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Sakit vəziyyətdə sağ ürəyin kateterizasiya 
zamanı ölçülən ağciyər arteriyasının orta 
təzyiqinin >20 mm c.s.-dan yuxarı olmasına 
pulmonar hipertenziya deyilir. Normada 
(sakitlikdə) ağciyər arteriyasının orta təzyiqi 
(mPAP) 14±3 mm c.s. təşkil edir. Yuxarı həddi 
20 mm c.s.

Pulmonar hipertenziya (PH) və pulmonar 
arterial hipertenziya (PAH) fərqli anlayışlardır! 
Pulmonar hipertenziya  özündə müxtəlif 
klinik vəziyyətləri birləşdirən və çox sayda 
respirator və kardiovaskular patologiyaları 
ağırlaşdıra bilən patofizioloji vəziyyətdir;

Pulmonar arterial hipertenziya termini 
pulmonar hipertenziyalı xəstələrin bir 
qrupunu təsvir edir və prekapilyar pulmonar 
hipertenziyaya aiddir. PAH diaqnozu PH 
yaradan digər xəstəliklər (ağciyər xəstəliklər, 
xronik tromboembolik PH və digər  nadir 
xəstəliklər) inkar edildikdən sonra qoyulur. 

• Dünya əhalisinin 1% PH əziyyət çəkir

• PH  arasında daha çox soltərəfli ürək 
xəstəliyi olan xəstələr çoxluq təşkil edir

• Avropa registrlərinin verdiyi məlumatlara 
əsasən  idiopatik və irsi PAH çox nadir haldır 
və  hər 1 milyon əhalidə 5-15 PAH rast gəlinir 
və hər il 5-10 yeni hal qeydə alınır.

• PH-nın digər qrupları ilə müqayisədə, 
idiopatik PAH daha çox gənc şəxslərdə və 
xüsusilə də, qadınlarda müşahidə edilir.

• Ortalama simptomların yaranmasından 
diaqnozun qoyulmasına qədər 27 ay keçir 
(simptomların qeyri-spesifik olması ilə 
əlaqədərdir)

Pulmonar hipertenziyanın hemodinamik 
təsviri

PA – pulmonar arteriya, PATT - pulmonar 
arteriyanın tıxanma təzyiqi, PDM - pulmonar 
damar  müqaviməti, WU - Vud vahidi

Tərifi Xarakteristikaları

Pulmonar 
hipertenziya orta PAT >20 mm c.s

Pre-kapilyar PH

orta PA təzyiqi  >20 
mm c.s
PATT    ≤15 mm c.s 
PVM >2 WU

İzolə post-kapilyar 
PH

Orta PA təzyiqi>20 
mm c.s.   
PATT> 15 mm c.s 
PVM <2 WU

Kombinə post- və 
pre-kapilyar PH

Orta PA təzyiqi>20 
mm c.s. 
PATT> 15 mm c.s.
PVM >2 WU

Məşq ilə əlaqədar 
PH

orta PA təzyiqi/ürək 
atımı nisbəti sakitlik 
və fiziki sınaq zamanı 
fərqi >3mm c.s/L/
dəq



Beləliklə, tromboksan və endotelin-1 sintezininin 
sürətlənməsi, prostasiklin (PC) və azot oksidi 
(NO) kimi vazodilatatorların çatışmazlığı pulmonar 
damar müqavimətinin artması ilə müşayiət 
olunaraq,  PoPH-ın inkişafına səbəb olur.

Nəticədə bir sıra damar mediatorları, 
proiltihabi sitokinlər, proangiogenez faktorlar 
və bakterial endotoksinlər qaraciyərdə 
inaktivasiya olunmadan  birbaşa bağırsaqlardan 
pulmonar sistemə ötürülməsi pulmonar 
endoteli zədələyərək,endotel hüceyrələrinin 
proliferasiyasına, saya əzələ hipertrofiyasına və 
in situ tromboza səbəb olur.Ümumilikdə, PAH 
digər növlərində olduğu kimi, PoPH inkişafında 
da oxşar fundamental patogenetik mexanizmlər 
dayanır və eyni patomorfoloji dəyişikliklər aşkar 
edilir (şək. 1).  

Bundan əlavə, damar tonusunu tənzimləyən 
BMP 9 və BMP 10 (sümük morfogenetik 9 və 10 
zülalları) kimi spesifik mediatorların səviyyələrinin 
sağlam insanlarla müqayisədə portopulmonar 
hipertenziyası olan xəstələrdə daha aşağı olduğu 
aşkar edilmişdir.

aşkar edilə bilər.

• Döş qəfəsinin rentgenoqrafiyası daha çox PH 
səbəbini aydınlaşdırmağa imkan verir.

• Kompüter tomoqrafiyası (KT) PH differensial 
diaqnostikası üçün vacibdir.

• Mütləq müayinələrə bir sıra qan testləri 
(böyrəklərin, qaraciyər funksiyasının, protein 
tərkibinin qiymətləndirilməsi, HİV, hepatitlər, 
koaquloqramma və s.)   daxildir. 

• Tənəffüs funksional testləri də müayinə 
siyahısına daxildir.

• Transtorakal exokardioqrafiya (ExoKQ) PoPH 
diaqnostikasında ən mühüm qeyri-invaziv 
üsul hesab olunur. Təngnəfəsəlik şikayəti olan 
xronik qaraciyər xəstəliklərindən əziyyət çəkən 
bütün xəstələrə, eyni zamanda  qaraciyər 
transplantasiyasına namizəd olan xəstələrə 
ExoKQ müayinəsinin aparılması tövsiyə 
edilir. ExoKQ  pulmonar arteriyada (PAST) 
sistolik təzyiqin səviyyəsini, eyni zamanda, 
sağ mədəciyin ölçülərini, sistolik və diastolik 
funksiyasını dəyərləndirmək  üçün istifadə olunur. 
Eyni zamanda,  ExoKQ müayinəsinin köməkliyi 
ilə PH digər səbəblərini də istisna etmək 
mümkündür. PAST 50 mm c.s. yuxarı olması  orta 
və  ağır  PoPH-dan xəbər verir. Lakin PAST< 30 
mm c.s.  PoPH diaqnozunu inkar etməyə əsas 
verir. 

