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Sakit veziyystde sag Ureyin kateterizasiya
zamani Ol¢llen agciyer arteriyasinin orta
tezyiginin >20 mm c.s.-dan yuxari olmasina
pulmonar hipertenziya deyilir. Normada
(sakitlikda) agciyer arteriyasinin orta tazyiqi
(MPAP) 14+3 mm c.s. taskil edir. Yuxari haddi
20 mm c.s.

SHPDEM
120¢B0memig

Pulmonar hipertenziya (PH) ve pulmonar
arterial hipertenziya (PAH) fergli anlayiglardir!
Pulmonar hipertenziya 6zinde muxtalif
klinik vaziyyatleri birlesdiran ve cox sayda
respirator ve kardiovaskular patologiyalari
agirlasdira bilan patofizioloji veziyyatdir;

Pulmonar arterial hipertenziya termini
pulmonar hipertenziyall xastelsrin bir
grupunu tasvir edir va prekapilyar pulmonar
hipertenziyaya aiddir. PAH diagnozu PH
yaradan diger xastalikler (agciyer xastaliklar,
xronik tromboembolik PH ve diger nadir
xastaliklor) inkar edildikden sonra qoyulur.

* Dinya ehalisinin 1% PH aziyyet ¢okir

* PH arasinda daha ¢ox solterafli Girek
xastaliyi olan xesteler coxluq taskil edir

* Avropa registrlerinin verdiyi malumatlara
asasan idiopatik ve irsi PAH ¢ox nadir haldir
va har 1 milyon ahalide 5-15 PAH rast galinir
va har il 5-10 yeni hal geydae alinir.

* PH-nin digar gruplari ile migayisads,
idiopatik PAH daha ¢cox genc sexslerdes ve
xUsusile ds, gadinlarda migsahids edilir.

* Ortalama simptomlarin yaranmasindan
diagnozun goyulmasina qadar 27 ay kegir
(simptomlarin geyri-spesifik olmasi ile
alagadardir)

@ Azorbaycan Kardiologiya Cemiyyati

PAH (WHO Group 1)

PH due to Left Heart Disease
(WHO Group 2)

PH due to Chronic Lung Disease
(WHO Group 3)

B CTEPH (WHO Group 4)

PH due to unknown causes
(WHO Group 5)

B Misc.

Pulmonar hipertenziyanin hemodinamik
tosviri

Torifi Xarakteristikalari
Pulmonar
. . orta PAT >20 mm c.s
hipertenziya

orta PA tezyiqgi >20
mm C.S

PATT <15mmc.s
PVM >2 WU

Pre-kapilyar PH

Orta PA tezyiqi>20

izole post-kapilyar mm C.S.
PH PATT> 15 mmc.s
PVM <2 WU

Orta PA toezyiqi>20

Kombina post- ve mm C.S.
pre-kapilyar PH PATT> 15 mm c.s.
PVM >2 WU

orta PA tezyiqi/trak
atimi nisbaeti sakitlik
va fiziki sinaqg zamani
forgi >3mm c.s/L/
daq

Masq ile elagadar
PH

PA - pulmonar arteriya, PATT - pulmonar
arteriyanin tixanma tezyiqi, PDM - pulmonar
damar muiqgavimati, WU - Vud vahidi
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Pulmonar Hipertenziyanin klinik tasnifati

" I.Pulmonar N ( 11.Sol iirak N 1. Agciyar N\ ( IV. Agciyar V. Namalum va
arterial patologiyasina xastaliyina bagh arteriyasinin ya multifaktorial
hipertenziya bagh PH PH obstruksiyas: mexanizmli PH
sababindan
yaranan PH
®
nadir COX SIX sIX nadir nadir

Sakil 1. Pulmonar hipertenziyanin klinik tasviri (Humbert M. et al. Eur Heart. J.2022, Aug.26; 43)
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Pulmonar hipertenziyanin klinik tasnifati

Qrup |

Pulmonar arteriyal hipertenziya (PAH)

Qrup Il

Solterafli Grak xastaliyi sebabindan inkisaf edan

PH

Qrup Il

Agciyer xastaliklari va/ve ya hipoksemiya

sebabindan inkisaf eden

Qrup IV

PH

Agciyar arteriyasinin obstruksiyasi sebabindan
yaranan pulmonar hipertenziya

Qrup VvV

Coxfaktorlu namelum mexanizmler sebsbindan

inkisaf etmis PH

1.1. Idiopatik PAH

1.1.1 Vazoreaktivlik testine cavab
vermayanler

1.1.2 Vazoreaktivlik testine kaskin miusbat
cavab verenler

1.2. irsi (BMR2 ve diger mutasiyalar)

1.3 Darmanlar ve toksin sababli

1.4 Asagidaki durumlarla slagali:

1.4.1 birlegdirici toxuma xastalikler

1.4.2 HivV

1.4.3 Portal hipertenziya

1.4.4 Anadan galma Urak qusurlari

1.4.5 Sistosomiaz

1.5 Pulmonar veno-oklyuziv xastslik va /ya
pulmonar kapilyar hemangiomaatozu

1.6 Yenidogulmuslarin persists eden
pulmonar hipertenziyasi

2.1 Urok catismazlig

2.2 Qapagq xastalikleri

2.3 Postkapilyar PH yaradan Konjenotal trak
xostaliklori

3.1 Agciyarlarin obstruktiv xastalikleri

3.2 Agciyerlarin restiriktiv xastaliklori

3.3 Qarisiq - obstruktiv va restriktiv pozgun-
luglarla musaiyat olan agciyar xestaliklori
3.4 Alveolar hipoventilyasiya xastaliklori

3.5 Agciyar xasteliyi olmadan hipoksiya

3.6 Developmental lung disorder

4.1 Xronik trombembolik PH
4.2 Digar pulmonar arteriya obstruksiyalari

5.1 Hemotoloji xastaliklar

5.2 Sistem xastaliklar (mas.. sarkoidoz)

5.3 Metabolik pozuntular (glikogen toplanma
xastaliyi, tiroid pozuntulari)

5.4 Xronik boyrak catmazlgi (dializli ve dializ-
siz)

5.5 Pulmonary tumour thrombotic microangi-
opathy

5.6 Fibrosing mediastinitis

Hazirladi:

Dr. Safa Sahbazova
Moarkazi Klinik Xestoxana

Portopulmonar Hipertenziyanin
idara olunmasinda yeni
yanasmalar.

