veri analizi süreçlerindeki metodolojik fark-
lılıklar, keşfedilen bu yeni biyobelirteçlerin klinik uygulamaya geçişindeki temel engeller 
arasında yer almaktadır (20).

	⃣ SONUÇ

Pulmoner hipertansiyonun karmaşık ve çok yönlü patofizyolojisi, kardiyak fonksiyon ve 
miyokardiyal hasarı yansıtan natriüretik peptidler ve troponinlerden, pulmoner vasküler 
yeniden şekillenmeyi ve endotel disfonksiyonunu gösteren belirteçlere, sistemik inflamas-
yon ve oksidatif stresin göstergesi olan moleküllerden sağ kalp yetmezliğine bağlı sekon-
der organ hasarını yansıtan metabolik parametrelere kadar uzanan geniş bir biyobelirteç 
yelpazesiyle değerlendirilebilmektedir (8,9). Bu belirteçlerin her biri hastalığın farklı bir 
patobiyolojik boyutunu aydınlatarak tanı, risk sınıflandırması ve tedavi yanıtının izlen-
mesi süreçlerine katkı sağlamakta; ancak hiçbiri tek başına hastalığın tüm klinik seyrini 
güvenilir biçimde öngörecek yeterlilikte olmamaktadır (1,10).

Natriüretik peptidler, özellikle NT-proBNP, güncel kılavuzlarda risk değerlendirmesi-
nin temel taşı olma özelliğini korurken, proteomik ve genomik teknolojilerdeki gelişme-
ler ST2, IL-6, GDF-15, LTBP-2 ve IGFBP ailesi gibi yeni nesil belirteçlerin tanımlanma-
sını sağlayarak prognostik doğruluğu artırma potansiyeli taşımaktadır (13,14,15). Buna 
karşın, örnekleme ve analiz protokollerindeki standardizasyon eksikliği ile metodolojik 
farklılıklar, bu yeni belirteçlerin klinik pratiğe entegrasyonunu halen sınırlamaktadır 
(20). Gelecekte, tekil biyobelirteç ölçümlerinden ziyade; klinik bulgular, hemodinamik 
parametreler, görüntüleme verileri ve multi-omik platformlardan elde edilen bilgilerin 
yapay zekâ destekli algoritmalarla bütünleştirildiği kompozit risk modellerinin, pulmoner 
hipertansiyonlu hastaların bireyselleştirilmiş risk sınıflandırması ve tedavi yönetiminde 
yeni standart haline gelmesi beklenmektedir (16,19).
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Bölüm 14
PULMONER ARTERIYEL HIPERTANSIYONDA 

FARMAKOLOJIK TEDAVI
Ahmet Cemal PAZARLI 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), küçük pulmoner arterlerde ilerleyici yapısal ye-
niden şekillenme (remodeling), vazokonstrüksiyon ve yerinde tromboz ile karakterize; 
tedavi edilmediğinde sağ ventrikül yetmezliği ve ölüme götüren ağır bir pulmoner damar 
hastalığıdır. Hastalığın patobiyolojisinde, pulmoner endotel düzeyinde işlevi bozulmuş üç 
temel sinyal yolağı merkezî rol oynar: vazokonstriktör ve proliferatif etkili endotelin yo-
lağının aşırı aktivasyonu; vazodilatör ve antiproliferatif etkili nitrik oksit–siklik guanozin 
monofosfat (NO–cGMP) yolağının yetersizliği; ve yine koruyucu nitelikteki prostasiklin 
yolağının baskılanması. Çağdaş PAH farmakoterapisi, tam olarak bu üç yolağı hedefleyen 
ilaç sınıfları üzerine kurulmuştur (1,2).

Geçtiğimiz yaklaşık otuz yıl içinde geliştirilen bu hedefe yönelik ilaçlar, hastalığın do-
ğal seyrini ve prognozunu kökten değiştirmiştir. Tedavi yaklaşımının temel ilkesi, hastayı 
tanı anında ve izlemde çok parametreli bir risk değerlendirmesiyle sınıflandırmak ve te-
daviyi düşük risk durumuna ulaşmayı ve bu durumu sürdürmeyi hedefleyecek biçimde 
yönlendirmektir (1,2). Önemle belirtmek gerekir ki, akut vazoreaktivite testinde anlamlı 
yanıt veren ve idiyopatik, kalıtsal veya ilaca bağlı PAH tanısı olan seçilmiş küçük bir hasta 
alt grubu dışında, yüksek doz kalsiyum kanal blokerleri endike değildir; bu hastaların bü-
yük çoğunluğunda tedavi, aşağıda ele alınan yolak temelli spesifik ilaç sınıflarına dayanır. 
Bu bölümde endotelin reseptör antagonistleri, fosfodiesteraz tip-5 inhibitörleri, çözünür 
guanilat siklaz stimülatörleri ve prostanoidler ile bunların kombinasyon stratejileri ayrın-
tılı biçimde incelenmektedir (1).

