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OZET

Ortalama pulmoner arter basincinin 20 mmHg nin iizerinde 6l¢iilmesi pulmoner hipertansiyon
olarak tanimlanirken bu hastalik patofizyolojik mekanizmalar, hemodinamik karakteristikler ve
tedavi yaklagimlari acisindan bes ayr1 grupta incelenmektedir. Pulmoner hipertansiyon
yonetimi ve multidisipliner yaklasimda radyologlar 6nemli rol oynamaktadir. ‘Fleischner
Soceity’ grubunda pulmoner hipertansiyon goriintiileme ve yonetimi hakkinda s6z sahibi olan
bir ekip olusturulmus ve bu ekip tarafindan su sorularin cevaplari aranmustir: a)Nonivazif
goriintiileme pulmoner hipertansiyon tanisi i¢in yeterli mi? b) Pulmoner hipertansiyon
sebebinin belirlenmesinde  goriintiilemenin roli. nedir? c¢) Pulmoner hipertansiyon
komplikasyonlarint ve ciddiyetinin belirlenmesinde goriintiilemenin rolii nedir? d) Tedavi
oncesi KTEPH degerlendirilmesinde goriintiilemenin rolii nedir? e) Pulmoner hipertansiyonda
tedavi sonrasi goriintiileme yapilmali midir? Bu sistematik derlemede pulmoner hipertansiyon

goriintlilemesinin tanisal yaklasim, tedavi yonetimi ve takipteki rolii vurgulanmaistir.

Anahtar noktalar:

1. Pulmoner hipertansiyonu tanisi i¢in ortalama pulmoner arter basincinin 20 mmHg’ nin
iizerinde olmasi gereklidir.

2. Pulmoner arter ¢api tek bagina PH tanis1 koyulmast igin yeterli degildir.

3. Giincel rehberler gore V/P akciger sintigrafisi pulmoner hipertansiyonlu hastalarda
KTEPH ekartasyonu i¢in 6nerilmektedir.

4. Tek enerjili BT, pulmoner hipertansiyon etiyolojisinin belirlenmesi i¢in tanisal rol
oynamaktadir.

5. Proksimal obstriiktif lezyonlarda hayat boyu antikoagiilasyonun yaninda pulmoner
endarterektomi de bir tedavi secenegidir. Inoperable vakalar icin medikal tedavi ve/veya
balon pulmoner anjiyoplasti 6nerilmektedir.

6. Degisik etiyolojilere bagli gelisen pulmoner hipertansiyon tanili hastalarda sag ventrikiil
fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde kardiyak MR standart goriintiileme yontemi haline
gelmistir. MR ile hesaplanan sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu gibi parametreler

prognostik bilgi vermektedir.
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GIRIS

Pulmoner hipertansiyon (PH), ortalama pulmoner arter basincinin 20 mmHg’den {izerinde
olmas1 ile karakterize bir hemodinamik hastaliktir ve patofizyolojik mekanizmalar,
hemodinamik karakteristikler ve tedavi yaklagimlari agisindan bes ayr1 grupta incelenmektedir
(1-6). Tam siireci, PH’den klinik olarak siiphelenme ve ekokardiyografinin PH ile uyumlu
bulgular gostermesi ile baslar. Sonrasinda en sik goriilen gruplara (grup 3 : kronik akciger
hastaliklarina bagli PH, grup 2: kronik kalp hastaliklarina bagli PH) uygunlugu arastirilir, eger
uymuyor ise kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) icin tetkik edilir ve
tetkiklerin uyumlu sonu¢lanmamasi durumunda bir ekartasyon tanisi olarak grup 1 pulmoner

arteriyel hipertansiyon (PAH) tanis1 konulur.

PH smiflandirilmasi, tiim evredeki hastalara optimum tedavi yaklasimi uygulanmasini
gerektirir. Bunun igin de giincel teknolojik gelismeler 1518inda goriintiileme yontemlerinin
kullanilmasi1 gerekmektedir. Bu giincellemenin amaci, mevcut goriintiileme segeneklerinin
optimum kullanimi saglayip mevcut kaynaklarin en iyi sekilde kullanimini saglamaktir.
Uzmanlasmis merkezlerde hastalarin teshis ve tedavisi en uygun sekilde uygulanirken,
radyologlar bu hastaligin erken taninmasinda daha aktif bir rol oynayarak tanida olasi

gecikmeyi azaltmaya yardimci olabilir.

