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Dogumsal kardiyak santlarla baglantili pulmoner arteriyel hipertansiyonda tedavi yaklagimlari ginumuzde hala netlik
kazanmamistir. Bu editoryal yazimizda, Kosuyolu Kalp Dergisi Editorleri olarak bu dnemli konuyu literatur esliginde
tartismayi uygun gorduk. Dinlenme esnasinda sag kalp kateterizasyonuyla dlgulen ortalama pulmoner arter basincinda
= 25 mmHg artis pulmoner arteriyel hipertansiyon olarak tanimlanir™. Atriyal septal defekt, ventrikiller septal defekt ve
patent duktus arteriyozus gibi yapisal kalp hastaliklari, dogumsal pulmoner arteriyel hipertansiyonun énemli nedenlerin-
dendir®®. Eriskinlerde gorilen dogumsal kalp hastaligi olgularinda pulmoner arteriyel hipertansiyon prevalansi %5-10
arasinda degismektedir®. Sol-sag santlar ve basing artisi nedeniyle pulmoner yatagin uzun sire yuksek kan akisina ma-
ruz kalmasi pulmoner obstruktif arteriyopatiye ve sonucta pulmoner vaskuler direng artisina neden olabilir. Pulmoner vas-
kuler direng sistemik vaskuler dirence yaklasir ya da onu gecerse sant tersine doner; bu durum Eisenmenger sendromu
olarak adlandirilir®. Eisenmenger sendromunda diisiik pH, duisiik arteriyel oksijen satirasyonu ve sekonder eritrositoz
dispne, siyanoz ve halsizlik gibi sikayetlerin gelisiminden sorumludur. Bu hastalarda senkop, hemoptizi, serebrovaskuler
olaylar, pthtilasma anormallikleri ve ani 6lum de gorulebilir. Eisenmenger sendromunda yasam beklentisi kisalmis olmak-
la birlikte, hastalarin cogu 30’lu 40’ yaslara ve bazen de 70’li yaslara kadar hayatta kalabilir®.

Dogumsal kalp hastaligiyla iliskili pulmoner arteriyel hipertansiyon, dzellikle de Eisenmenger sendromlu hastalarin
tedavi yaklasiminda uzman gorusleri standart tedavi seceneklerinden daha on sirada yer almaktadir®. Eisenmenger
sendromlu hastalar, uzmanlagsmis merkezlerde tedavi edilmelidir. Genel durumlari hizla degisebileceginden bu hastalar
dehidratasyon ve enfeksiyon acisindan dikkatli takip edilmelidir. Agir egzersizlerden kaginiimasi ve dogum kontrolu oneril-
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melidir. Arteriyel oksijen saturasyonunu artirdigi ve semp-
tomlarda iyilesme yaptigi gosterilen olgularda O, destek
tedavisi tavsiye edilmektedir. Eisenmenger sendromunda
oral antikoagulan tedavisi tartismali olup kalp yetersizligi
bulgulari olan ve hemoptizi olmayan ya da hafif siddette
hemoptizi bulunan pulmoner arter tromboz hastalarinda
dustinulebilir”. Hiperviskozite semptomlari varliginda, he-
matokrit degeri > %65 oldugunda izovolumik replasmanla
flebotomi yapilabilir. Sekonder eritrositozun kanda yeterli
O, taginmasi ve dokulara iletilmesi agisindan dnemli oldu-
gu akildan cikarilmayarak, rutin flebotomiden kaginiimali-
dir. Demir eksikligiyle mucadele edilmelidir.

Pulmoner arteriyel hipertansiyonun medikal tedavi
stratejisini belirlemede altta yatan patolojik mekanizma-
lar dnemlidir. Idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon
tedavisi icin ¢ok sayida kontrollu g¢alismalar mevcutken,
dogumsal kalp hastaligina bagh pulmoner arteriyel hiper-
tansiyon hastalarinin tedavisinde kontrollu ¢calisma sayisi
siniridir®19, “Bosentan Randomised Trial of Endothelin
Antagonist Therapy-5 (BREATHE-5)" arastirmacilari Ei-
senmenger sendromlu hastalarda bir endotelin antagonisti
olan bosentanin etkinligini arastirdilar""). Pulmoner arteri-
yel hipertansiyonun patofizyolojisinde rol oynayan endote-
lin fibrozis, vaskuler hipertrofi, profilerasyon ve vazokons-
truksiyondan sorumludur®. Oral yolla uygulanip ET, ve
ET, reseptor blokaji yapan bosentan, pulmoner arteriyel
hipertansiyon hastalarinda denenen ilk endotelin reseptor
antagonistidir. Randomize, ¢ok merkezli, cift-kor, plasebo
kontrollt BREATHE-5 calismasinda Dunya Kalp Organi-
zasyonu fonksiyonel sinif 11l olan Eisenmenger sendromlu
hastalarda 16 haftalik bosentan tedavisinin iyi tolere edildi-
gi ve periferal oksijen satUrasyonunu bozmadan 6 dakika
yurume testi sonucunu iyilestirdigi gosterilmistir). Uzun
sureli (40 haftaya kadar) izlemde de bosentanin Eisenmen-
ger sendromlu hastalarda fonksiyonel kapasiteyi iyilegtir-
digi bildirilmistir™. Bugun Avrupa’da Diinya Kalp Organi-
zasyonu fonksiyonel sinif lll olan Eisenmenger sendromlu
hastalarda bosentan kullaniimasi onaylanmistir. Yakin
zamanda yapilan bir calismada selektif ETA reseptdr anta-
gonisti olan ambrisentanin da kisa sureli takipte (ortalama
163 + 57 gun) Eisenmenger sendromlu hastalarda guvenle
kullanilabilecegi gosterilmistir(®).