Spesifik farmakoterapiye geçmeden önce, PAH yönetiminin yalnızca yolak temelli 
ilaçlardan ibaret olmadığını vurgulamak gerekir. Tedavinin bütüncül çerçevesi; sağ kalp 
yetmezliği bulgularını hafifletmeye yönelik diüretikleri, gerektiğinde oksijen desteğini, 
1	 Prof. Dr. Tokat Gaziosmanpaşa Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD., dracp60@gmail.com, 
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likle uyulmasını gerektirir. Aktivin sinyal yolağını hedefleyen yeni ajanların eklenmesiyle 
birlikte, PAH farmakoterapisinin önümüzdeki yıllarda daha da kişiselleşmesi ve hastalığın 
altta yatan damar yeniden şekillenmesini doğrudan geri çevirmeye yönelmesi beklenmek-
tedir (1,15).
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Bölüm 15
KRONIK TROMBOEMBOLIK PULMONER 

HIPERTANSIYON TEDAVISINDE GÜNCEL YAKLAŞIMLAR
Mahmut ÖZBEY 1

	⃣ GİRİŞ

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH), akut pulmoner emboli sonra-
sında pulmoner arterlerde organize tromboembolik materyalin tam olarak rezorbe olma-
ması sonucunda gelişen, ilerleyici pulmoner vasküler yeniden yapılanma ile karakterize 
ve tedavi edilebilir bir pulmoner hipertansiyon (PH) alt grubudur (1,2). Güncel hemo-
dinamik tanı kriterlerine göre KTEPH; en az üç aylık etkin antikoagülan tedaviye rağ-
men devam eden perfüzyon defektleri ile birlikte, sağ kalp kateterizasyonunda ortalama 
pulmoner arter basıncının 20 mmHg’nin üzerinde, pulmoner arter kama basıncının 15 
mmHg veya altında ve pulmoner vasküler direncin 2 Wood ünitesinin üzerinde olması ile 
tanımlanır ve bu tanımlama 2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu ile güncel-
lenen sınıflandırmayı temel alır (1).

KTEPH’in patogenezi yalnızca büyük pulmoner arterlerdeki mekanik obstrüksiyon 
ile açıklanamaz. Organize trombotik materyalin damar duvarına fibrotik yapışması sonu-
cu gelişen kalıcı tıkanıklığa ek olarak, açık kalan vasküler yatakta gelişen mikrovasküler 
remodelizasyon, endotelyal disfonksiyon ve progresif vaskülopati hastalığın ilerlemesin-
de önemli rol oynar (2,3). Bu süreç zamanla pulmoner vasküler direncin artmasına, sağ 
ventrikül üzerine kronik basınç yükü binmesine ve tedavi edilmediğinde sağ ventrikül 
yetmezliğine yol açar.

Akut pulmoner emboli geçiren hastaların yalnızca küçük bir kısmında KTEPH gelişir; 
ancak tanıdaki gecikmeler nedeniyle gerçek insidansın olduğundan düşük tahmin edil-
diği düşünülmektedir. Güncel çalışmalarda semptomatik pulmoner emboli sonrasında 
KTEPH gelişme oranı yaklaşık %2–4 arasında bildirilmektedir (4,5). Önceki venöz trom-
boembolizm öyküsü, tekrarlayan pulmoner emboli, splenektomi, kronik inflamatuvar 

1	 Dr. Öğr. Üyesi, Sivas Cumhuriyet Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Cerrahisi AD.,  
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ve yoğun bakım uzmanlarından oluşan multidisipliner ekip tarafından değerlendirilmesi 
önerilir.