Belirtilen hedefler dogrultusunda bu derleme, uzmanlagsmis merkezler ve digerleri icin PH
tanil eriskin hastalarda noninvazif goriintiileme (BT, MRI ve niikleer tip gibi) ile ilgili sorulara
yamt vermistir. Ozel olarak kronik prekapiller pulmoner hipertansiyon (grup 1,3,4 ve 5) ile
konulara vurgu yapmistir. Uzmanlagmis merkez tanimi, ESC (European Society of Cardiology)
ve ERS (European Respiratory Society)’nin belirledigi kritlere uygun merkezler olarak
tamimlanmustir (Tablo E1. EK) (7).

Tablo 1. Giincellenmis Pulmoner Hipertansiyon Klinik Siniflamast

Smiflama
Grup 1: PAH
1.1 idiopatik PAH
1.2 Kalitimsal PAH
1.3 Tlag ve toksin iliskili PAH
1.4 Asagidaki durumlara iligkili PAH
1.4.1 Bag doku hastalig1
1.4.2 HIV infeksiyonu

1.4.3 Portal hipertansiyon
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1.4.4 Konjenital Kalp Hastalig1
1.4.5 Sistozomiazis
1.5 Uzun dénem kalsiyum kanal blokeri kullanimina cevap veren PAH
1.6 Venoz ve kapiller damarlarin tutulumuna bagli PAH (PVOH/PKH)
1.7 Yenidoganin kalici pulmoner hipertansiyonu
Grup 2. Sol kalp hastaligina bagh gelisen PH
1.1 Korunmus sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetmezligine baghh PH
1.2 Diisiik sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetmezligine bagli PH
1.3 Kalp kapak hastalig: iliskili PH
1.4 Konjenital/ edinsel postkapiller PH’ye yol acan kardiyovaskiiler durumlar
Grup 3. Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye bagh gelisen PH
3.1 Obstriiktif akciger hastalig1
3.2 Restriktif akciger hastalig1
3.3 Mikst obstriiktif/restriktif pattern ile seyreden diger akciger hastaliklari
3.4 Akciger hastaliklari ile iligkisi olmayan hipoksi
3.5 Gelisimsel akciger hastaliklari
Grup 4. Pulmoner arter obstriiksiyonlarina bagh gelisen PH
4.1 Kronik tromboembolik PH
4.2 Diger pulmoner arter obstriiksiyonlar1
Grup 5. Belirsiz ve /veya multifaktoriyel mekanizmalar ile gelisen PH
5.1 Hematolojik bozukluklar
5.2 Sistemik ve metabolik bozukluklar
5.3 Digerleri
5.4 Kompleks konjenital kalp hastaliklari

PAH: Pulmoner arteriyel hipertansiyon, PVOH : Pulmoner venookliizif hastalik, PKH: Pulmoner
kapiller hemanjiyomatozis, PH: Pulmoner hipertansiyon
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Tablo 2. Pulmoner hipertansiyon gériintiileme yontemlerinin zayif ve giiclii yonlerinin

karsilastirilmast
Degisken Akciger | VIP SPECT/BT | Tek enerjili | Dual MR Pulmone
grafisi sintigrafisi VIP BT enerjili r
anjiografi BT anjiyogra
anjiografi fi
PH + - - + + + -
saptanmasi
Anatomik
bolgelerin
degerlendiril
mesi
Akciger + - + +++ +++ - -
Kalp + - - ++ ++ +++ -
bosluklari
Pulmoner + + + +++ ++++ ++ ++
damarlar
Mediasten - - - +++ 4 -+ -
PH
etiyolojisinin
belirlenmesi ++ ++ ++ +++ ++++ ++ ++
Genel giiglii Kolay KTEPH Akciger Etiyolojinin | Tek bir Radyasyon | Endovas
yonleri uygulana | taramasinda | parankimi | degerlendir | tetkik ile | maruziyeti | kiiler
bilir avantajlt ve akciger | ilmesinde akciger yoktur; tek | tedavi
(SPECT perfiizyonu | ¢ok anatomisi | bir tetkik planlanm
(tomografik | kombine avantajlidir | nin ve ile kardiyak | asinda
V/P) degerlendir perfiizyon | fonksiyonla | roli
giiniimiizde | ilebilir. u r ve akciger | vardir
daha 6n degerlend | perfiizyonu | (PEA,
planda) irilebilir degerlendiri | BPA)
lebilir.
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Zayif yonleri | Etiyolojini | Etiyolojini | Akciger | Hemodinam | Tiim dual Akciger Perivask
n n degerlen | ik enerjili BT parankimin | iler
belirlenme | belirlenme | dirilmesi | degerlendir | teknolojilerin | in yapilar
sindeki sinde daha | kisithdir | me in degerlendir | degerlen
roli kisith | fazla ve kasithidir; validasyona | ilmesindeki | dirilemez