• Sağ ürəyin kateterizasiyası (SÜK)  PH 
təsdiqlənməsində qızıl standart sayılır. 
PAST 50 mm c.s. yuxarı olan və qaraciyər 
transplantasiyasına namizəd olan xəstələrdə 
SÜK yerinə yetirilməlidir.  Avropa Kardioloqlar 
Cəmiyyətinin və Avropa Respirator Cəmiyyətinin 
2022-ci il tövsiyyələrinə əsasən PAH 
diaqnozunun təsdiqlənməsi üçün SÜK aparılması 
mütləqdir və diaqnostik meyarlarına aiddir:

• Pulmonar arteriyanın orta təzyiqinin ( PA orta 
təzyiqi) >20 mm c.s. 

• Pulmonar arteriyanın tıxanma təzyiqinin (PATT)  
≤15 mm c.s.

• Pulmonar damar müqavimətinin (PDM) > 2 Vud 
vahidi olması. 

SÜK əsasən PoPH-nın 3 ağırlıq dərəcəsi vardır: 
yüngül (PA orta təzyiqi 20-35 mm c.s.), orta (PA 
orta təzyiqi 35-45 mm c.s.) və ağır ( >45 mm 
c.s.).  Bununla yanaşı, SÜK  hemodinamikanı 
ətraflı dəyərləndirməyə və  PoPH –nı   PA orta 
təzyiqinin yüksəlməsi  ilə müşayiət olunan 
qaraciyər patologiyalarında  rast gəlinən digər 
hemodinamik vəziyyətlərdən differensasiya 
etməyə imkan yaradır. Bu hemodinamik 
vəziyyətləri 3 növə bölmək olar: 

• hiperdinamik;

• hipervolemiya, ikincili hiperaldosteronizm; 

• portopulmonar hipertenziya, pulmonar damar 
müqavimətinin artması.

Pulmonar hemodinamikanın ayrı- ayrı növlərinin 
xüsusiyyətləri cədvəl 1-də təsvir olunmuşdur.

PoPH klinik təzahürləri:

PoPH əziyyət çəkən xəstələrdə həm portal 
hipertenziyanın, həm də PoPH simptomlaına 
rast gəlmək olar. Lakin PoPH-nın erkən 
mərhələlərində xəstəlik asimptomatik olur 
və yaxud  yalnız qaraciyər patologiyasının 
simptomları ilə müşayiət olunur. 

• Pulmonar hipertenziyanın erkən və əsas 
şikayətlərinə təngənəfəslik, zəiflik və tez yorulma 
aiddir. Başlanğıcda fiziki yüklənmə zamanı 
yaranan təngənəfəslik xəstəliyin ən çox görülən 
simptomudur. Adətən xəstəliyin gedişi ilə nəfəs 
darlığı tədricən artır, amma boğulma tutmaları  
müşahidə edilmir. 

• Xəstəliyin irəliləmiş mərhələlərində  ürək 
döyüntüləri, başgicəllənmə və sinkopal hallar 
qeyd olunur. 

• Sağ mədəcik çatışmazlığı inkişaf etdikdə, 
müvafiq simptomlar və əlamətlər aşkar olunur.

PoPH diaqnostikası:

• Anamnestik məlumatların düzgün toplanılması 
(genetik amillər, HİV infeksiyası, autoimmun 
xəstəliklər, dərman və toksik maddələrin qəbulu)  
vacibdir.

• PoPH olan xəstələrdə fizikal  müayinə zamanı 
xronik qaraciyər (teleangioektaziya, palmar 
eritema, hepatomeqaliya, palpator sərt qaraciyər) 
və sağ mədəcik çatışmazlığı  əlamətlərini aşkar 
etmək mümkündür. 

• EKQ-də sağ mədəciyin hipertrofiyası və 
həddindən artıq yüklənməsi, p-pulmonale, 
ürəyin elektrik oxunun sağa yerdəyişməsi, His 
dəstəsinin sağ ayaqcığının blokadası əlamətləri
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Portopulmonar Hipertenziyanın 
idarə olunmasında yeni 
yanaşmalar.

Portal hipertenziya qapı venası və aşağı boş 
vena arasında təzyiq qradiyentinin 5 mm 
c.s.- dan yuxarı olması ilə xarakterizə olunur. 
Qaraciyər sirrozu portal hipertenziyanın əsas 
yaranma səbəbidir. Lakin portal hipertenziyanın 
digər yaranma səbəbləri də vardır ki,bunlara 
anadangəlmə qaraciyər fibrozu, sarkoidoz, qapı 
venasının trombozu, şistosomoz kimi xəstəliklər 
aiddir. Portal damar sistemində təzyiqin artması 
pulmonar hipertenziyanın (PH) inkişafına gətirib 
çıxara bilər. Sirroz və qeyri-sirroz mənşəli portal 
hipertenziya səbəbindən inkişaf edən pulmonar 
hipertenziyaya – portopulmonar hipertenziya 
deyilir.

Portopulmonar hipertenziya (PoPH), pulmonar 
arterial hipertenziya (PAH) qrupuna, yəni 1-ci 
klinik qrupa aiddir və rast gəlmə tezliyinə 
görə PAH  növləri arasında 4-cü yerdədir. 
Müxtəlif registrlərın məlumatlarına əsasən 
PAH xəstələrinin 5.3%- 15% -ni PoPH təşkil 
edir. Qaraciyər transplantasiyasına namizəd 
olan portal hipertenziyalı xəstələrin təxminən 
2% -10%-də PH aşkar edilir və kişilərlə 
müqayisədə qadınlarda PoPH yaranma riski daha 
yüksəkdir.lakin, onun yaranma riski qaraciyər 
patologiyasının ağırlıq dərəcəsindən asılı deyildir.

PH-ın inkişafı portal hipertenziyalı xəstələrdə sağ 
mədəcik çatışmazlığına, gətirib çıxarır, bu da öz 
növbəsində xəstələrin proqnozunu pisləşdirir.  
PoPH xəstələrin proqnozu idiopatik/ irsi PAH 
xəstələrlə müqayisədə eyni, hətta bəzi registr 
məlumatlarına əsasən daha pis qiymətləndirilir. 
Məsələn, Fransa Pulmonar Hipertenziya 
Registrinin məlumatına əsasən PoPH xəstələrin 
1, 3 və 5 illik sağ qalma faizi müvafiq olaraq 
84%, 69% və  51% təşkil edir ki, bu da idiopatik 
və irsi PAH xəstələrin proqnozu ilə oxşardır. 
Digər REVEAL (ABŞ) registrinin məlumatına 
əsasən isə, PoPH proqnozu idiopatik və ya irsi 
PAH proqnozu ilə müqayisədə daha pisdir: 2 
illik proqnoz müvafiq olaraq 67% və 85%,5 illik 
proqnoz isə 49% və 69% təşkil etmişdir. Oxşar 
nəticələr İspaniya PH registri REHAP-də də 
göstərilmişdir.