Gelecekte gelişmiş görüntüleme teknikleri, yapay zekâ destekli operabilite değerlendir-
meleri, yeni hedefe yönelik ilaçlar ve hibrit tedavi stratejilerinin yaygınlaşmasıyla KTEPH 
yönetiminin daha da bireyselleşmesi beklenmektedir. Güncel kanıtların klinik uygula-
maya etkin yansıtılması, deneyimli merkezlere zamanında yönlendirme ve hasta odaklı 
multidisipliner yaklaşım başarılı sonuçların temel belirleyicileri olmaya devam edecektir.

	⃣ KAYNAKLAR
1. 	 Humbert M, Kovacs G, Hoeper MM, Badagliacca R, Berger RMF, Brida M, et al. 2022 ESC/ERS Guidelines 

for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2022;43(38):3618-3731.
2. 	 Humbert M, Kovacs G, Hoeper MM, Badagliacca R, Berger RMF, Brida M, et al. 2022 ESC/ERS Guidelines 

for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2023;61(1):2200879.
3. 	 Delcroix M, Torbicki A, Gopalan D, Sitbon O, Klok FA, Lang I, et al. ERS statement on chronic thrombo-

embolic pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2021;57(6):2002828.
4.	 Kim NH, Delcroix M, Jais X, Madani MM, Matsubara H, Mayer E, et al. Chronic thromboembolic pulmo-

nary hypertension. Eur Respir J. 2019;53(1):1801915. doi:10.1183/13993003.01915-2018.
5. 	 Madani M, Mayer E, Fadel E, Jenkins DP. Pulmonary endarterectomy: patient selection, technical challenges, 

and outcomes. Ann Am Thorac Soc. 2016;13(Suppl 3):S240-S247. doi:10.1513/AnnalsATS.201601-014AS.
6. 	 Jenkins DP, Madani M, Mayer E, Kerr K, Kim N, Klepetko W, et al. Surgical treatment of chronic thrombo-

embolic pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2013;41(3):735-742. doi:10.1183/09031936.00058112.
7. 	 Brenot P, Jaïs X, Taniguchi Y, Garcia Alonso C, Gerardin B, Mussot S, et al. French experience of bal-

loon pulmonary angioplasty for chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Eur Respir J. 
2019;53(5):1802095.

8. 	 Lang IM, Andreassen AK, Andersen A, Baldi F, Brenot P, Cannon JE, et al. Balloon pulmonary angioplasty 
for chronic thromboembolic pulmonary hypertension: a clinical consensus statement of the ESC Working 
Group on Pulmonary Circulation and Right Ventricular Function. Eur Heart J. 2023;44(29):2659-2671. 
doi:10.1093/eurheartj/ehad413.

9. 	 Ghofrani HA, D’Armini AM, Grimminger F, Hoeper MM, Jansa P, Kim NH, et al. Riociguat for the 
treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. N Engl J Med. 2013;369(4):319-329. 
doi:10.1056/NEJMoa1209657.

10. 	 Delcroix M, Lang I, Pepke-Zaba J, Jansa P, D’Armini A, Snijder R, et al. Long-Term Outcome of Patients 
With Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension: Results From an International Prospective Re-
gistry. Circulation. 2016;133:859–871. doi:10.1161/circulationaha.115.016522.

11. 	 Wiedenroth C, Jenkins DP, Brenot P, et al. Management of chronic thromboembolic pulmonary hyperten-
sion. J Heart Lung Transplant. 2025;44(7S):S8-S14. doi:10.1016/j.healun.2025.02.1691.

12. 	 Yang JZ, Madani M, Mahmud E, Kim NH. Evaluation and Management of Chronic Thromboembolic Pul-
monary Hypertension. Chest. 2023;164:490-502. doi:10.1016/j.chest.2023.03.029.

13. 	 Martin-Suàrez S, Gliozzi G, Fiorentino M, et al. Role and management of extracorporeal life support after 
surgery of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Ann Cardiothorac Surg. 2019;8(1):84-92. 
doi:10.21037/acs.2019.01.02.

14. 	 Yang KM, Wang MT, Tao CW, Lin YS, Hsu HH, Wang CY, et al. The long-term outcome of chronic throm-
boembolic pulmonary hypertension: pulmonary endarterectomy and balloon pulmonary angioplasty. J 
Chin Med Assoc. 2024;87(3):273-279. doi:10.1097/JCMA.0000000000001059.