goriintiilem | validasy | distal ihtiyaci yeri ; invazif
eye ihtiyag | ona pulmoner vardir. kisitldir; bir testtir
duyulur; ihtiyac1 | arterlerin kolay

komorbidit | vardur; (subsegmen erisilebilir

esi olan radyasyo | tal degildir;

hastalarda | ndozu seviyenin teknik

yorumlanm | yiiksekti | distali) uzmanlik

asinda r. degerlendiri gerektirir

zorluklar Imesi

yasanabilir kisithdir

Ortalama 0.05 2.2 2.6-3.5 2-5 3-5 None 10-30

efektif

radyasyon

maruzyeti

(mSv)

V/P : ventilasyon/perfiizyon, SPECT: Single photon emission computed tomography, BT: bilgisayarl

tomografi, MR: manyetik rezonans, PH: pulmoner hipertansiyon, KTEPH: kronik tomrboembolik pulmoner

hipertansiyon, PEA: pulmoner endarterektomi, BPA: Balon pulmoner anjiyoplasti, - : kullanim1 yok, +: kisith
kullanim, ++: orta diizeyde kullanilabilir, +++ : iyi diizeyde kullanilabilir, ++++: c¢ok iyi diizeyde
kullanilabilir.
PULMONER HIPERTANSIYON GORUNTULEME YONTEMLERININ
DEGERLENDIRILMESI

Pulmoner hipertansiyon goriintiilemesinde invazif olmayan ydntemlerin arasinda doppler
ekokardiyografi, akciger grafisi, bilgisayarli tomografi (BT), radyoniiklid ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisi ve manyetik rezonans (MR) yer almaktadir. Tablo 2’de bu goriintiileme
yontemlerinin zayif ve giiclii yonleri 6zetlenmistir. Pulmoner hipertansiyon taramasi igin en
sik kullanilan noninvazif tetkik olan transtorasik doppler ekokardiyografi, giincel uluslararasi
rehberlerde ve Diinya pulmoner hipertansiyon sempozyumu’nda bahsedildiginden bu

derlemede yer almamustir (7,9).

Bu derlemede, akciger grafisin detayli olarak anlatilmamustir, fakat ileri evre pulmoner
hipertansiyondaki roliinden bahsetmek gerekir. idiopatik PAH vakalarinin cogunda tan1 aninda
akciger grafisi normal degildir ve santral pulmoner arterlerde dilatasyon ile birlikte periferik

damarlarda budanma goriiniimii goriilmektedir (7). Sag atriyum ve sag ventrikiil (RV)

genislemesi daha ileri evre hastalarda goriilmektedir (7). Pulmoner hipertansiyon
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etiyolojisinde akciger parankiminin degerlendirilmesi ve kalp hastaligina sekonder gelisen
pulmoner vendz konjesyon bulgularimi ayirt etmek akciger grafisi ile miimkiin olabilir.
Bununla birlikte, pulmoner hipertansiyonun arteryel ya da venoz kaynakli oldugunu arter/ven
oraninin gosterilmesi ile ayirt edilmesine yardimci olur (7). Genel itibar1 ile, pulmoner
hipertansiyon derecesi ile radyografik anormalliklerin boyutu korrele degildir. Normal bir

elektrokardiyografi ya da akciger grafisi pulmoner hipertansiyonu ekarte ettirmez (7).