Portal hipertenziya gqapi venasli ve asagi bos
vena arasinda tezyiq gradiyentinin 5 mm

c.s.- dan yuxari olmasi ile xarakterize olunur.
Qaraciyar sirrozu portal hipertenziyanin asas
yaranma sababidir. Lakin portal hipertenziyanin
diger yaranma sabableri da vardir ki,bunlara
anadangsalme qaraciyer fibrozu, sarkoidoz, gapi
venasinin trombozu, sistosomoz kimi xastaliklor
aiddir. Portal damar sisteminda tazyiqin artmasi
pulmonar hipertenziyanin (PH) inkisafina gatirib
¢ixara bilar. Sirroz ve geyri-sirroz mengali portal
hipertenziya sebabindan inkisaf edan pulmonar
hipertenziyaya — portopulmonar hipertenziya
deyilir.

Portopulmonar hipertenziya (PoPH), pulmonar
arterial hipertenziya (PAH) grupuna, yani 1-ci
klinik grupa aiddir ve rast gelma tezliyina

g6re PAH ndvleri arasinda 4-cl yerdedir.
Muxtelif registrlorin malumatlarina esasen

PAH xastalarinin 5.3%- 15% -ni PoPH tagkil
edir. Qaraciyar transplantasiyasina namizad

olan portal hipertenziyall xastalarin texminan

2% -10%-do PH agkar edilir ve kigilarle
muqgayisade gadinlarda PoPH yaranma riski daha
yuksekdir.lakin, onun yaranma riski garaciyar
patologiyasinin agirliq deracasindan asili deyildir.

PH-in inkisafi portal hipertenziyall xestalerds sag
madacik catismazligina, gatirib ¢ixanr, bu da 6z
ndvbasinds xastalerin prognozunu pislesdirir.
PoPH xastelerin prognozu idiopatik/ irsi PAH
xastalerle miqayisade eyni, hatta bazi registr
malumatlarina esasan daha pis giymetlandirilir.
Masalan, Fransa Pulmonar Hipertenziya
Registrinin malumatina asasen PoPH xastalarin
1, 3 va 5 illik sag qalma faizi muvafiq olaraq
84%, 69% va 51% taskil edir ki, bu da idiopatik
va irsi PAH xastalerin prognozu ile oxsardir.
Diger REVEAL (ABS) registrinin malumatina
asasan isa, PoPH prognozu idiopatik ve ya irsi
PAH prognozu ile muqgayisaede daha pisdir: 2

illik prognoz muvafiq olaraq 67% ve 85%,5 illik
prognoz ise 49% ve 69% tagkil etmisdir. Oxsar
neticeler ispaniya PH registri REHAP-ds do
gosterilmigdir.

PoPH patogenezi:

PoPH yaranma mexanizmi bu gline gader
tam aydin deyildir. Lakin garaciyerde

bas veran patoloji proseslarls slagedar
muxtalif mexanizmler geyd olunur. Sirrotik
deyisiklikloer garaciysrdaxili mtgavimetin ve
portal tazyiq gradiyentinin artmasina getirib
cixarir Ki, bu da 6z névbesinds, porto-kaval
suntlarin formalasmasina sabab olur. Suntlar
vasitesile vazoaktiv maddseler gqaraciysrda
zorarsizlesdiriimaden birbasa Umumi gan
ddévranina daxil olur. Belslikla, splanxik
vazodilatasiya, sistem damar migavimatinin
azalmasi bas verir ve hiperdinamik vaziyyst
yaranir. Vazoaktiv maddslarin (glukagon,
prostaglandin, NO, adenozin, 6d tursulari,
substansiya P, TNF va s.) sintezinin splanxik
sistemda artmasi hipotezi de mévcuddur.

Sirrotik xestealerdaki hiperdinamik veziyyet (lrek
fealiyyetinin artmasi, vazodilatasiya) damarlarda
kasma garginliyini artiraraq endotel disfunskiyaya
sebab olur ve naticeds arteriopatiya yaranir.

Belslikla, tromboksan ve endotelin-1 sintezininin
suratlenmasi, prostasiklin (PC) ve azot oksidi
(NO) kimi vazodilatatorlarin ¢atismazhg pulmonar
damar migavimatinin artmasi ile miusayiet
olunaraq, PoPH-in inkisafina sebab olur.

Neticada bir sira damar mediatorlari,

proiltihabi sitokinler, proangiogenez faktorlar

vo bakterial endotoksinler garaciysrde
inaktivasiya olunmadan birbasa bagirsaglardan
pulmonar sistemae 6tlrilmasi pulmonar
endoteli zedslayerak,endotel hiiceyralarinin
proliferasiyasina, saya ozelo hipertrofiyasina ve
in situ tromboza sebeab olur.Umumilikds, PAH
diger ndvlerinda oldugu kimi, PoPH inkisafinda
da oxsar fundamental patogenetik mexanizmlar
dayanir ve eyni patomorfoloji dayisiklikler agkar
edilir (sok. 1).

Bundan slave, damar tonusunu tanzimlayan
BMP 9 ve BMP 10 (simik morfogenetik 9 ve 10
zulallan) kimi spesifik mediatorlarin saviyyalarinin
saglam insanlarla migayisade portopulmonar
hipertenziyasi olan xastelerde daha asag oldugu
askar edilmisdir.

Sakil 1. Portopulmonar hipertenziyanin
asas patogenetik mexanizmlari
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PoPH klinik tezahirleri:

PoPH aziyyst ¢aken xastslarde ham portal
hipertenziyanin, hem de PoPH simptomlaina
rast galmek olar. Lakin PoOPH-nin erkan
marhalalarinda xastelik asimptomatik olur
ve yaxud yalniz qaraciyer patologiyasinin
simptomlari ile migayist olunur.