PoPH patogenezi:

PoPH yaranma mexanizmi bu günə qədər 
tam aydın deyildir. Lakin qaraciyərdə 
baş verən patoloji proseslərlə əlaqədar 
müxtəlif mexanizmlər qeyd olunur. Sirrotik 
dəyişikliklər  qaraciyərdaxili müqavimətin və 
portal təzyiq qradiyentinin artmasına gətirib 
çıxarır ki, bu da öz növbəsində, porto-kaval 
şuntların formalaşmasına səbəb olur. Şuntlar 
vasitəsilə vazoaktiv maddələr qaraciyərdə 
zərərsizləşdirilmədən birbaşa ümumi qan 
dövranına daxil olur. Beləliklə, splanxik 
vazodilatasiya, sistem damar müqavimətinin 
azalması baş verir və hiperdinamik vəziyyət 
yaranır.  Vazoaktiv maddələrin (qlukaqon, 
prostaqlandin, NO, adenozin, öd turşuları, 
substansiya P, TNF və s.) sintezinin splanxik 
sistemdə artması hipotezi də mövcuddur.

Sirrotik xəstələrdəki hiperdinamik vəziyyət (ürək 
fəaliyyətinin artması, vazodilatasiya) damarlarda 
kəsmə gərginliyini artıraraq endotel disfunskiyaya 
səbəb olur və nəticədə arteriopatiya yaranır. 

Pulmonar hipertenziyanın klinik təsnifatı

Şəkil 1. Portopulmonar hipertenziyanın 
əsas patogenetik mexanizmləri

Şəkil 1. Pulmonar hipertenziyanın klinik təsviri (Humbert M. et al. Eur Heart. J.2022, Aug.26; 43)

Qrup I  
Pulmonar arteriyal hipertenziya (PAH)

1.1. Idiopatik PAH 
1.1.1 Vazoreaktivlik testinə cavab 
verməyənlər
1.1.2 Vazoreaktivlik testinə  kəskin müsbət 
cavab verənlər
1.2. İrsi (BMR2 və digər mutasiyalar)
1.3  Dərmanlar və toksin səbəbli  
1.4  Aşağıdakı durumlarla  əlaqəli:
1.4.1 birləşdirici  toxuma xəstəliklər 
1.4.2 HİV
1.4.3  Portal hipertenziya
1.4.4 Anadan gəlmə ürək qüsurları
1.4.5 Şistosomiaz
1.5 Pulmonar veno-oklyuziv xəstəlik və /ya 
pulmonar kapilyar hemanqiomaatozu
1.6 Yenidoğulmuşların persistə edən 
pulmonar hipertenziyası

Qrup II 
Soltərəfli ürək xəstəliyi səbəbindən inkişaf edən 
PH

2.1 Ürək çatışmazlığı
2.2 Qapaq xəstəlikləri
2.3 Postkapilyar PH yaradan Konjenotal ürək 
xəstəlikləri

Qrup III 
Ağciyər xəstəlikləri və/və ya hipoksemiya 
səbəbindən inkişaf edən PH

3.1 Ağciyərlərin obstruktiv xəstəlikləri
3.2 Ağciyərlərin restiriktiv xəstəlikləri
3.3 Qarışıq - obstruktiv və restriktiv pozğun-
luqlarla müşaiyət olan ağciyər xəstəlikləri 
3.4 Alveolar hipoventilyasiya xəstəlikləri 
3.5 Ağciyər xəstəliyi olmadan hipoksiya
3.6 Developmental lung disorder

Qrup IV 
Ağciyər arteriyasının obstruksiyası səbəbindən 
yaranan pulmonar hipertenziya

4.1 Xronik trombembolik PH 
4.2 Digər pulmonar arteriya obstruksiyaları

Qrup V 
Çoxfaktorlu naməlum mexanizmlər səbəbindən 
inkişaf etmiş PH

5.1 Hemotoloji xəstəliklər
5.2 Sistem xəstəliklər (məs.. sarkoidoz)
5.3 Metabolik pozuntular (qlikogen toplanma 
xəstəliyi, tiroid pozuntuları)
5.4 Xronik böyrək çatmazlığı (dializli və dializ-
siz) 
5.5 Pulmonary tumour thrombotic microangi-
opathy 
5.6 Fibrosing mediastinitis



Qaraciyər xəstəliklərində pulmonar hemodinamikanın təsviri

Hemodinamik 
vəziyyətlər

Pulmonar 
arteriyanın orta 

təzyiqi

Pulmonar 
arteriyanın tıxanma 

təzyiqi

Pulmonar damar 
müqaviməti Ürək atımı

Hiperdinamik Artmış Artmış Azalmış Yüksəlmiş

Hipervolemik Artmış Artmış Artmış / normal Yüksəlmiş

Portopulmonar 
hipertenziya Artmış Azalmış / Normal Artmış Azalmış / Normal

Qaraciyər transplantasiyasına namizəd olan xəstələrə ildə bir dəfə SÜK aparılması tövsiyə olunur.

PoPH müalicəsi:

PoPH müalicəsinin əsasını  ümumi tövsiyələr, dəstəkləyici və qaraciyər transplantasiyası daxil olmaqla  
PAH spesifik terapiya təşkil edir. Ümumi tövsiyələrə hamiləlikdən qorunma, qrip və pnevmokokk 
infeksiyalarına qarşı mövsümi immunizasiya  daxildir. PAH müalicəsində tətbiq olunan dəstəkləyici 
terapiyaya oksigen terapiyası (SpO2 89% aşağı olan xəstələrdə), oral antikoaqulyantlar (portal  
hipertenziyada qanaxma riski səbəbi ilə tövsiyə olunmur), diuretiklər aiddir. PAH digər formalarında 
istifadə olunan kalsium kanal blokatorları portal hipertenziyanın gedişatına mənfi təsir göstərdiyi üçün 
PoPH istifadə olunmur. Portal hipertenziyanın müalicəsində istifadə olunan b-adrenoblokatorlar PoPH 
rutin olaraq isifadəsi ilə bağlı tövsiyələr mövcud deyildir (klinik tədqiqatların olmaması səbəbindən).

