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Ozet

Abstract

idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon (IPAH), yillik
insidansi 1-2/milyon olan oldukga nadir gérilen, tedavi edilmediginde
hizli bir seyirle sag kalp yetmezligi ve 6lime kadar giden morbidite
ve mortalitesi ylksek bir hastaliktir. Klinik bulgular tiim pulmoner
hipertansiyon tiplerinde olabilecegi gibi siyanoz, polisitemi ve sag
kalp yetmezligi belirtileri ile seyredebilir. Mortalitenin yliksek olmasi,
hastaligin seyrinden ve taninin siklikla ge¢ evrede konmasindan
kaynaklanmaktadir. Bu vakayi, ézellikle geng yasta olan olgularda
polisitemi etyolojisi arastirilirken nadir gérilen IPAH hastaligina
dikkat cekmek igin sunduk.

Anahtar kelime: Polisitemi, pulmoner hipertansiyon

Idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH) with an
incidence of 1-2/million per-year. IPAH is a term used to define a
variety of progressive conditions that have in common, increased
pulmonary vascular resistance leading to right heart failure and
death. Pulmonary arterial hypertension is presented with cyanosis,
polyctemia and right heart failure. Increased prevelance of mortality
is due to progression and late diagnosis of the disease. We present
this case to alert physicians to keep in mind rare but serious disease
IPAH in the differential diagnosis of polyctemia.
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GIRIS

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), artmis pulmoner
vaskller direng nedeniyle sag kalp yetersizligine ilerleyen,
mortalitesi yiiksek bir hastaliktir. idiopatik pulmoner arteriyel
hipertansiyon (iPAH) ise daha ¢ok genc popiilasyonu
etkileyen nedeni bilinmeyen, nadir gorilen ve PAH alt
grubunda yer alan bir hastaliktir. IPAH histolojik olarak
prekapiller pulmoner arteriyel sistemde pleksiform lezyonlar,
diiz kas hicre proliferasyonu, mediyal hipertrofi, enflamasyon
ve trombozla karekterizedir (1). En sik gorilen semptomlar
dispne, halsizlik, tekrarlayan senkop ataklaridir. Klinik
bulgular tim pulmoner hipertansiyon tiplerinde olabilecegi
gibi siyanoz, polisitemi ve sa§ kalp yetmezligi belirtileri ile
seyredebilir. IPAH’de tani konduktan sonra tedavisiz yasam
sliresi ortalama 2.8 yildir (2). iPAH olgularinda mortalitenin
yliksek olmasi, hastaligin seyrinden ve taninin siklikla ge¢
evrede konmasindan kaynaklanmaktadir (3).

OLGU

25 yasinda erkek hasta tetkiklerinde hemoglobin ve
hematokrit ylksekligi nedeniyle Hematoloji Bolimi tarafindan
arastirilirken poliklinigimize konsulte edildi. Ozgegmisinde 3
yil dncesinde baslayan efor dispnesi ve halsizlik yakinmalari
mevcuttu. 5 paket/yil sigara igme Oyklsi disinda ila¢ ya da
bagimlilik yapici madde kullanim dykiisi yoktu.

Tamkansayimindahemoglobindiizeyi19.1gr/dl, hematokrit

diizeyi 55.4 olarak tespit edildi. Periferik kan incelemesinde
atipik hicresi olmayan hastada kronik myeloproliferatif
hastaliklar agisindan bakilan JAK2 gen mutasyonu tespit
edilmedi. Postero-anterior akciger grafisinde sag hiler
yapida dolgunluk mevcuttu. Oda havasinda alinan arteriyel
kan gazi incelemesinde parsiyel oksijen basinci: 54.9mmHg,
oksijen satlirasyonu %91 olarak saptandi. Solunum fonksiyon
testinde obstriktif veya restriktif akciger hastaligi ile uyumlu
bulgu saptanmadi. Difflizyon testinde difflizyon kapasitesi
belirgin azalmis olarak tespit edildi (DLCO/VA: %36).
Polisomnografide uyku apne sendromu ile iligkili hastalig
bulunmadi. Cok kesitli bilgisayarli akciger tomografisinde
tromboemboli lehine bulgusu saptanmadi. Akciger perfiizyon
sintigrafisi pulmoner tromboemboli agisindan disik olasilikli
bulundu. Anti HIV antikorlari ve kollajen doku belirtegleri
negatif olarak tespit edildi. Tiroid fonksiyon testleri normaldi.
6 dakika yurime testinde baslangig oksijen saturasyonu %89,
bitis oksijen saturasyonu %75 olarak saptansi. Borg skalasina
gore ciddi nefes darligi mevcuttu ve yiirime mesafesi 540
metre idi. Elektrokardiyografisi siniis ritminde olan hastanin
transtorasik ekokardiografide (EKO) ortalama pulmoner arter
basinci (PAB) 45 mmHg olglildi. Trans6zofagiyal EKO'da
interatrial septum intakti. Sa§ kalp kateterizasyonunda
ortalama PAB 35 mmHg olarak 6l¢lldi. Pulmoner anjiografide
vaskuler yapilar normal olarak degerlendirildi. Adenozin ile
yapilan vazoreaktivite testi pozitif idi. Fiberoptik bronkoskopi
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ile alinan transbronsial akciger biyopsisinde histopatolojik
incelemesinde vaskuler yapilarda intimal kalinlagsma, diz kas
hiperplazisi, fokal interstisyel kapiller proliferasyon ve alveol
Iimenlerinde hemosiderin ylikli makrofajlar mevcuttu. PH’a
neden olabilecek tlim durumlar dislandiktan sonra EKO ve
sa§ kalp kateterizasyon bulgulari ile IPAH tanisi diisiintldi.
Hastaya antikoagtlasyon tedavisi baglandi, pulmoner arteriyel
sistemde vazodilatator etkileri nedeniyle endotelin reseptor
antagonisti ve hipoksemisi nedeniyle evde kullanmak lzere
uzun streli oksijen tedavisi diizenlenerek taburcu edildi.