* Pulmonar hipertenziyanin erkan ve asas
sikayatloerina tanganafeslik, zsiflik ve tez yorulma
aiddir. Baglangicda fiziki yuklanma zamani
yaranan tangenafeslik xasteliyin en gox goérilan
simptomudur. Adatan xeastaliyin gedisi ile nafas
darligi tedricen artir, amma bogulma tutmalari
musahids edilmir.

+ Xostaliyin iralilemis marhalalerinda Urak
ddyuntuleri, basgicelleonms ve sinkopal hallar
geyd olunur.

+ Sag madacik ¢catismazligi inkisaf etdikds,
muvafiq simptomlar ve slamatler agkar olunur.

PoPH diagnostikasi:

» Anamnestik malumatlarin diizgin toplanilmasi
(genetik amiller, HiV infeksiyasi, autoimmun
xastaliklar, derman va toksik maddalarin gabulu)
vacibdir.

* PoPH olan xestalerds fizikal miayina zamani
xronik qaraciyer (teleangioektaziya, palmar
eritema, hepatomeqaliya, palpator sert garaciyar)
vo sag madacik catismazligi elamatlerini askar
etmak mUmkudndur.

+ EKQ-da sag madaciyin hipertrofiyasi va
haddindan artiq yiklanmasi, p-pulmonale,
Urayin elektrik oxunun saga yerdeayismasi, His
destasinin sag ayaqgciginin blokadasi slamatleri

askar edile bilar.

+ D&s gefesinin rentgenoqgrafiyasi daha ¢cox PH
sebabini aydinlagsdirmaga imkan verir.

+ Komputer tomogqrafiyasi (KT) PH differensial
diagnostikasi ti¢tin vacibdir.

« Mutleg mUayinalare bir sira gan testlari
(bdyreklerin, garaciyar funksiyasinin, protein
torkibinin giymatlendirilmasi, HivV, hepatitlar,
koaqulogramma va s.) daxildir.

« Tenaffus funksional testlari de muayina
siyahisina daxildir.

« Transtorakal exokardiografiya (ExoKQ) PoPH
diagnostikasinda an mihim geyri-invaziv

Usul hesab olunur. Tengnefasalik sikayati olan
xronik qaraciyer xestsliklerindan aziyyat cokan
bitln xastslere, eyni zamanda qaraciyer
transplantasiyasina namizad olan xastelera
ExoKQ muayinasinin apariimasi tévsiye

edilir. ExoKQ pulmonar arteriyada (PAST)
sistolik tazyiqin saviyyasini, eyni zamanda,

sag madaciyin dlculerini, sistolik ve diastolik
funksiyasini deyerlendirmak Ugun istifade olunur.
Eyni zamanda, ExoKQ muayinasinin kémakliyi
ile PH digar sebablerini de istisna etmak
mUmkdnddr. PAST 50 mm c.s. yuxari olmasi orta
vo agir PoPH-dan xabar verir. Lakin PAST< 30
mm c.s. PoPH diagnozunu inkar etmaye esas
verir.

+ Sag ureyin kateterizasiyasi (SUK) PH
tesdiglenmasinds qizil standart sayilir.

PAST 50 mm c.s. yuxari olan ve garaciyer
transplantasiyasina namizad olan xestelerde
SUK yerinas yetirilmalidir. Avropa Kardiologlar
Camiyystinin ve Avropa Respirator Camiyyastinin
2022-ci il tévsiyyslerine ssasen PAH
diagnozunun tesdiglenmesi lictin SUK aparilmasi
mutleqdir ve diagnostik meyarlarina aiddir:

+ Pulmonar arteriyanin orta tazyiqginin ( PA orta
tezyiqgi) >20 mm c.s.

« Pulmonar arteriyanin tixanma tezyiqinin (PATT)
<15 mmc.s.

* Pulmonar damar migavimsatinin (PDM) > 2 Vud
vahidi olmasi.

SUK esasen PoPH-nin 3 agirliq deracssi vardir:
yungul (PA orta tezyigi 20-35 mm c.s.), orta (PA
orta tezyiqgi 35-45 mm c.s.) ve agir ( >45 mm
c.s.). Bununla yanasi, SUK hemodinamikani
atrafli deyerlendirmays ve PoPH -ni PA orta
tazyiqinin ylksalmasi ile mlUsayist olunan
qgaraciyar patologiyalarinda rast gslinan diger
hemodinamik veziyyatlerdan differensasiya
etmeays imkan yaradir. Bu hemodinamik
vaziyyetleri 3 néve bélmak olar:

* hiperdinamik;
* hipervolemiya, ikincili hiperaldosteronizm;

* portopulmonar hipertenziya, pulmonar damar
mugavimatinin artmasi.

Pulmonar hemodinamikanin ayri- ayri névlerinin
xUsusiyyetleri cedval 1-da tesvir olunmusdur.



Qaraciyaer xastaliklorinde pulmonar hemodinamikanin tasviri

. . Pulmonar Pulmonar
Hemodinamik . . Pulmonar damar -
. arteriyanin orta | arteriyanin tixanma . Urak atimi
voziyyatlor . - mugavimati
tazyiqi tazyiqi
Hiperdinamik Artmis Artmis Azalmis Yiksalmis
Hipervolemik Artmis Artmis Artmis / normal Yiksalmis
Portopulmonar Artmis Azalmis / Normal Artmis Azalmis / Normal

hipertenziya

Qaraciyer transplantasiyasina namized olan xastslers ilde bir defe SUK apariimasi tévsiye olunur.
PoPH miualicasi:

PoPH mualicasinin asasini Umumi tovsiyaler, dastaklayici ve qaraciyar transplantasiyasi daxil olmagla
PAH spesifik terapiya toskil edir. Umumi tévsiyslere hamilslikden qorunma, grip ve pnevmokokk
infeksiyalarina garsi mévsumi immunizasiya daxildir. PAH mualicesinda tatbiq olunan desteklayici
terapiyaya oksigen terapiyasi (SpO2 89% asagdi olan xastalards), oral antikoaqulyantlar (portal
hipertenziyada ganaxma riski sebabi ile tévsiya olunmur), diuretiklar aiddir. PAH diger formalarinda
istifade olunan kalsium kanal blokatorlari portal hipertenziyanin gedisatina manfi tesir gdstardiyi Gcln
PoPH istifade olunmur. Portal hipertenziyanin mualicasinds istifade olunan b-adrenoblokatorlar PoPH
rutin olaraq isifadasi ile bagh tévsiyslar mévcud deyildir (klinik tedgigatlarin olmamasi sebsbindan).