PAH spesifik müalicəsində çox ciddi uğurlar əldə edilmişdir.Buraya endotelin reseptor antaqonistlərini, 
fosfodiesteraza-5 inhibitorlarını, quanilat tsiklaza stimulyatorları, prostasiklin analoqları və prostasiklin 
reseptor agonistləri aiddir. Aparılan çoxsaylı klinik tədqiqatlar  PAH spesifik müalicənin  PA orta 
təzyiqinin enməsi və PDM azalması kimi müsbət təsirlərini göstərmişdir  Bu dərman preparatları 
daha çox qaraciyərdə metabolizə olduğu üçün əsasən  PAH klinik tədqiqatlarına PoPH xəstələr 
daxil edilməmişdir. Hal-hazırda PoPH xəstələrdə spesifik müalicənin  effektliyini və təhlükəsizliyini 
sübuta yetirən azsaylı klinik tədqiqatlar vardır. Məsələn, PORTICO klinik tədqiqatında  12 həftə 
ərzində maksisentan ilə müalicə olunan 85 xəstədə plasebo ilə müqayisədə  35% xəstədə qaraciyər 
funksyasına mənfi təsir etmədən  PDM –də azalma müşahidə edilmişdir.Digər, 13 PoPH  xəstə 
üzərində aparılmış PATENT-1 randomizə olunmuş klinik tədqiqatın nəticəsinə əsasən isə,  12 həftə 
ərzində riosiguatla müalicə nəticəsində 6 dəq. gəzini testinin ğöstəricilərinə görə yaxşılaşma əldə 
olumuşdur. Müalicə zamanı riosiguat qaraciyərə əlavə yan təsir göstərməmişdir. PAH- da effektiv 
spesifik müalicə ilə yanaşı müvafiq xəstələrdə qaraciyər transplantasiyasının aparılması daha yaxşı 
nəticələrin əldə olunmasına imkan verir. PA orta təzyiqinin 45 mm c.s. yuxarı olması, qaraciyər 
transplantasiyasına əks göstərişdir.  Ümumilikdə, PoPH müalicəsi PH ekspert mərkəzlərində 
aparılmalıdır.

Nəticə.

PoPH portal hipertenziyanın ağırlaşmasıdır və PAH ilə oxşar gedişata malikdir. Exokardioqrafiya  PoPH 
– nın əsas skrininq üsuludur. Diaqnozun təsdiqlənməsində və müalicə taktikasının seçimində  SÜK 
qızıl standart hesab olunur. Spesifik müalicə aparılmadığı hallarda PoPH proqnozu pisdir.  Hazırkı 
nəticələrə görə, qaraciyər transplantasiyası  xəstələrin sağ qalma müddətini əhəmiyyətli dərəcədə 
uzadır. Yüksək orta PA təzyiqi olan xəstərlərdə transplantasiyadan öncə spesifik müalicənin aparılması 
tövsiyə olunur. Günümüzdə PoPH müalicəsində mübahisəli məqamları nəzərə alaraq, bu sahədə 
gələcək tədqiqatların aparılmasına ehtiyac vardır.
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Xroniki tromboembolik pulmonar 
hipertenziya (XTEPH)

XTEPH, prekapillar ağciyər hipertenziyasının (AH) 
bir növü olub, ağciyər tromboemboliyasının (ATE) 
natamam əriməsi və ağciyər damar yatağında 
qan axımına mane olan  xronik, fibrotik tromb 
materialının formalaşması nəticəsində inkişaf 
edir. ATE keçirmiş pasientlərin 0.56-3.2%-də 
XTEPH inkişaf edir. Provokasiya olunmamış 
və ya təkrari ATE-li pasientlərdə XTEPH 
inkişaf riski daha yüksəkdir. Hər nə qədər ATE 
XTEPH inkişafı üçün əsas sayılsa da, XTEPH-li 
pasientlərin bir qismi ATE keçirdiyini bilmir və 
ya xatırlamır. ATE keçirmiş bir çox pasientdə 
XTEPH-in inkişaf etməməsi bu xəstəliyin inkişafı 
üçün əlavə amillərə ehtiyacın olduğu qənaətinin 
formalaşmasına səbəb olmuşdur. Antifosfolipid 
antitellər və factor VIII səviyyəsində artış kimi 
trombofilik vəziyyətlər XTEPH-li pasientlərdə 
daha sıx rastlanmışdır. Xəstəliyin inkişafını izah 
etməyə çalışan alternativ patofizioloji hipotezlər 
də mövcuddur:

• Endogen fibrinolizisdə çatışmazlıqlar;

• Endogen fibrinolizisə rezistent fibrin 
variantlarının olması; 

• Ağciyər arteriopatiyası zəminində in situ 
tromboz; 

• Angiogenezin yetərsizliyi və iltihab.

XTEPH-li pasientlər adətən fiziki aktivlik 
əsnasında ortaya çıxan təngnəfəslik və tez 
yorulma şikayətləri ilə müraciət edirlər. Bir çox 
hallarda bu şikayətlərlə həkimə müraciət edən 
pasientlərin diaqnozunun dəqiqləşdirilməsi aylar-
illər sonra mümkün olur və diaqnoz qoyularkən 
bir çox pasientin funksional sinfi NYHA III-IV olur. 
XTEPH-li xəstələrin digər şikayətləri arasında 
fiziki aktivlikdə sinədə ağrı, bayılma, aşağı 
ətraflarda şişkinlik sayıla bilər.  

XTEPH, AH-nin müalicə taktikası fərqli olan və 
tam sağalabilən səbəbi oluğu üçün AH-li hər bir 
pasient XTEPH ehtimalı diqqətli şəkildə nəzərdən 
keçirilməlidir. XTEPH axtarılan pasientlərdə 
ilkin skrininq müayinəsi ağciyərin ventilasion-
perfuzion ssintiqrafiyasıdır (V/Q test). V/Q testin 
həssaslığı yüksəkdir (96-97.4%), mənfi prediktiv 
dəyəri 100%-ə yaxındır və subseqmentar və 
ya daha geniş perfuziya defektləri olmadıqda 
XTEPH əminliklə inkar oluna bilər. Belə 
defektlər aşkarlanmış pasientlərdə isə pulmonar 
arteriyalarının angioqrafiyası (PAQ) və ürək 
boşluqlarının kateterizasiyası (ÜBK) müayinələri 
aparılmalıdır. Hər iki müayinənin nəticəsi müalicə 
seçimlərinin edilməsində istifadə olunan vacib 
məlumatlardır.