15.	 Jenkins BDP, Martinez MFG, Salaunkey MFK, et al. Perioperative Management in Pulmonary Endarterec-
tomy. Semin Respir Crit Care Med. 2023;44:851-865. doi:10.1055/s-0043-1770123.

16. 	 Lorenzi W, Wainstein RV, Rodrigues RP, Benedetto IG, Gazzana MB. Multimodal treatment of chronic 
thromboembolic pulmonary hypertension: initial experience at a university hospital in southern Brazil. J 
Bras Pneumol. 2025;50(6):e20240231. doi:10.36416/1806-3756/e20240231.

17. 	 Kook H, Kim W, Heo R, Kim K, Yoo SJ, Kim H, et al. Current perspectives on balloon pulmonary an-



173

Kronik Tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon Tedavisinde Güncel Yaklaşımlar

gioplasty for chronic thromboembolic pulmonary hypertension. J Clin Med. 2025;15(1):51. doi:10.3390/
jcm15010051.

18. 	 Lang IM, Brenot P, Bouvaist H, et al. Balloon Pulmonary Angioplasty for Chronic Thromboembolic Pul-
monary Hypertension: Results of an International Multicenter Prospective Registry. J Am Coll Cardiol. 
2025;85(23):2270-2284. doi:10.1016/j.jacc.2025.04.021.

19. 	 Pinheiro DP, Lopes J, Lacerda Teixeira B, Grazina A, Reis J, Morais L, et al. Multimodal treatment strategies 
for chronic thromboembolic pulmonary hypertension: a tertiary referral center perspective. Eur J Heart 
Fail. 2026;28(Suppl 2):xuag193.1263. doi:10.1093/ejhf/xuag193.1263.

20. 	 Delcroix M, Pepke-Zaba J, D’Armini AM, Fadel E, Guth S, Hoole SP, et al. Worldwide CTEPH Registry: 
Long-Term Outcomes With Pulmonary Endarterectomy, Balloon Pulmonary Angioplasty, and Medical 
Therapy. Circulation. 2024 Oct 22;150(17):1354-1365. doi:10.1161/CIRCULATIONAHA.124.068610.

21. 	 Simonneau G, D’Armini AM, Ghofrani HA, Kim NH, Jansa P, Mayer E, et al. Predictors of long-term out-
comes in patients treated with riociguat for chronic thromboembolic pulmonary hypertension: data from 
the CHEST-2 open-label, randomised, long-term extension trial. Lancet Respir Med. 2016;4(5):372-380. 
doi:10.1016/S2213-2600(16)30022-4.

22. 	 Sadushi-Kolici R, Jansa P, Kopec G, Torbicki A, Skoro-Sajer N, Campean IA, et al. Subcutaneous trepros-
tinil for severe non-operable chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTREPH). Eur Respir J. 
2019;53:1801734.

23. 	 Ghofrani HA, Simonneau G, D’Armini AM, Fedullo P, Howard LS, Jais X, et al. Macitentan for the treatment 
of inoperable chronic thromboembolic pulmonary hypertension (MERIT-1): results from the multicent-
re, phase 2, randomised, double-blind, placebo-controlled study. Lancet Respir Med. 2024;12(4):e21-e30. 
doi:10.1016/S2213-2600(24)00027-4.



175
DOI: 10.37609/akya.4300.c17434

RISK STRATIFIKASYONU VE PROGNOZ

Bölüm 16

Ebru Şengül PARLAK 1

	⃣ 1. GİRİŞ

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), distal pulmoner arterler ve arteriollerde geli-
şen progresif vasküler yeniden şekillenme sonucunda pulmoner vasküler direncin (PVR) 
arttığı, zamanla sağ ventrikül (RV) yetmezliğine ve erken mortaliteye yol açan ciddi bir 
pulmoner vasküler hastalıktır (1, 2).

Günümüzde PAH yönetiminde modern yaklaşımın temel amacı, hastaların mortalite, 
transplantasyon veya klinik kötüleşme riskini belirlemek ve bu riski azaltacak tedavi stra-
tejilerini uygulamaktır. Bu nedenle risk stratifikasyonu, güncel PAH yönetiminin merke-
zinde yer almakta ve tedavi kararlarını doğrudan yönlendirmektedir (2, 3). Güncel risk 
değerlendirme sistemleri klinik bulgular, egzersiz kapasitesi, biyobelirteçler, görüntüleme 
yöntemleri ve hemodinamik parametreleri birlikte değerlendirerek RV fonksiyonunu çok 
boyutlu olarak incelemektedir (3). Gerçek yaşam kayıtlarından elde edilen veriler, düşük 
risk profiline ulaşan ve bu durumu sürdürebilen hastalarda uzun dönem sağkalımın an-
lamlı şekilde arttığını göstermektedir (4-7).