SORU 1. NONINVAZiV GORUNTULEME PULMONER HiPERTANSIYON TANISI
KOYMAK ICIN YETERLIi MIiDiR?

Pulmoner hipertansiyon tanili hastalarda yiiksek pulmoner arter basinci (PAB), goriintiileme
ile saptanabilir yapisal, fonksiyonel ve hemodinamik degisikliklere yol acar. BT (10-14) ve
MR (15-18) ile yapilan birgok ¢alismada pulmoner arter ¢api ile sag kalp kateterizasyonu ile
Olciilen PAB degerinin korrele oldugu belirtilmistir. Fakat, pulmoner arter boyutu ile yapilan
tanisal caligmalarda celiskili sonuglar mevcuttur. Yapilan g¢alismalarda BT de dlgiilen
pulmoner arter boyutlariin AUC (area under curve) degeri 0.55 ile 0.93 arasinda degismekte
(10-13), pulmoner arter ¢apinin aort ¢apma oranin AUC degeri 0.73 ile 0.95 arasinda
degismektedir (19-22).

Tanisal calismalarin farkli sonuglar vermesi; tani kriterlerinin degisiklik gostermesi, vaskiiler
Olctimlerin standardize olmamasi, kullanilan esik degerlerin farkli olmasi ve ¢alismaya alinan
hastalarin homojen olmamasindan dolay1 olabilir. PA boyutu icin belirlenen esik degerin
standardize edilemesinin sebebi, saglikli hastalarda normal olarak &lglilen degerlerin farklilik
gbstermesidir. Ileri yas, erkek cinsiyet ve genis viicut yiizey alaninin her biri daha uzun
pulmoner arter ¢ap1 ve yasla birlikte azalan PA orani ile korele bulunmustur (23,24). Bununla
birlikte PA orani, aort dilatasyonu durumunda kullanilamaz. 706 saglikli Amerikali hastanin
BT kesitlerinden alinan PA 6l¢timlerine gore erkekler igin normal PA ¢ap1 28.9 mm, kadinlar
i¢in 26.9 mm, normal PA orani ise her iki cinsiyet i¢in 0.91 olarak bulunmustur (23). Benzer
sekilde yapilan bir Kore ¢aligmasinda 813 hastada erkekler i¢in normal PA ¢ap1 31.3 mm, PA
orani 1.05; kadinlar i¢in normal PA ¢ap1 29.6 mm, PA orani 1.03 olarak belirtilmistir (24).

PAB degerinin yiiksekligi ve yiiksek oldugu siire, PA dilatasyonunun derecesi ile korele
bulunmustur (15). PAP yiiksekliginin kisa siirdiigii akut respiratuvar distres sendromu (ARDS)
gibi durumlarda PA c¢api, pulmoner hipertansiyon saptanmasinda giivenilir degildir (19).
Intersitisyel akciger hastaliklar1 (IAH) ve kronik obstriiktif akciger hastaligi (KOAH) gibi
kronik akciger hastaliklarina bagli gelisen uzun siireli ve hafif seviyede PAB yiiksekligine tani
koyulmas: giigtiir (25-29). PH siipheli 134 hastanin analiz edildigi prospektif bir ¢alismada
(30), PA cap1 ve PA oranmin tanisal performansi IAH eslik eden hastalar icin diisiik (AUC:
0.65 ve 0.64), IAH eslik eden hastalar igin orta diizeyde (AUC: 0.73 ve 0.78) bulunmustur. Bu
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calismaya gore hafif-orta PH tamili hastalarda vaskiiler 6lgiimlerin tanmidaki rolii, daha yiiksek
PAB degeri tespit edilen hastalarla yapilan baska bir calismadaki tanisal roliine gore belirgin
olarak diisiik saptanmistir (16). Daha yiiksek PAB degerine sahip olan hastalarla yapilan bu
calismaya gore IAH tanil hastalarda PA ¢apmin ve PA oranimin AUC degerleri siras ile 0.87
ve 0.80, IAH tanis1 olmayan hastalarda ise AUC degerleri sirasi ile 0.83 ve 0.79 olarak
bulunmustur. PA ¢ap1 icin belirlenen esik degerler IAH tamili hastalar i¢in 29 mm (%75
sensitivite, %89 spesifisite), IAH eslik etmeyen hastalar i¢in ise 30 mm (%76 sensitivite, %73
spesifite) olarak saptanmistir. Orta-agir PH tanili hastalarda kontrastli toraks BT kesitlerinde
Olgiilen sag ventrikiil ve sol ventrikiil capr gibi Ol¢limlerin >1.2 olmas1 tanisal degeri

arttirmaktadir (21).