PAH spesifik mialicesinda ¢ox ciddi ugurlar alds edilmisdir.Buraya endotelin reseptor antagonistlerini,
fosfodiesteraza-5 inhibitorlarini, quanilat tsiklaza stimulyatorlari, prostasiklin analoglari ve prostasiklin
reseptor agonistleri aiddir. Aparilan coxsayl klinik tedgigatlar PAH spesifik mialicanin PA orta
toezyiginin enmasi ve PDM azalmasi kimi misbsat tasirlerini géstarmisdir Bu derman preparatlari
daha ¢ox garaciyarde metabolizs oldugu Ug¢iin esasen PAH klinik tedgiqatlarina PoPH xastaler

daxil edilmamisdir. Hal-hazirda PoPH xastelerds spesifik mualicenin effektliyini ve tahlikasizliyini
sUbuta yetiren azsayl klinik tedgigatlar vardir. Masalan, PORTICO klinik tadqgigatinda 12 hafta
arzinde maksisentan ile mualice olunan 85 xasteda plasebo ile migayiseds 35% xastade garaciyer
funksyasina menfi tesir etmadan PDM —da azalma muisahids edilmisdir.Diger, 13 POPH xeaste
Uzarinda apariimigs PATENT-1 randomiza olunmus klinik tedqgigatin naticaesine asasen isa, 12 hafte
arzinda riosiguatla mualice naticasinds 6 deq. gazini testinin gostericilarine gdre yaxsilasma alda
olumusdur. Mialice zamani riosiguat garaciyare alave yan tasir géstermamisdir. PAH- da effektiv
spesifik mdalics ile yanagl mivafiq xestslerds qaraciyar transplantasiyasinin apariimasi daha yaxsi
naticalerin alds olunmasina imkan verir. PA orta tezyiqginin 45 mm c.s. yuxari olmasi, qaraciyar
transplantasiyasina sks gdsterisdir. Umumilikde, PoPH miialicesi PH ekspert markazlorinde
aparilimalidir.

Naticae.

PoPH portal hipertenziyanin agirlasmasidir ve PAH ile oxsar gedisata malikdir. Exokardiografiya PoPH
— nin esas skrining Usuludur. Diagnozun tesdiglenmesinde ve miialice taktikasinin seciminde SUK
qizil standart hesab olunur. Spesifik mualice apariimadigi hallarda PoPH prognozu pisdir. Hazirki
naticelers gdrs, garaciyar transplantasiyasi xastelerin sag galma middstini shemiyyatli deraceds
uzadir. YUksak orta PA tazyiqgi olan xasterlerds transplantasiyadan énce spesifik mialicanin apariimasi
tdvsiya olunur. Ginimuizde PoPH mualicesinde mibahisali magamlari nezers alaraq, bu sahade
gelacek tadqgigatlarin aparilmasina ehtiyac vardir.

Hazirladi:

t.0.f.d. Aygiin Kazimh
Azarbaycan Tibb Universiteti, | Daxili Xastaliklor kafedrasi, assistent

Xroniki tromboembolik pulmonar
hipertenziya (XTEPH)

XTEPH, prekapillar agciyar hipertenziyasinin (AH)
bir ndvl olub, agciyer tromboemboliyasinin (ATE)
natamam arimasi ve agciyer damar yataginda
gan aximina mane olan xronik, fibrotik tromb
materialinin formalagmasi naticesinde inkisaf
edir. ATE kecirmis pasientlerin 0.56-3.2%-da
XTEPH inkisaf edir. Provokasiya olunmamis

vo ya takrari ATE-li pasientlerde XTEPH

inkisaf riski daha ylksakdir. Har ne gadar ATE
XTEPH inkisafi G¢lin esas sayilsa da, XTEPH-li
pasientlorin bir gismi ATE kegcirdiyini bilmir ve

ya xatirlamir. ATE kecirmis bir cox pasientda
XTEPH-in inkisaf etmamasi bu xastaliyin inkisafi
dcun slave amillers ehtiyacin oldugu genastinin
formalasmasina sebab olmusdur. Antifosfolipid
antitellor ve factor VIl seviyyasinds artis kimi
trombofilik veziyyatlor XTEPH-li pasientlarde
daha six rastlanmisdir. Xasteliyin inkisafini izah
etmaye calisan alternativ patofizioloji hipotezler
da mévcuddur:

* Endogen fibrinolizisds ¢catismazliglar;

* Endogen fibrinolizise rezistent fibrin
variantlarinin olmasi;

+ Agciyer arteriopatiyasi zemininda in situ
tromboz;

* Angiogenezin yetarsizliyi ve iltihab.

XTEPH-Ii pasientler adstan fiziki aktivlik
asnasinda ortaya ¢ixan tangnafeslik ve tez
yorulma sikayatleri ile miracist edirler. Bir cox
hallarda bu gikayatlerle hekime muracist edan
pasientlarin diagnozunun deqgiglesdiriimasi aylar-
illar sonra mUumkun olur ve diagnoz qoyularkan
bir cox pasientin funksional sinfi NYHA IlI-IV olur.
XTEPH-Ii xastelarin diger sikaystleri arasinda
fiziki aktivlikde sineds agr, bayilma, asagi
otraflarda siskinlik sayila bilar.