Bu bölümde PAH’da risk stratifikasyonunun patofizyolojik temelleri, klinik ve biyo-
lojik belirteçleri, görüntüleme ve hemodinamik parametreleri ve güncel risk modelleri 
literatür ışığında ele alınacaktır.

	⃣ 2. KLİNİK RİSK BELİRTEÇLERİ

Klinik değerlendirme, PAH’lı hastaların incelenmesinin temel bileşenlerinden biridir; İz-
lem sırasında WHO Fonksiyonel Sınıfındaki (WHO-FC) değişiklikler, göğüs ağrısı atak-
ları, aritmiler, hemoptizi, senkop ve sağ kalp yetmezliği bulguları önemli bilgiler sunmak-
tadır (2).
1	 Doç. Dr., Sağlık Bilimleri Üniversitesi, Gülhane Tıp Fakültesi, Ankara Bilkent Şehir Hastanesi Göğüs Hasta-
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Sonuç olarak PAH’da prognozu belirleyen temel unsur, pulmoner vasküler hastalığın 
şiddetinden çok sağ ventrikülün artan yüke uyum sağlayabilme kapasitesidir. Bu nedenle 
güncel risk değerlendirme yaklaşımları, pulmoner vasküler hastalık ile sağ ventrikül fonk-
siyonunu birlikte ele alan bütüncül bir değerlendirmeye dayanmaktadır. Risk stratifikas-
yonundaki gelişmelerin, hastaların daha doğru sınıflandırılmasına ve tedavi stratejilerinin 
daha etkin biçimde yönlendirilmesine katkı sağlaması beklenmektedir.
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Bölüm 17
ÖZEL HASTA GRUPLARINDA PULMONER 

HIPERTANSIYON
Neslihan TAŞ 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), altta yatan çok çeşitli etiyolojilere bağlı olarak ortaya çıkan, 
hemodinamik olarak ortalama pulmoner arter basıncının 20 mmHg’nın üzerinde olması 
ile tanımlanan ve beş temel klinik grupta sınıflandırılan heterojen bir hastalık spektrumu-
dur (1). Tanı, risk değerlendirmesi ve tedavi yaklaşımına ilişkin genel ilkeler 2022 ESC/
ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu’nda ayrıntılı biçimde ortaya konmuş olmakla bir-
likte, hastalığın bazı özel hasta gruplarında gösterdiği klinik seyir, tanısal güçlükler ve 
tedavi kısıtlılıkları, standart yaklaşımların ötesinde bireyselleştirilmiş bir bakış açısı ge-
rektirmektedir (1).

Gebelik, ileri yaş ve çocukluk dönemi, pulmoner hipertansiyonun patofizyolojisini, 
klinik prezentasyonunu ve tedavi seçeneklerini önemli ölçüde etkileyen üç farklı özel du-
rum olarak öne çıkmaktadır. Gebelikte, PAH’a eşlik eden hemodinamik ve hemostatik de-
ğişiklikler nedeniyle maternal mortalite riski belirgin biçimde artmakta; ileri yaşta artan 
komorbidite yükü ve polifarmasi tanı ve tedavi kararlarını karmaşıklaştırmakta; pediatrik 
popülasyonda ise genetik yatkınlık, konjenital kalp hastalıkları ve gelişimsel akciğer pa-
tolojileri hastalığın kendine özgü bir fenotip kazanmasına yol açmaktadır. Bu üç grubun 
ortak paydası, standart risk değerlendirme araçlarının ve tedavi algoritmalarının doğru-
dan uygulanmasının sınırlı kaldığı, buna karşın multidisipliner ve bireyselleştirilmiş bir 
yönetim stratejisinin zorunlu hale geldiği klinik tablolardır (1).

Bu bölümde sırasıyla gebelikte, yaşlılıkta ve pediatrik dönemde pulmoner hipertansi-
yonun epidemiyolojisi, patofizyolojisi, tanısal yaklaşımı, tedavi seçenekleri ve prognozu 
güncel kılavuz önerileri ışığında ele alınmakta; her bir özel hasta grubuna özgü klinik 
ipuçları ve yönetim algoritmaları özetlenmektedir.