TARTISMA

iPAH, yillik insidansi 1-2/milyon olan oldukgca nadir
gorilen, tedavi edilmediginde hizli bir seyirle sag kalp
yetmezligi ve olume kadar giden morbidite ve mortalitesi
yliksek bir hastaliktir (4). Son yillarda gelistirilen ilaglar ve
erken tani konulan olgularda sag kalim slresinde belirgin
uzama elde edilmistir. Nadir gérllen bu hastaligin ¢ogu kez
tanisi ge¢ konuldugundan yiksek mortalite ve morbidite ile
sonuglanmaktadir. Bu olguda da semptomlarinin baslangici
3 yil dncesine uzanmakta idi. Ancak genc¢ yasta olmasi ve
eslik eden Kklinik bulgularin belirgin olmamasi nedeniyle
tanida gecikme olmustur. Hipoksemiye sekonder polisitemi
gelismesiyle rastlantisal olarak tespit edilmistir.

Son yapilan PH gilncel siniflamasinda (Dana Point
siniflamas1,2008) “Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye
bagh pulmoner hipertansiyon” baslikli UGg¢linc grupta
hipoksemi ve PH birlikteliginin sik rastlanmasina karsin
polisitemi ve PH birlikteligi daha ¢ok Kronik Obstriktif
Akciger Hastaliginda (KOAH) izlenmektedir (5). Olgumuzda
yas!i, SFT bulgulari ve risk faktorleri ile degerlendirildiginde
KOAH tanisi distinilmemistir.

Sol kalp ve dogumsal kalp hastaliklari polisitemi ve PH
birlikteliginin olabilecegdi diger bir hastalik grubudur. Hastanin
Kardiyoloji bélimu tarafindan yapilan degerlendirmesinde
transtorasik, trans6zofageal EKO incelemelerinde ve sag
kalp kateterizasyonunda PH disinda kardiyak patoloji
saptanmadi. PAH'nin en sik nedenlerinden biriside bag
dokusu hastaliklaridir (6). Kollajen doku belirtegleri negatif
olan hastanin eklem yakinmalari da bulunmuyordu. Kronik
tromboembolik Pulmoner Hipertansiyon PH’a yol agan ve
nadir olmayan diger bir durumdur (7). Hastanin 6zgegmisinde
vendz tromboembolizm atagi yoktu ve c¢ekilen akciger
perflizyon sintigrafisi distk olasilikli idi.

Sarkoidoz, pulmoner Langerhans hiicreli histiositoz,
lenfanjiyoleiomiyomatoz, nérofibromatoz  ve  pulmoner
vaskilitler PH'a neden olan ve sistemik bozukluklarla
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seyreden hastaliklardandir (8). Olgumuzun polisitemi disinda
sistemik bulgusu olmamakla birlikte bronkoskopik biyopside
parankimal ve hava yollarinda PAH bulgulari disinda herhangi
bir bulguya rastlanmadi.

Esansiyel trombositemi, polistemia vera ve kronik myeloid
I6semi kronik myeloproliferatif hastaliklardan olup PH ile
seyrebilen polisitemi etyolojisinde arastirilmasi gereken
hastaliklardandir (9). Olgunun Jak-2 gen mutasyonu negatif idi
ve periferik kan yaymasinda atipik hiicresi izlenmedi. Primer
veya sekonder polisitemiye neden olabilecek hematolojik
hastali§i saptanmadi.

Sonug olarak, IPAH baslangigta yavas seyirli ve tanis
daha ¢ok geg fark edilen bir hastaliktir. Hipoksik durumlarda,
sekonder polisitemi genellikle eritropoezin eritropoetin (Epo)
tarafindan uyarilmasi sonucunda olusmaktadir. Polisitemi
etyolojisi arastirilirken, genellikle geng eriskin poptlasyonu
etkilemesi nedeniyle bu yas araliginda nefes darligi yakinmasi
olan olgular IPAH agisindan mutlaka incelenmelidir.
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