XTEPH, AH-nin mualice taktikasi fergli olan ve
tam sagalabilen sababi olugu tcln AH-li har bir
pasient XTEPH ehtimali diggstli sekilde nazarden
kecirilmalidir. XTEPH axtarilan pasientlarda

ilkin skrining muayinasi agciyerin ventilasion-
perfuzion ssintigrafiyasidir (V/Q test). V/Q testin
hassaslgi yuksakdir (96-97.4%), manfi prediktiv
deyari 100%-o yaxindir ve subsegmentar ve

ya daha genis perfuziya defektleri olmadigda
XTEPH aminlikle inkar oluna biler. Bels

defektlor agkarlanmis pasientlards ise pulmonar
arteriyalarinin angioqrafiyasi (PAQ) ve Urek
bosluglarinin kateterizasiyasi (UBK) muayinsleri
aparilmalidir. Her iki mUayinanin naticasi mualice
secimlerinin edilmasindas istifade olunan vacib
malumatlardir.

Dos gafasinin kontrasth KT muayinasi PH-Ii
pasientlarin dayerlendiriimasinds avazedilmaz
rola malikdir. Hom agciyer parenximasi, hem do
vaskular strukturlari hagda malumat alds etmaya
imkan verir. Bu misbat cehatlerine baxmayaraq
KT muayinasinin xtsusile subsegmentar
xastelikleri agkarlamada hassasligi asagidir ve
anamnez olaraq XTEPH ehtimali ylksek olan
pasientlords yalniz KT muayinasi ilo XTEPH inkar
olunmamalidr.

PAQ muayinasi agciysr damar yataginin geyri-
selektiv ve selektiv vizualizasiyasina imkan verir.
Bundan slave XTEPH-Ii xastslards trombotik
darliglarin lokalizasiyasindan asili olaraq mualice
gerarinin verilmasina imkan verir.

Sakil 1. Sag ve sol agciyar arteriyalarinin
angiografik tesvirleri. Har iki agciysrda lobar
va segmentar arteriyalarda XTEPH alamatlori
izlonilir.

Carrahi mudaxile Ggln alverigli XTEPH
xastalerinda pulmonar endarterektomiya

(PEA) ilk secim olaraq tévsiye olunur. PEA
hemodinamik goéstaricilari, pasientin haroket
gabiliyyatinin yaxsilasdirir, 8l1im riskini azaldir.
Proksimal XTEPH-li xastelerde 5 illik saggalma
gostericisi PEA icra olunmus ve PEA-dan imtina
etmis pasientlerde muvafiq olaraq 83% ve 53%
olmusdur. PEA 1970-ci illerden etibaran tatbiq
olunan metod olub, periopativ 6lim nisbati

ilk illerde 20% oldugu halda hazirda tecribali
markazlerda bu gdsterici 2%-o gader azalmisdir.

Sakil 2. Sakil 1-de angioqgrafik tasvirlari
gostarilmis pasientin sag ve sol agciyar
arteriyasinin endarterektomiya materiali

Pulmonar balon angioplastika (PBA) — carrahi
mudaxile mimkin olmayan ve ya mudaxileden
sonra AH davam eden pasientlarda tetbiq
olunan invaziv midaxile metodudur. Bu mualice
XTEPH xastelarinin hemodinamik g&staricilerinin,
sag madacik funksiyasinin, hamcinin fiziki
aktivlik deracasinin yaxsilagsmasina imkan verir.
Adciyer arteriyasinin kicik saxalerinds trombotik
obstuksiya tel ile kecildikden sonra kigik
balonlarla dilatasiya olunarag hamin saxads gan
aximi temin olunur. Bir ne¢a seansda tadricilik
prinsipi ile icra olunan bu mialice metodu ancaq
bu sahadae tecriibali merkazlerds icra olunmalidir.

XTEPH-in mikrovaskular komponentinin
mualicesi U¢un derman vasitelerinden istifade
oluna biler. Riosiguat XTEPH-Ili xastslerda
gdstarisi olan esas dermandir. CHEST-1
tedgiqatinda Riosiguat inoperabl ve ya emaliyyat
olunsa da AH davam edan pasientler Uzarinda
16 heftalik mualice ile sinagdan kecirilmisdir.
Riosiguat golunda plasebo ile miigayiseds 6
deqigelik gazma masafesi artmis, pulmonar
vaskular muqgavimet 31% azalmisdir. Bundan
olave darialtl Treprostinil de XTEPH xastalarinde
istifade oluna biler. Endotelin reseptor antagonisti
olan Masitentanin XTEPH-Ili xestalards tedqiqati
halslik tamamlanmamisdir.

Hansi mualice metodunun istifade olunmasindan
asili olmayaraq XTEPH-Ii pasientler &mur boyu
antikoagulant maalice gabul etmalidir.
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Idiopatik Pulmonar Hipertenziya

IPAH

Pulmonar hipertenziya (PH) - sag Grek
kateterizasiyasi zamani 6lculen ortalama
pulmonar arterial tozyiqgin 20 mmHg-dan ¢ox
olmasi kimi miayyan edilir.

Pulmonar arterial hipertenziya (PAH) - ekspirium
sonu pulmonar arteriya parcimlanmsa tazyiqginin
15 mmHg-den az ve pulmonar vaskular
muqgavimsatin 3 Woods vahidindan ¢ox olmagla
prekapilyar hipertenziyasi olan xastsaleri ehtiva
edir.

Pulmonar vaskular migavimatin artmasi

endotel vo saya azals hiiceyralarinin
proliferasiyasina sabab olur, naticeds kigik kalibrli
pulmonar arteriyalarin tunika media tebagasi
hipertrofiyalasir. Endotel hiiceyrelerinde azot
oksidin ve prostasiklinin istehsall pozulur.