1	 Dr. Öğr. Üyesi, Sivas Cumhuriyet Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD.,  
drneslihan.tas@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-8905-1896
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	⃣ SONUÇ

Gebelik, ileri yaş ve çocukluk dönemi; pulmoner hipertansiyonun epidemiyolojisini, pa-
tofizyolojisini, tanısal sürecini ve tedavi seçeneklerini kendine özgü biçimde şekillendiren 
üç ayrı özel hasta grubunu temsil etmektedir. Gebelikte, özellikle PAH olgularında mater-
nal mortalite riski hâlâ yüksek olup gebelikten kaçınılması genel kural olmakla birlikte, 
gebeliğin sürdürülmesi durumunda deneyimli merkezlerde multidisipliner yönetim, bi-
reyselleştirilmiş doğum planlaması ve yoğun postnatal izlem maternal ve fetal sonuçları 
belirleyen temel unsurlardır. İleri yaşta artan PH prevalansı; sol kalp hastalığı, komorbi-
dite yükü ve polifarmasi ile iç içe geçerek hem tanısal hem de tedaviye yönelik kararları 
karmaşıklaştırmakta, ilaç etkileşimlerinin sistematik değerlendirilmesini ve kırılganlık 
temelli bireyselleştirilmiş bir yaklaşımı zorunlu kılmaktadır. Pediatrik popülasyonda ise 
genetik yatkınlık, konjenital kalp hastalıkları ve gelişimsel akciğer patolojileri hastalığa 
kendine özgü bir fenotip kazandırmakta; erken tanı, genetik değerlendirme ve deneyimli 
merkezlerde kişiselleştirilmiş kombinasyon tedavisi uzun dönem sağkalımı belirleyen en 
önemli faktörler olarak öne çıkmaktadır (1).

Bu üç hasta grubunun ortak paydası, 2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kıla-
vuzu’nda tanımlanan standart tanı ve risk değerlendirme algoritmalarının doğrudan ve 
değişmeden uygulanmasının sınırlı kalması, buna karşın multidisipliner, bireyselleştiril-
miş ve dinamik bir yönetim stratejisinin zorunlu hâle gelmesidir (1). Kardiyoloji, pul-
moner hipertansiyon uzmanlığı, obstetrik, geriatri, pediatrik kardiyoloji ve klinik far-
makoloji gibi farklı disiplinlerin koordineli katılımı; tanısal gecikmelerin azaltılması, ilaç 
güvenliğinin sağlanması ve tedavi hedeflerinin hastanın yaşam evresine özgü önceliklerle 
uyumlandırılması açısından belirleyici rol oynamaktadır. Sonuç olarak, pulmoner hiper-
tansiyonun özel hasta gruplarındaki yönetimi; genel kılavuz ilkelerinin bu popülasyonlara 
özgü fizyolojik, farmakolojik ve psikososyal gereksinimler doğrultusunda uyarlanmasını 
gerektiren, sürekli gelişmekte olan bir klinik alan olmaya devam etmektedir.
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Bölüm 18
YOĞUN BAKIM VE AKUT SAĞ KALP YETMEZLIĞI

Çağlar Emre ÇAĞLIYAN 1  
Selvi ÖZTAŞ 2 

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner mikrosirkülasyondaki ilerleyici yeniden biçim-
lendirme sonucunda gelişen pulmoner vasküler rezistans (PVR) artışıyla seyreden, ilerle-
yici ve prognozu ağır bir hastalıklar grubudur. Hastalığın doğal seyrinde, giderek artan art 
yüke karşı sağ ventrikülün (RV) gösterdiği adaptasyon yeteneği; klinik gidişi ve sağkalımı 
belirleyen en önemli faktördür. İlerleyici art yük artışına RV’nin adapte olabilme yeteneği, 
PH seyrindeki en önemli prognostik belirleyicidir (1).

Patofizyolojinin anlaşılmasıyla birlikte hedefe yönelik tedavilerde çok önemli gelişme-
ler kaydedilmiş olsa da, PH halen ilerleyici ve çoğu zaman fatal seyreden bir hastalık olma 
özelliğini korumaktadır. Klinik semptomların ortaya çıkmasında ve hastalığın progresyo-
nunda temel belirleyici, RV disfonksiyonunun gelişimidir (2).