Döş qəfəsinin kontrastlı KT müayinəsi PH-li 
pasientlərin dəyərləndirilməsində əvəzedilməz 
rola malikdir. Həm ağciyər parenximası, həm də 
vaskular strukturları haqda məlumat əldə etməyə 
imkan verir. Bu müsbət cəhətlərinə baxmayaraq 
KT müayinəsinin xüsusilə subseqmentar 
xəstəlikləri aşkarlamada həssaslığı aşağıdır və 
anamnez olaraq XTEPH ehtimalı yüksək olan 
pasientlərdə yalnız KT müayinəsi ilə XTEPH inkar 
olunmamalıdır. 

PAQ müayinəsi ağciyər damar yatağının qeyri-
selektiv və selektiv vizualizasiyasına imkan verir. 
Bundan əlavə XTEPH-li xəstələrdə trombotik 
darlıqların lokalizasiyasından asılı olaraq müalicə 
qərarının verilməsinə imkan verir.

İdiopatik Pulmonar Hipertenziya

İPAH 
Pulmonar hipertenziya (PH) - sağ ürək 
kateterizasiyası zamanı ölçülən ortalama 
pulmonar arterial təzyiqin 20 mmHg-dan çox 
olması kimi müəyyən edilir.

Pulmonar arterial hipertenziya (PAH) -  ekspirium 
sonu pulmonar arteriya pərçimlənmə təzyiqinin 
15 mmHg-dən az və pulmonar vaskular 
müqavimətin 3 Woods vahidindən çox olmaqla 
prekapilyar hipertenziyası olan xəstələri ehtiva 
edir. 

Pulmonar vaskular müqavimətin artması 
endotel və saya əzələ hüceyrələrinin 
proliferasiyasına səbəb olur, nəticədə kiçik kalibrli 
pulmonar arteriyaların tunika media təbəqəsi 
hipertrofiyalaşır. Endotel hüceyrələrində azot 
oksidin və prostasiklinin istehsalı pozulur.

Pulmonar arterial hipertenziyanın idiopatik 
(İdiopaticPAH) və irsi formaları (HeritablePAH) 
irsi keçişli - genetik mutasiya ilə induklənir 
ki, idiopatik forma ağciyər hipertenziyasının 
inkişafında genetik fenotipik təzahür daha 
güclüdür. Amma ümumi baxanda, hər iki 
formada  üst-üstə düşən – eyni mənşəli 
genetik mutasiyalar var. IPAH aşağıdakı 
genetik mutasiyalarla əlaqəli ola bilər: sümük 
morfogenetik protein reseptoru tip 2 (BMPR2),

Şəkil 1. Sağ və sol ağciyər arteriyalarının 
angioqrafik təsvirləri. Hər iki ağciyərdə lobar 
və seqmentar arteriyalarda XTEPH əlamətləri 
izlənilir. 

Cərrahi müdaxilə üçün əlverişli XTEPH 
xəstələrində pulmonar endarterektomiya 
(PEA) ilk seçim olaraq tövsiyə olunur. PEA 
hemodinamik göstəriciləri, pasientin hərəkət 
qabiliyyətinin yaxşılaşdırır, ölüm riskini azaldır. 
Proksimal XTEPH-li xəstələrdə 5 illik sağqalma 
göstəricisi PEA icra olunmuş və PEA-dan imtina 
etmiş pasientlərdə müvafiq olaraq 83% və 53% 
olmuşdur. PEA 1970-ci illərdən etibarən tətbiq 
olunan metod olub, periopativ ölüm nisbəti 
ilk illərdə 20% olduğu halda hazırda təcrübəli 
mərkəzlərdə bu göstərici 2%-ə qədər azalmışdır.

Şəkil 3. XTEPH xəstələrinin müasir müalicə 
alqoritmi

Şəkil 2. Şəkil 1-də angioqrafik təsvirləri 
göstərilmiş pasientin sağ və sol ağciyər 
arteriyasının endarterektomiya materialı

Pulmonar balon angioplastika (PBA) – cərrahi 
müdaxilə mümkün olmayan və ya müdaxilədən 
sonra AH davam edən pasientlərdə tətbiq 
olunan invaziv müdaxilə metodudur. Bu müalicə 
XTEPH xəstələrinin hemodinamik göstəricilərinin, 
sağ mədəcik funksiyasının, həmçinin fiziki 
aktivlik dərəcəsinin yaxşılaşmasına imkan verir. 
Ağciyər arteriyasının kiçik şaxələrində trombotik 
obstuksiya tel ilə keçildikdən sonra kiçik 
balonlarla dilatasiya olunaraq həmin şaxədə qan 
axımı təmin olunur. Bir neçə seansda tədricilik 
prinsipi ilə icra olunan bu müalicə metodu ancaq 
bu sahədə təcrübəli mərkəzlərdə icra olunmalıdır. 

XTEPH-in mikrovaskular komponentinin 
müalicəsi üçün dərman vasitələrindən istifadə 
oluna bilər. Riosiguat XTEPH-li xəstələrdə 
göstərişi olan əsas dərmandır. CHEST-1 
tədqiqatında Riosiguat inoperabl və ya əməliyyat 
olunsa da AH davam edən pasientlər üzərində 
16 həftəlik müalicə ilə sınaqdan keçirilmişdir. 
Riosiguat qolunda plasebo ilə müqayisədə 6 
dəqiqəlik gəzmə məsafəsi artmış, pulmonar 
vaskular müqavimət 31% azalmışdır. Bundan 
əlavə dərialtı Treprostinil də XTEPH xəstələrində 
istifadə oluna bilər. Endotelin reseptor antaqonisti 
olan Masitentanın XTEPH-li xəstələrdə tədqiqatı 
hələlik tamamlanmamışdır. 