Pulmonar arterial hipertenziyanin idiopatik
(idiopaticPAH) va irsi formalari (HeritablePAH)
irsi kecigli - genetik mutasiya ile induklanir

ki, idiopatik forma agciyar hipertenziyasinin
inkisafinda genetik fenotipik tezahir daha
gucluddr. Amma Umumi baxanda, har iki
formada Ust-Usts diisen — eyni mangali
genetik mutasiyalar var. IPAH asagidaki
genetik mutasiyalarla slagsli ola biler: sUmuk
morfogenetik protein reseptoru tip 2 (BMPR2),



1 ve 9 homoloqu (SMAD 1 va 9), kalium kanali
sub ailesi K 3cii tizv (KCNKS3) ve caveolin 1
(CAV1). IPAH-In inkisafinda genetika asas rol
oynasa da, patogenezin siddstlenmasinde
tetiklayici amiller var. Masalan, idiopatik PAH
olan 340 xastenin datalarina baxildiginda

- digar orijinli pulmonar arterial hipertenziya
va risk faktoru olan xaste populyasiyasi (aile
xastaliyi, kollagen damar xastaliyi, anadangalma
sistemik- pulmonar suntlar va ya fenfluramin/
deksfenfluramin gsbulu) ile migayiseda
genetik defekt askarlanan IPAHII xastalerde
stimulantlardan (amfetamin, metamfetamin,
kokain) istifads 10,14 dafe ¢coxdur.
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ABS-da pulmonar arterial hipertenziyasi

olan 2039 xastenin reyestrinde orta yas 51,7
(£14.5 i), gadin-kisi nisbati 3,9:1,0 idi. Homin
xostalerin 46,6%-i (950) IPAH kimi tosnif
edilmisdir. Hesablamalara gére, iPAH 1
milyondan 1 nafarda rast galinir. Miialice
olunmazsa, ortalama sag qalma miiddati

2,8 ildir. Patofiziologiyada pulmonar arterial
hipertenziyanin bittuin formalarina xas deyigsiklik
— pulmonar vaskularitenin remodelingi, kalium
kanallarinin anormal ¢alismasi/funksiyasinin
pozulmasi ile alagsli vazokonstriksiya baglayir.
Vazodilatator agentlerin (azot oksidi, prostasiklin)
azalmasi ve vazokonstriktorlarin (endotelin-1)
artmasi prosesi daha da progressivlosir.

iPAH klinikasinda ilkin simptomlara
tengnafaslik, yorgunluq, sina agrisi,
sinkop/presinkop, asagi straflarin 6demi
daxildir. Simptomlarin geyri-miiayyanliyi
diagnoz qoyulmasinin orta hesabla 2 il
gecikmasina sabab olur. Ouskultasiyada
ikinci Urek sesinin agciyer komponentinin
artmasi (P2) (93%), trikiispid catismazhgi
kiyU (40%), pulmonar ¢atismazlq kiyu
(13%) esidilir ve periferik 6dem (%32) gorils
bilir.

idiopatik pulmonar arterial hipertenziya
diagnozunu qoymaq u¢un - pulmonar arterial
tezyiqi artdiracaq diger butin sebableri inkar
etmak lazimdir. Klinisist, pulmonar arterial
hipertenziya diagnozunu tasdiglayen sag
Urek kateterizasiyasi prosedurasini etmazden
avval non-invaziv diagnostik vasitalars al
atmalidir. Seroloji testler - birlesdirici toxuma
xastaliklerinin (skleroderma, sistemik
skleroz, lupus) inkari tigiin baxiimali, HiV,
sirrotik garaciyer xastaliyi, sistosomiazin ve
S. inkar edilmalidir.

Elektrokardiogramma (EKQ), dés gafesinin
rentgenoqrafiyasi ve spirometriya - agciyer
hipertenziyasinin diagnostikasinda olmazsa

olmazdir, baxmayaraq ki, bu tsullarin heg biri
skrining U¢ln kifayst gadar sensitiv ve ya
spesifik deyil. EKQ-da sag oxun sapmasi 79%
va sag madaciyin hipertrofiyasi, sag madacik
yuklenma elamatleri 87% hallarda migahide
olunur. idiopatik pulmonar hipertenziya

- Umumi agciyar tutumunun (TLC - Total

Lung Capasity) ve mutleq hayati tutumun (
FVC - Forced Vital Capacity) azalmasina
sebab ola bilir. IPAH olan xestelerds karbon
monoxidin (DLCO-diffusing capasity of carbon
monoxide) diffuziya gabiliyysti de shemiyyatli
deracadse azdir. Yuxu ve fiziki yik zamani
oksigenls doyma daracaesinin dl¢iimasi
agciyer hipertenziyasi stibhasi olan xastsalerda
6namli diagnostik vasitadir, glinkl “en
ylungul” hipoksiya bels - agciysr arteriyasinin
vazokonstriksiyasini daha da artira bilar.

Exokardiografiya yluksalmis pulmonar

arterial tazyiqi gdéstere bilacek an ilkin
metoddur. Skrining U¢tn faydalidir, lakin
SPAP dayarlandiriimasinda 50% daqiqliye
malikdir. SPAPIn exo ile 6lgimina xastanin
durgunluq statusunun vaziyyati, xastanin
exogenliyinin keyfiyyati (operatora subjektiv
ola biler), pik axim siratindaki deayiskanlik
tesir edir. Exoda SPAP, trikuspit axim

suratinin dayarlandirilmasi, sag bosluglarin
deyarlandirilmasi, sistolik ve diyastolik
funskiya, RV fraksiyonal saha dayigimi,
TAPSE, RV anular toxuma doppler
parametrleri ve s. kimi faktorlar baxilir. SUbhali
vaziyyastlerds, agiglana bilmayen dispne varsa
fiziki yUkle exokardiyografiya vacib ola biler.