Kronik ve görece stabil seyreden PH zemininde, çeşitli tetikleyici faktörlerin de et-
kisiyle ani ve hayatı tehdit eden bir kötüleşme gelişebilir. Akut dekompanse PH olarak 
adlandırılan bu tablo; akut sağ kalp yetmezliği (KY), sistemik hipoperfüzyon ve multior-
gan disfonksiyonu ile karakterizedir ve en deneyimli merkezlerde bile yüksek mortalite 
oranlarıyla seyreder. Bu nedenle tablonun erken tanınması, altta yatan tetikleyici faktörün 
belirlenmesi ve multidisipliner bir yaklaşımla yoğun bakım şartlarında yönetilmesi büyük 
önem taşır.

Bu bölümde; akut dekompanse PH’nin fizyopatolojisi, tabloyu tetikleyen presipitan 
faktörler ile klinik bulguları, yoğun bakımdaki güncel tedavi yaklaşımları ve hastaların 
takibinde kullanılabilecek parametreler güncel literatür eşliğinde ele alınacaktır.

1	 Doç. Dr., Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Kardiyoloji AD., cemrec76@hotmail.com,  
ORCID iD: 0000-0002-2529-4995

2	 Uzm. Dr., Bursa Şehir Hastanesi Kardiyoloji Kliniği, selvi35byih@hotmail.com, 
ORCID iD: 0000-0002-0867-3264
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güvenilirliği tam olarak bilinmemektedir. Vücut sıvı dengesi, kardiyak debi ve ventriküler 
performansları takip etmek için çok daha non-invazif yöntemler geliştirilmektedir(23).

	⃣ SONUÇ

Akut dekompanse PHT; sağ KY ve multiorgan disfonksiyonu ile karakterize olan, en geliş-
miş merkezlerde bile yüksek mortalite oranları ile seyreden bir klinik durumdur. Bu has-
taların tecrübeli ve multidisipliner bir ekip tarafından yakın ve titiz olarak takip edilmesi, 
tedavideki başarı şansını belirgin derecede artıracaktır.
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Bölüm 19
İLERİ TEDAVİLER VE TRANSPLANTASYON

Denizhan KILINÇ 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), ortalama pulmoner arter basıncının 20 mmHg’nin üzerin-
de olması ile tanımlanan, farklı etiyolojilere sahip heterojen bir hastalık grubudur (1). Kli-
nik açıdan ileri tedavi ve transplantasyon bağlamında en kritik alt grup pulmoner arteri-
yel hipertansiyondur (PAH); çünkü bu hastalarda pulmoner arteriyol düzeyinde vasküler 
yeniden yapılanma, artmış pulmoner vasküler direnç ve progresif sağ ventrikül yetmezliği 
hastalığın doğal seyrini belirler (1,8). Son yıllarda endotelin reseptör antagonistleri, fos-
fodiesteraz-5 inhibitörleri, prostasiklin analogları ve prostasiklin reseptör agonistleri ile 
PAH tedavisinde önemli ilerlemeler sağlanmıştır (1,9). Buna rağmen yüksek risk grubun-
da kalan hastalarda medikal tedavinin amacı yalnızca semptomatik değil, aynı zamanda 
transplantasyona zamanında yönlendirme ve köprü tedavi stratejilerinin doğru planlan-
masıdır (1,6).

Göğüs cerrahisi açısından PAH hastasında transplantasyon kararı, yalnızca “son ba-
samak” bir seçenek olarak değil, hastanın sağ ventrikül rezervi, fonksiyonel kapasitesi, 
beslenme durumu, enfeksiyon riski, kırılganlık düzeyi ve mekanik destek ihtimali birlikte 
değerlendirilerek verilmelidir (2,3). Geç yönlendirilen hastalarda preoperatif çoklu or-
gan disfonksiyonu, invaziv mekanik ventilasyon, renal-hepatik bozulma ve yoğun bakım 
bağımlılığı transplantasyon sonuçlarını olumsuz etkileyebilir (2,6). Bu nedenle modern 
yaklaşım, transplantasyon merkezine sevkin terminal dekompansasyon öncesinde yapıl-
masını gerektirir (1,2).