Hansı müalicə metodunun istifadə olunmasından 
asılı olmayaraq XTEPH-li pasientlər ömür boyu 
antikoagulant müalicə qəbul etməlidir.
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1 və 9 homoloqu (SMAD 1 və 9), kalium kanalı 
sub ailəsi K 3cü üzv (KCNK3) və caveolin 1 
(CAV1). İPAH-ın inkişafında genetika əsas rol 
oynasa da, patogenezin şiddətlənməsində 
tətikləyici amillər var. Məsələn, idiopatik PAH 
olan 340 xəstənin datalarına baxıldığında 
-  digər orijinli pulmonar arterial hipertenziya 
və risk faktoru olan xəstə populyasiyası (ailə 
xəstəliyi, kollagen damar xəstəliyi, anadangəlmə 
sistemik- pulmonar şuntlar və ya fenfluramin/
deksfenfluramin qəbulu) ilə müqayisədə 
genetik defekt aşkarlanan İPAHlı xəstələrdə 
stimulantlardan (amfetamin, metamfetamin, 
kokain) istifadə 10,14 dəfə çoxdur.

ABŞ-da pulmonar arterial hipertenziyası 
olan 2039 xəstənin reyestrində orta yaş 51,7 
(±14.5 il ), qadın-kişi nisbəti 3,9:1,0 idi. Həmin 
xəstələrin 46,6%-i (950) İPAH kimi təsnif 
edilmişdir. Hesablamalara görə, İPAH 1 
milyondan 1 nəfərdə rast gəlinir. Müalicə 
olunmazsa, ortalama sağ qalma müddəti  
2,8 ildir. Patofiziologiyada pulmonar arterial 
hipertenziyanın bütün formalarına xas dəyişiklik 
– pulmonar vaskularitenin remodelingi, kalium 
kanallarının anormal çalışması/funksiyasının 
pozulması ilə əlaqəli vazokonstriksiya başlayır. 
Vazodilatator agentlərin (azot oksidi, prostasiklin) 
azalması və vazokonstriktorların (endotelin-1) 
artması prosesi daha da progressivləşir.

İPAH klinikasında ilkin simptomlara 
təngnəfəslik, yorğunluq, sinə ağrısı, 
sinkop/presinkop, aşağı ətrafların ödemi 
daxildir. Simptomların qeyri-müəyyənliyi 
diaqnoz qoyulmasının orta hesabla 2 il 
gecikməsinə səbəb olur. Ouskultasiyada 
ikinci ürək səsinin ağciyər komponentinin 
artması (P2) (93%), triküspid çatışmazlığı 
küyü (40%), pulmonar çatışmazlıq küyü 
(13%) eşidilir və periferik ödem (%32) görülə 
bilir.

İdiopatik pulmonar  arterial  hipertenziya 
diaqnozunu qoymaq üçün - pulmonar arterial 
təzyiqi artdıracaq  digər bütün səbəbləri inkar 
etmək lazımdır. Klinisist, pulmonar arterial 
hipertenziya diaqnozunu təsdiqləyən sağ 
ürək kateterizasiyası prosedurasını etməzdən 
əvvəl non-invaziv diaqnostik vasitələrə əl 
atmalıdır. Seroloji testlər - birləşdirici toxuma 
xəstəliklərinin  (skleroderma, sistemik 
skleroz, lupus) inkarı üçün baxılmalı, HİV, 
sirrotik qaraciyər xəstəliyi, şistosomiazın və 
s. inkar edilməlidir. 

Elektrokardioqramma (EKQ), döş qəfəsinin 
rentgenoqrafiyası və spirometriya - ağciyər 
hipertenziyasının diaqnostikasında olmazsa

olmazdır, baxmayaraq ki, bu üsulların heç biri 
skrininq üçün  kifayət qədər sensitiv və ya 
spesifik deyil. EKQ-də sağ oxun sapması 79% 
və sağ mədəciyin hipertrofiyası, sağ mədəcik 
yüklənmə əlamətləri  87% hallarda müşahidə 
olunur. İdiopatik pulmonar hipertenziya 
- ümumi ağciyər tutumunun (TLC – Total 
Lung Capasity) və mütləq həyati tutumun  ( 
FVC – Forced Vital Capacity) azalmasına 
səbəb ola bilir. İPAH olan xəstələrdə karbon 
monoxidin (DLCO-diffusing capasity of carbon 
monoxide) diffuziya qabiliyyəti də əhəmiyyətli 
dərəcədə azdır. Yuxu və fiziki yük zamanı 
oksigenlə doyma dərəcəsinin ölçülməsi 
ağciyər hipertenziyası şübhəsi olan xəstələrdə 
önəmli diaqnostik vasitədir, çünkü ’’ən 
yüngül’’ hipoksiya belə - ağciyər arteriyasının 
vazokonstriksiyasını daha da artıra bilər.

Exokardiografiya yüksəlmiş pulmonar 
arterial təzyiqi göstərə biləcək ən ilkin 
metoddur. Skrining üçün faydalıdır, lakin 
SPAP dəyərləndirilməsində 50% dəqiqliyə 
malikdir. SPAPın exo ilə ölçümünə xəstənin 
durğunluq statusunun vəziyyəti, xəstənin 
exogenliyinin keyfiyyəti (operatora subjektiv 
ola bilər), pik axım sürətindəki dəyişkənlik 
təsir edir. Exoda SPAP, trikuspit axım 
sürətinin dəyərləndirilməsi, sağ boşluqların 
dəyərləndirilməsi, sistolik və diyastolik 
funskiya,  RV fraksiyonal sahə dəyişimi, 
TAPSE, RV anular toxuma doppler 
parametrləri və s. kimi faktorlar baxılır. Şübhəli 
vəziyyətlərdə, açıqlana bilməyən dispne varsa 
fiziki yüklə exokardiyografiya vacib ola bilər.

Pulmonar arterial hipertenziyanın 
(pulmonar hipertenziyadan fərqli olaraq)  
diaqnostikasında sağ ürək kateterizasiyası 
ən vacib metoddur. Bu müdaxilə bizə 
-pulmonar arteriya təzyiqi, ağciyər kapilyar 
pərçimləmə  təzyiqi, pulmonar vaskular 
rezistantlıq və transpulmonar və diastolik 
təzyiq qradiyenti də daxil olmaqla tam 
hemodinamik qiymətləndirmə verir. Sol 
ürəyin kateterizasiyası da eynizamanlı aparılır, 
çünkü pərçimləmə təzyiqi, sol qulaqcıq və 
sol ventrikul diastol sonu təzyiqi bilmək – 
sol ürək mənşəli pulmonar hipertenziyanın 
inkarında önəmlidir. Beşinci Ümumdünya 
PAH simpoziumu ağciyər hipertenziyasını 
istirahətdə ortalama PATin (pulmonar 
arterial təzyiqin) 20 mmHg-dən çox olması 
kimi müəyyən etdi. Ağciyər arteriyasının 
hipertenziyası - istirahətdə, ortalama PAT-in 
20 mmHg-dən çox olması və ağciyər kapilyar 
pərçimlənmə təzyiqinin (PCWP) 15 mmHg-dən 
az olması və pulmonar damar müqavimətinin 
(PVR) 3 Woods vahidindən çox olması ilə 
müəyyən edilir.