Pulmonar arterial hipertenziyanin

(pulmonar hipertenziyadan fargli olaraq)
diagnostikasinda sag Urek kateterizasiyasi
an vacib metoddur. Bu midaxile bize
-pulmonar arteriya tezyiqi, agciyar kapilyar
parcimlama tazyiqi, pulmonar vaskular
rezistantliq ve transpulmonar va diastolik
tazyiq gradiyenti de daxil olmagla tam
hemodinamik giymatlendirma verir. Sol
Urayin kateterizasiyasi da eynizamanli aparilir,
cunkl parcimlema tazyiqi, sol qulagciq ve
sol ventrikul diastol sonu tazyiqi bilmak —

sol tUrak mensali pulmonar hipertenziyanin
inkarinda énemlidir. Besinci Umumdiinya
PAH simpoziumu agciyar hipertenziyasini
istirahatde ortalama PATIn (pulmonar

arterial tazyigin) 20 mmHg-dean ¢cox olmasi
kimi muayyan etdi. Agciyar arteriyasinin
hipertenziyasi - istirahatds, ortalama PAT-in
20 mmHg-dan ¢ox olmasi ve agciyar kapilyar
parcimlanma tazyiginin (PCWP) 15 mmHg-dan
az olmasi vae pulmonar damar migavimatinin
(PVR) 3 Woods vahidindan ¢cox olmasi ile
mueyyan edilir.

likin miialiceys baslamazdan avval iPAH olan
xastelerin kalsium kanal blokerlerina (CCB)
cavab verib-vermadiyini miayyan etmak Ugln
vazoreaktivlik testi edilmalidir. Vazoreaktivite
testi sag Urok kateterizasiyasi zamani
vazodilatatlarin (azot oksidi, inhale ilioprost,
epoprostenol, adenozin) tetbiqgi ile agciyer
arteriyasinin ortalama tezyiqinin bazal deysrs
gbra 10 mmHg diismasi ve ya 40 mmHg-den
asagi dismasi ile musbat gabul edilir. Vo ham
da, kardiak output artmall ve ya deyismemali,
sistemik gan tezyiqi de dayismamealidir.
Vazoreaktiv xastalar dihidropiridin, nifedipin ve
ya diltiazem kimi kalsium kanal blokerlerinden
faydalana bilerler.

Xestaliyin siddatini misyyan etmak vo
mualicays reaksiyani giymatlendirmak

Ucun xastalar masq gabiliyysti sinagindan
kecmalidirler. Obyektiv 6lciim tgln 6 deqgigalik
gazinti testi istifads olunur, bu, mortalligin
prognozlasdirici géstaricisidir va mualicaye
cavabi giymstlendirmadsa istifads olunur. Masq
gabiliyystine asasen, xastenin funksional sinifi
UST-nin Agciyer Hipertenziyasinin Funksional
Toesnifatina uygun mdueyyanlagdirilir.

UST funksional sinif Il xestelers fosfodiesteraza
tip- 5 inhibitorlan sildenafilden aslave ambrisentan
va ya bosentan kimi endotelin reseptor
antaqonistleri tévsiys olunur (sinif A). UST sinif IlI
Ucun ambrisentan ve ya bosentan + sildenafilden
alava, venadaxili epoprostenol ve ya inhale
iloprost istifade edile biler (sinif A). Epoprostenol
IV va inhale iloprost — pulmonar arterial dilatasiya,
platelet agregasiyasinin inhibisiyasi ve saya
azalelarin proliferasiyasini angslleyan prostasiklin
analoglaridir. istenilen kliniki cavab olmazsa UST
FS Il xasteleri Gciln prostasiklin analoglarindan
alternativ mualice derialti treprostinil daxildir (sinif
B). Sildenafil intoleransi zamani, tadalafil segim
ola biler.

UST FS IV sinif xestsler iglin venadaxili
epoprostenol asas mualicadir. istanilen klinik
cavab olmadiqda, kombinasiya mualicasi
baslanilmalidir. ilerilemis merhale ve ya

siiratle iraliloyen IPAH xastaleri tigiin palliativ
atrial septostomiya ve/va ya Urak- agciyer
transplantasiyasi ga¢inilmazdir. Slbatte

ki, spesifik darman mualicesinden basqa
hipoksiyanin dnlenmasi U¢ln nazal oksigen
terapiyasi (xroniki, ev seraitinda) ve durgunluqg
simptomlarini dizaltmaek Ug¢ln diuretik mualicanin
da tatbiqgi vacibdir. REVEAL PAH reyestrina
gobra > 60 yas kisi pasiyentler, birlegdirici
toxuma xastaliyinin sebeb oldugu PAH, PAH aile
hekayesi, UST funksional sinif lll ve ya IV, béyrek
catismazlid, istirahat sistolik arterial tozyiq <
110 mmHg, drak ritmi > 92/daq, 6 daqigalik
yuriyus masafesi 165m, BNP > 180 pg/ml, PVR
> 32 Wood vahid, exoda preikardial effuziyasi
varligi, TAPSE < 15 mm, DLCO <32% olmasi
pis prognoz gdstericisi olub, bu xastaler surveyi
< 1 il olan xestalerdir. IPAHII xastaler miitlaq
movsumsal infeksiyalara garsl peyvandlenmali,
reabilitasiya ve psixoloji/sosial destak daxil
olmagla, desteklayici terapiya almalidir.
Reproduktiv yasda olan gadin xastalere dogusa
nazaretle baglh meslehatler verilimalidir, ¢linki
hamilslik bu xastalerde istanmayan naticalera
sabab ola biler, maternal mortalligin an esas
sebabi oldugu unudulmamalidir.
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Sag urak kateterizasiyasi
vo kateter labaratoriyasinda
dayerlandirdiyimiz kardiak
hemodinamik parametrlar

Sag urak kateterizasiyasi sag Urek bosluglarindan
agciyer dévranina kecilerak hemodinamik
deyarlarin élclimasidir. Kateterizasiya
laboratoriyasinda hemodinamik parametrlerin
deyaerlendiriimasi Urak-damar xastsliklerinin
diagnostika ve mualicesinde muhim rol oynayir.

Sag Urek kateterizasiyasinda asas hadef venoz
sistem yolu ile sag Urek bosluglari ve pulmonar
arteriyanin, an sonda pulmonar arteriyanin uc
tezyiqinin dl¢tlmasidir. 1970 ci illerde Swan
Ganz balon ile Gzdirllerak Urayin sag terafine
ve pulmonar arteriyaya ke¢gmayi rahatlagsdiran
ucu balonlu bir kateter yaratmisdir (Swan Ganz
kateteri), bu kateter bugiine gader tazyiq ve
hacm 6lcimlarinda an ¢ox istifade olunan
kateterdir.