1	 Dr., Gülhane Eğitim ve Araştırma Hastanesi Göğüs Cerrahisi AD., denizhanklnc@gmail.com,  
ORCID ID: 0000-0001-7568-2630
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	⃣ SONUÇ

Pulmoner hipertansiyonda hedefe yönelik medikal tedaviler hastalığın seyrini önemli 
ölçüde değiştirmiştir; ancak ileri evre ve yüksek riskli PAH hastalarında transplantas-
yon halen yaşam kurtarıcı temel tedavi seçeneğidir (1,3). Günümüzde PAH hastalarında 
bilateral akciğer transplantasyonu standart yaklaşım olarak öne çıkmakta, kalp-akciğer 
transplantasyonu ise kompleks konjenital kalp hastalığı veya geri dönüşümsüz kardiyak 
disfonksiyon bulunan seçilmiş hastalarda önemini korumaktadır (3,5,11). Köprü tedavi-
ler içinde ECMO, özellikle sağ ventrikül yetmezliği ve kardiyojenik şok gelişen transplant 
adaylarında kritik rol oynamaktadır (6,7,13). Başarılı sonuç için en önemli belirleyiciler; 
erken sevk, doğru hasta seçimi, multidisipliner planlama, uygun köprü tedavi stratejisi ve 
deneyimli transplantasyon merkezinde cerrahi yönetimdir (1,2,6,14).

Not: Bu bölümde yer alan Şekil 1 ve Şekil 2, yazar tarafından geliştirilen özgün algo-
ritmalar temel alınarak OpenAI ChatGPT (GPT-5.5) kullanılarak oluşturulmuştur. Şekil-
lerin bilimsel içeriği, terminolojisi ve nihai düzenlemeleri yazar tarafından hazırlanmış, 
doğrulanmış ve onaylanmıştır. Yapay zekâ yalnızca görsel tasarım sürecinde yardımcı araç 
olarak kullanılmıştır.
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Bölüm 20
PULMONER HIPERTANSIYONDA GELECEK 

PERSPEKTIFLERI
Buğra KERGET 1

	⃣ GİRİŞ

Pulmoner hipertansiyon (PH), farklı etiyolojilere sahip olmasına rağmen ortak olarak 
pulmoner vasküler direnç artışı, sağ ventrikül yüklenmesi ve ilerleyici kardiyopulmoner 
yetmezlikle karakterize kompleks bir hastalık grubudur (1). Son yirmi yılda endotelin, 
nitrik oksit ve prostasiklin yollarını hedefleyen tedaviler sayesinde özellikle pulmoner 
arteriyel hipertansiyon (PAH) hastalarının prognozunda önemli iyileşmeler sağlanmış-
tır. Bununla birlikte mevcut tedaviler hastalığın ilerlemesini tamamen durduramamakta 
ve birçok hasta uzun dönemde klinik kötüleşme göstermektedir (2). Bu nedenle güncel 
araştırmalar, vasküler yeniden şekillenmenin temel mekanizmalarını hedefleyen yeni mo-
leküllerin geliştirilmesine, bireyselleştirilmiş tedavi stratejilerine ve ileri teknolojilerin kli-
nik uygulamalara entegrasyonuna odaklanmaktadır.

	⃣ 1. YENİ MOLEKÜLLER VE TEDAVİ HEDEFLERİ

Mevcut pulmoner hipertansiyon tedavileri endotelin, nitrik oksit ve prostasiklin yolakla-
rını hedefleyerek önemli klinik kazanımlar sağlamıştır. Ancak pulmoner vasküler yeni-
den şekillenmenin devam etmesi, hastalığın biyolojik mekanizmalarını hedefleyen yeni 
tedavilere olan ilgiyi artırmıştır. Son yıllarda BMPR2/TGF-β sinyalizasyonu, inflamasyon, 
serotonin aracılı proliferasyon ve hücresel metabolizma üzerine yoğunlaşan çalışmalar, 
yeni terapötik hedeflerin ortaya çıkmasını sağlamıştır (3). Özellikle sotaterceptin klinik 
kullanıma girmesi, hastalık modifiye edici tedaviler açısından önemli bir dönüm noktası 
olmuştur.

1	 Doç. Dr., Aksaray Üniversitesi, Göğüs Hastalıkları AD., bjkerget1903@gmail.com, 
ORCID iD: 0000-0002-6048-1462
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