Ilkin müalicəyə başlamazdan əvvəl İPAH olan 
xəstələrin kalsium kanal blokerlərinə (CCB) 
cavab verib-vermədiyini müəyyən etmək üçün 
vazoreaktivlik testi edilməlidir. Vazoreaktivite 
testi sağ ürək kateterizasiyası zamanı 
vazodilatatların (azot oksidi, inhale ilioprost, 
epoprostenol, adenozin) tətbiqi ilə ağciyər 
arteriyasının ortalama təzyiqinin bazal dəyərə 
görə 10 mmHg düşməsi və ya 40 mmHg-dən 
aşağı düşməsi ilə müsbət qəbul edilir. Və həm 
də, kardiak output artmalı və ya dəyişməməli, 
sistemik qan təzyiqi də dəyişməməlidir. 
Vazoreaktiv xəstələr dihidropiridin, nifedipin və 
ya diltiazem kimi kalsium kanal blokerlərindən 
faydalana bilərlər.

Xəstəliyin şiddətini müəyyən etmək və 
müalicəyə reaksiyanı qiymətləndirmək

üçün xəstələr məşq qabiliyyəti sınağından 
keçməlidirlər. Obyektiv ölçüm üçün 6 dəqiqəlik 
gəzinti testi istifadə olunur, bu, mortallığın 
proqnozlaşdırıcı göstəricisidir və müalicəyə 
cavabı qiymətləndirmədə istifadə olunur. Məşq 
qabiliyyətinə əsasən, xəstənin funksional sinifi 
ÜST-nin Ağciyər Hipertenziyasının Funksional 
Təsnifatına uyğun  müəyyənləşdirilir.

ÜST funksional sinif II xəstələrə fosfodiesteraza 
tip- 5 inhibitorları sildenafildən əlavə ambrisentan 
və ya bosentan kimi endotelin reseptor 
antaqonistləri tövsiyə olunur (sinif A). ÜST sinif III 
üçün ambrisentan və ya bosentan + sildenafildən 
əlavə, venadaxili epoprostenol və ya inhale 
iloprost istifadə edilə bilər (sinif A). Epoprostenol 
IV və inhale iloprost – pulmonar arterial dilatasiya, 
platelet agregasiyasının inhibisiyası və saya 
əzələlərin proliferasiyasını əngəlləyən prostasiklin 
analoqlarıdır. İstənilən kliniki cavab olmazsa ÜST 
FS  III  xəstələri üçün prostasiklin analoqlarından 
alternativ müalicə dərialtı treprostinil daxildir (sinif 
B). Sildenafil intoleransı zamanı, tadalafil seçim 
ola bilər.

ÜST FS IV sinif  xəstələr üçün venadaxili 
epoprostenol əsas müalicədir. İstənilən klinik 
cavab olmadıqda, kombinasiya müalicəsi 
başlanılmalıdır.  İləriləmiş mərhələ və ya 
sürətlə irəliləyən İPAH xəstələri üçün palliativ  
atrial septostomiya və/və ya ürək- ağciyər 
transplantasiyası qaçınılmazdır. Əlbəttə 
ki, spesifik dərman müalicəsindən başqa 
hipoksiyanın önlənməsi üçün nazal oksigen 
terapiyası (xroniki, ev şəraitində) və durğunluq 
simptomlarını düzəltmək üçün diuretik müalicənin  
də tətbiqi vacibdir.  REVEAL PAH reyestrinə 
görə > 60 yaş kişi pasiyentlər, birləşdirici 
toxuma xəstəliyinin səbəb olduğu PAH, PAH ailə 
hekayəsi, ÜST funksional sinif III və ya IV, böyrək 
çatışmazlığı, istirahət sistolik arterial təzyiq < 
110 mmHg, ürək ritmi > 92/dəq, 6 dəqiqəlik 
yürüyüş məsafəsi 165m, BNP > 180 pg/ml, PVR 
> 32 Wood vahid, exoda preikardial effuziyası 
varlığı, TAPSE < 15 mm, DLCO <32% olması 
pis prognoz göstəricisi olub, bu xəstələr surveyi 
< 1 il olan xəstələrdir. İPAHlı xəstələr mütləq 
mövsümsəl infeksiyalara qarşı peyvəndlənməli, 
reabilitasiya və psixoloji/sosial dəstək daxil 
olmaqla, dəstəkləyici terapiya almalıdır. 
Reproduktiv yaşda olan qadın xəstələrə doğuşa 
nəzarətlə bağlı məsləhətlər verilməlidir, çünki 
hamiləlik bu xəstələrdə istənməyən nəticələrə 
səbəb ola bilər, maternal mortallığın ən əsas 
səbəbi olduğu unudulmamalıdır. 
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Sağ ürək kateterizasiyası 
və kateter labaratoriyasında 
dəyərləndirdiyimiz kardiak 
hemodinamik parametrlər

Sağ ürək kateterizasiyası sağ ürək boşluqlarından 
ağciyər dövranına keçilərək hemodinamik 
dəyərlərin ölçülməsidir. Kateterizasiya 
laboratoriyasında hemodinamik parametrlərin 
dəyərləndirilməsi ürək-damar xəstəliklərinin 
diaqnostika və müalicəsində mühüm rol oynayır. 

Sağ ürək kateterizasiyasında əsas hədəf venoz 
sistem yolu ilə sağ ürək boşluqları və pulmonar 
arteriyanın, ən sonda pulmonar arteriyanın uc 
təzyiqinin ölçülməsidir. 1970 ci illərdə Swan 
Ganz balon ilə üzdürülərək ürəyin sağ tərəfinə 
və pulmonar arteriyaya keçməyi rahatlaşdıran 
ucu balonlu bir kateter yaratmışdır (Swan Ganz 
kateteri), bu kateter bugünə qədər təzyiq və 
həcm ölçümlərində ən çox istifadə olunan 
kateterdir. 