Sag urak kateterizasiyasinda Gmumi prinsiplar:
+ Kateterizasiya labaratoriyasi:

Sag Urak kateterizasiyasinin icra edilmasi tgln
labaratoriyada uydun seraitin ve levazimatlarin
olmasi ile yanasi bu proseduru tacrtbali bir
komandanin icra etmasi de shamiyyatlidir.
Proseduru icra edan operatordan basqa istirak
edoen digar personal da tacribali olmalidir.

« Damar yolu / Damar va bosluglara giris:

Giris yerinin yerli anesteziyasi daeri altina 1-2%

li lidokain ( ve ya digar anestetiklor) yeridilmakle
aparilir. ©n ¢ox secilan giris yeri sag qasiqdrr,
bundan slaves sol gasiq ve ya qol damarlar da
istifade edilir.

Giris U¢un sag qasiq segilmisdirse femoral
arteriya palpasiya edilib yeri teyin edilmalidir,
femoral vena arteriyanin medial tarafinds yerlosir,
hem vena hem de arteriyaya girilecokss ilk

onca vena punksiya edilmalidir. Vena punksiyasi
Ucun istifads olunacaq iyna yariya gadar

fizioloji mahlulla doldurulmus 10 ml lik sirnngaya
birlesdirilir, deriye 30-45 derace bucaq altinda
girilerak iyna davamli aspirasiya edilmalidir.
Venaya girilibse tiind rengli, pulsatil olmayan gan
g6raldr.

- Kateterlor:

Sag Urek kateterizasiyasinda yuxarida geyd
edildiyi kimi qizil standart Swan Ganz kateteridir,
bu kateter mévcud olmadigda Multipurpose

vo ya Cournad kateteri istifade edile biler.
XUsusile pulmonar hipertenziya ve ciddi trikuspid
yetorsizliyinds balon uclu kateter istifade edilmasi
tovsiyys olunur.

- icra edilmae texnikasi

Femoral yolla ve balonsuz kateterls icra olundugu
halda, kateter rehbar tel Gizerinden femoral

vena ve asagi bos vena ile anterograd yolla

sag qulaqgciga , sonra da trikuspid va pulmonar
gapaglardan kecilerak ardicil olaraq sag
madaciys va pulmonar arteriyaya girilir, en sonda
pulmonar arteriyanin ucuna galinir. Bu bosluq ve
damarlardan ardicil olaraq oksigen saturasiyasi
Ucln gan nimunalari ve tazyiq dlctimlari alinir.

Balonlu kateter istifads edilacekse daha ¢ox
vidaci vena istifade olunur, bosluglara daxil
olunarken balon orada sigirilmalidir.

Asagida sag Urayin kateterizasiyasi vo
kateterizasiya laboratoriyasinda tez-tez
deyarlandirilen bazi vacib Grek hemodinamik
parametrlari verilmisdir:

Tazyiqler:

Markazi venoz tazyiq (CVP): Qanin sag atriumdan
sag madaciks daxil oldugu zaman meruz galdigi
tazyiqi Olcdr.

Agciyer arteriya tazyiqgi (PAP): gani sag
madacikden agciyarlere dasiyan pulmoner
arteriyadaki tezyiqi dlcir.

Agciyer kapilyar uc tazyiqgi (PCWP): gani sol
madaciys dasiyan agciyar venulalarindaki tazyiqi
Olclr. Bu tezyiq sol madaciyin avvalcaden
yUklenmasinin gdstaricisidir.

Sistolik Arterial Tazyiq (SAP): Boyuk arteriyalarda
(aorta ve karotid arteriyalar) gan tezyiginin an
yUksak dayaridir.

Diastolik Arterial Tazyiq (DAP): Béyuk
arteriyalarda (aorta ve karotid arteriyalar) gan
tezyiqinin an agagi deyeridir.
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Daqigslik hacm: Bir deqigs arzinda Urak
tarefindan vurulan ganin hacmini 8l¢r.

Pulmonar gan axini: Bir degigade agciyarlere
dasinan gan hacmini dlcur.

Sistemik gan axini: Bir degigede badana daginan
gan hacmini élcdr.

Damar mlgavimsati: Qan axinina garsi
mugavimsati olcdr.

Diger Parametrlar:

Oksigen saturasiyasi: Qandaki oksigen
miqgdarinin faizidir.

Karbon dioksid gerginliyi: ganda karbon gazinin
migdarinin élgusu.

Atim Fraksiyasi : Sol madaciyin har Urak
déylntlsi ile ne gadar gan pompaladiginin
Olcusudur.

Sag Urek bosluglarinin kateterizasiyasi
hemodinamik ve anatomik deyarlandirilma olub
xUsusen asagidaki hallarda faydalidir:

+ ©Omaliyyat edilmis ve ya edilmamis
anadangalme Urek qlsurlarinda yanasi fizioloji
xUsusiyyatlerin ayird edilmasi.

« Sistemik va pulmonar sirkulyasiya arasindaki
alagenin ayird edilmaesi.

» Anatomik defektlor ve fizioloji funksiyalar
arasindaki korrelyasiyanin ayird edilmasi

+ Kicik (<2-3mm) defekt va alagelerin, bosluglara
olan ealava giris-cixiglarin ayir edilmasi.

* Pulmonar hipertenziyanin diagnozu, etiologiyasi
ve mialicaye cavabin (vazoreaktivlik testi) vo
mualice taktikasinin teyin olunmasi.

» Mualicaye direncli Urak catismazligi

Sag urak kateterizasiyasinin aks gdsteriglerine ise
mexanik trikuspid ve pulmonar gapaq protezleri,
sag urak bosluglarinda tromb ve térama olmasi
ve terminal xastslikler aiddir.
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