Pulmoner arteriyel hipertansiyonda kullanilan diger bir
ilac grubu fosfodiesteraz tip-5 inhibitorleridir. Siklik guano-
zin monofosfat (GMP)-dzgul fosfodiesteraz 5’in (PDE-5)
secici inhibitorl olan sildenafil etkisini hiicre igindeki siklik
GMP duzeyini artirarak gosterir'®. Dogumsal kalp has-
taligiyla baglantili pulmoner arteriyel hipertansiyonu olan

10 hastanin 12 ay takip edildigi bir calismada; sildenafille
egzersiz kapasitesinin ve hemodinamik bulgularin iyilestigi
gosterilmistir'”. Benzer sekilde Eisenmenger sendromlu
yedi hastanin alti ay boyunca takip edildigi prospektif bir
calismada, sildenafille hastalarin siyanozunun ve fonksi-
yonel kapasitesinin diuizeldigi; pulmoner arter basinci ve
vaskiler direncin dustugu gorulmustur(®. Benzer olumlu
etkiler 12 hafta tadalafille tedavi goren 16 Eisenmenger
sendromlu hastada da gozlenmistir'®).

Pulmoner arteriyel hipertansiyonlu hastalarda prosto-
siklin sentezi azalmis olup; bu durum vazodilatasyon ve
antiproliferatif ozelliklere sahip prostosiklin 1,’nin yetersiz
Uretimine neden olur. Prostosiklin analoglarindan epop-
rostenol, treprostinil ve ilioprostun idiyopatik pulmoner ar-
teriyel hipertansiyonda kullaniimasina ragmen, dogumsal
kalp hastaligiyla iligkili pulmoner arteriyel hipertansiyonda
kullanimina dair yeterli bilgi yoktur ama yararlar benzer
gbzukmektedir. Ortalama yaslari 15 + 14 yil olan 20 hasta-
nin alindigr bir galismada bir yil sureyle PG, kullaniminin
hemodinamiyi ve hayat kalitesini artirdigi gosterilmistir®.
Benzer sekilde Thomas ve arkadaglari yaptiklari yeni bir
calismada, dogumsal kalp hastaligiyla iligkili pulmoner hi-
pertansiyonlu hastalarda, uzun sureli (ortalama bir yil) de-
vamli PGI2 tedavisinin hemodinamik ve klinik iyilesmeyle
sonuglandigini bildirmislerdir®").

Kalsiyum kanal blokerleri, vaskuler duz kas hucresine
kalsiyum girisini bloke ederek vazokonstruksiyonu engel-
lerler. Boylece kan basincinda dusme ve kalbin is yukunde
azalmaya neden olurlar. Eisenmenger sendromlu hastalar-
da bu grup ilaglarin uygulanmasini destekleyen yeterli veri
yoktur(').

Dogumsal kalp hastaligiyla iliskili pulmoner arteriyel
hipertansiyonda kombinasyon tedavisiyle ilgili yapilan ca-
lismalardan elde edilen veriler geligkilidir. Bazi ¢alismalar-
da bosentan tedavisine sildenafil eklenmesi hemodinamik
Ozellikleri ve egzersiz kapasitesini artirirken; bazi ¢calisma-
larda kombinasyon tedavisi etkisiz bulunmustur®®. Fakat
yine de dogumsal kalp hastaligiyla iligkili pulmoner arte-
riyel hipertansiyon hastalarinin, pulmoner arteriyel hiper-
tansiyon spesifik tedaviden fayda gordugu gosterilmigtir.
Ortalama dort yil takip edilen toplam 229 Eisenmenger
sendromlu hastada yapilan retrospektif bir calismada pul-
moner arteriyel hipertansiyon spesifik tedavi goren grupta,
tedavi almayan gruba gore daha dusuk d6lum orani saptan-
mistir®4.

Avrupa Kardiyoloji Dernegi Erigskinlerde Dogumsal
Kalp Hastaligi kilavuzu endotelin reseptdr antagonisti bo-
sentanin fonksiyonel sinif Ill Eisenmenger sendromlu has-
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talarda sinif I, kanit duzeyi B ile baglanmasini bnermekte-
dir. Diger endotelin reseptor antagonistleri, fosfodiesteraz
5 inhibitorleri, prostanoid veya kombinasyon tedavisi sinif
lla, kanit diizeyi C olarak dnerilmektedir®®.

llag tedavisine yanit vermeyen dogumsal kalp hastaligi
ile iligkili pulmoner arteriyel hipertansiyonlu bazi olgularda,
kalp-akciger ya da akciger transplantasyonu dusunulebilir;
ancak yeterli verici olmamasi bu yaklasim icin bir sinirli-
Ik teskil eder. Yalniz kalp akciger nakli yapilan hastalarda
10 yilhk sagkalim %30-40 iken; bu oranin Eisenmenger
sendromlu hastalardaki beklenen sagkalimdan daha kisa
oldugu akildan ¢ikariimamali ve bu durum her zaman g6z
dnunde bulundurulmalidir®®.

Sonug olarak, gerek tani gerekse cerrahi ve medikal te-
davide son dbnemde gerceklesen gelismeler sonucu, do-
gumsal kalp hastaligiyla iligkili pulmoner arteriyel hipertan-
siyonlu hastalarin sagkaliminda artis izlenmigtir. Celigkili
calisma sonuglari olsa da pulmoner arteriyel hipertansiyon
spesifik medikal tedavinin yeri Eisenmenger sendromiu
hastalarda giderek artmaktadir. Ayrica, dogru zamanla-
mayla yapilan cerrahi tedavi ve transplantasyonun da sag-
kalimin artmasina katkida bulunabilecegi unutulmamalidir.
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