Sağ ürək kateterizasiyasında ümumi prinsiplər:

• Kateterizasiya labaratoriyası:

Sağ ürək kateterizasiyasının icra edilməsi üçün 
labaratoriyada uyğun şəraitin və ləvazimatların 
olması ilə yanaşı bu proseduru təcrübəli bir 
komandanın icra etməsi də əhəmiyyətlidir. 
Proseduru icra edən operatordan başqa iştirak 
edən digər personal da təcrübəli olmalıdır.

• Damar yolu / Damar və boşluqlara giriş:

Giriş yerinin yerli anesteziyası dəri altına 1-2% 
li lidokain ( və ya digər anestetiklər) yeridilməklə 
aparılır. Ən çox seçilən giriş yeri sağ qasıqdır, 
bundan əlavə sol qasıq və ya qol damarları da 
istifadə edilir.

Giriş üçün sağ qasıq seçilmişdirsə femoral 
arteriya palpasiya edilib yeri təyin edilməlidir, 
femoral vena arteriyanın medial tərəfində yerləşir, 
həm vena həm də arteriyaya giriləcəksə ilk 
öncə vena punksiya edilməlidir. Vena punksiyası 
üçün istifadə olunacaq iynə yarıya qədər 
fizioloji məhlulla doldurulmuş 10 ml lik şırınqaya 
birləşdirilir, dəriyə 30-45 dərəcə bucaq altında 
girilərək iynə davamlı aspirasiya edilməlidir. 
Venaya girilibsə tünd rəngli, pulsatil olmayan qan 
görülür.

• Kateterlər:

Sağ ürək kateterizasiyasında yuxarıda qeyd 
edildiyi kimi qızıl standart Swan Ganz kateteridir, 
bu kateter mövcud olmadıqda Multipurpose 
və ya Cournad kateteri istifadə edilə bilər.  
Xüsusilə pulmonar hipertenziya və ciddi trikuspid 
yetərsizliyində balon uclu kateter istifadə edilməsi 
tövsiyyə olunur. 

• İcra edilmə texnikası

Femoral yolla və balonsuz kateterlə icra olunduğu 
halda, kateter rəhbər tel üzərindən femoral 
vena və aşağı boş vena ilə anteroqrad yolla 
sağ qulaqcığa , sonra da trikuspid və pulmonar 
qapaqlardan keçilərək ardıcıl olaraq sağ 
mədəciyə və pulmonar arteriyaya girilir, ən sonda 
pulmonar arteriyanın ucuna gəlinir. Bu boşluq və 
damarlardan ardıcıl olaraq  oksigen saturasiyası 
üçün qan nümunələri və təzyiq ölçümləri alınır.

Balonlu kateter istifadə ediləcəksə daha çox 
vidaci vena istifadə olunur, boşluqlara daxil 
olunarkən balon orada şişirilməlidir.

Aşağıda sağ ürəyin kateterizasiyası və 
kateterizasiya laboratoriyasında tez-tez 
dəyərləndirilən  bəzi vacib ürək hemodinamik 
parametrləri verilmişdir:

Təzyiqlər:

Mərkəzi venoz təzyiq (CVP): Qanın sağ atriumdan 
sağ mədəcikə daxil olduğu zaman məruz qaldığı 
təzyiqi ölçür.

Ağciyər arteriya təzyiqi (PAP): qanı sağ 
mədəcikdən ağciyərlərə daşıyan pulmoner 
arteriyadakı təzyiqi ölçür.

Ağciyər kapilyar uc təzyiqi (PCWP): qanı sol 
mədəciyə daşıyan ağciyər venulalarındakı təzyiqi 
ölçür. Bu təzyiq sol mədəciyin əvvəlcədən 
yüklənməsinin göstəricisidir.

Sistolik Arterial Təzyiq (SAP): Böyük arteriyalarda 
(aorta və karotid arteriyalar) qan təzyiqinin ən 
yüksək dəyəridir.

Diastolik Arterial Təzyiq (DAP): Böyük 
arteriyalarda (aorta və karotid arteriyalar) qan 
təzyiqinin ən aşağı dəyəridir.

Dəqiqəlik həcm: Bir dəqiqə ərzində ürək 
tərəfindən vurulan qanın həcmini ölçür.

Pulmonar qan axını: Bir dəqiqədə ağciyərlərə 
daşınan qan həcmini ölçür.

Sistemik qan axını: Bir dəqiqədə bədənə daşınan 
qan həcmini ölçür.

Damar müqaviməti: Qan axınına qarşı 
müqaviməti ölçür.

Digər Parametrlər:

Oksigen saturasiyası: Qandakı oksigen 
miqdarının faizidir.

Karbon dioksid gərginliyi: qanda karbon qazının 
miqdarının ölçüsü.

Atım Fraksiyası : Sol mədəciyin hər ürək 
döyüntüsü ilə nə qədər qan pompaladığının 
ölçüsüdür.

Sağ ürək boşluqlarının kateterizasiyası 
hemodinamik və anatomik dəyərləndirilmə olub 
xüsusən aşağıdakı hallarda faydalıdır:

• Əməliyyat edilmiş və ya edilməmiş 
anadangəlmə ürək qüsurlarında yanaşı fizioloji 
xüsusiyyətlərin ayırd edilməsi.

• Sistemik və pulmonar sirkulyasiya arasındakı 
əlaqənin ayırd edilməsi.

• Anatomik defektlər və fizioloji funksiyalar 
arasındakı korrelyasiyanın ayırd edilməsi

• Kiçik (<2-3mm) defekt və əlaqələrin, boşluqlara 
olan əlavə giriş-çıxışların ayır edilməsi.

• Pulmonar hipertenziyanın diaqnozu, etiologiyası 
və müalicəyə cavabın (vazoreaktivlik testi) və 
müalicə taktikasının təyin olunması.

• Müalicəyə dirəncli ürək çatışmazlığı

Sağ ürək kateterizasiyasının əks göstərişlərinə isə 
mexanik trikuspid və pulmonar qapaq protezləri,  
sağ ürək boşluqlarında tromb və törəmə olması 
və terminal xəstəliklər aiddir.
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