Truong ve ark.nin PH tanist i¢in gelistirdikleri ve valide ettikleri 4 kademeli hastalik agirlik
siniflama sisteminde Toraks BT de PA ¢ap1 ve PA orani normal, hafif , orta ve agir olarak
belirtilmis olup bu system diisiik ve yiiksek esik degerlerinde testin sensitivite ve spesifitesini
maksimize etmek icin dizayn edilmistir (31). PA ¢apmin cinsiyete gére normal esik degeri
erkeklerde <29 mm, kadinlarda <27 mm ve cinsiyetten bagimsiz PA oran1 (0,9) alindiginda
normal siniflanan grupta sensitivite %99 ve %93, spesifite %57 ve %65, negative prediktif
deger %96 ve % 86 olarak saptanmis. Agir olarak siniflandirilan grupta PA ¢ap1 esik degeri 34
mm ve PA orani esik degeri 1.1°den yiiksek saptanmig, bu grubun saptanan sensitivite oranlari
% 98 ve %100, spesifite %65 ve %50, pozitif prediktif degerler ise %98 ve %100 olarak
belirlenmis. Unutulmamasi gereken nokta bu sistemin gelistirildigi hasta popiilasyonunun PH
ile ugrasan 3. basamak saglik merkezindeki riskli hasta popiilasyonundan secildigidir. PH
siiphesi ile 3. basamak saglik merkezine refere edilen, PAB Olciimleri belirgin derecede
yiiksek olan (45 mmHg) 228 hasta degerlendirilmis olup sonugta PH prevalansi oldukga
yiiksek saptanmustir; %60. Ileriki yillarda yapilacak prospektif galismalarda Toraks BT
kullanilarak PA c¢apinin Ol¢iimii ile ozellikle PA prevalansinin diisik oldugu yerlerde
validasyona gerek kalmayabilir. Tablo 3’te incidental olarak dilate PA saptandiginda degisik
esik degerlerinde PH riskine gore ampirik yaklasimlari gostermektedir. Sekil E1 ve E2, klinik

uygulamalarda PA ¢apinin klinik ile entegre edilmesini géstermektedir.

Tablo 3 Altta yatan PH saptanmasinda onerilen PA capi esik degerleri

BT Kriteri Insidental bulgu PH Siiphesi
PH Riski Diisik | PH Riski Orta | PH Riski Yiiksek
Popiilasyonlar * Popiilasyonlar Popiilasyonlar *

PA Cap1 | >34 >32 >30 Herhangi bir

(mm) deger
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PA /Aorta >1.1 >1.0 >0.9 Herhangi bir
deger

Not: Aort ve pulmoner kapak stenozlari gibi konjenital kalp hastaliklari, arteriovendz
malformasyonlar, Marfans endromu ve Ehlers-Danlos sendromu gibi konnektif doku hastaliklari,
Behget hastaligi ve Takayasu arteritis gibi vaskiilitler ve idiyopatik/mikotik/travmatik anevrizmalar
veya psOdoanevrizma dahil olmak iizere bazi hastaliklarda PH tanisi i¢in yapilan Pulmoner arter

Ol¢iimleri tan1 i¢in glivenilir degildir.
# Bilinen risk faktorii yok, tahmin edilen PH riski %1°den az.

§ Tahmin edilen PH riski %1-10 arasinda, predispozan durumlar arasinda konnektif doku
hastaliklar1 (sistemik sklerozis ayri1 ), portal hipertansiyon, gecirilmis pulmoner emboli, HIV

infeksiyonu, talasemi, sistozomiyazis sayilabilir.

+ Tahmin edilen PH riski >%10, predispozan faktdrler arasinda sol kalp hastaligi, KOAH, IAH,
OSA, Sistemik sklerozis, diyaliz gerektiren KBY, konjenital kalp hastaligi, orak hiicreli anemi

sayilabilir.

MR'da dinamik PA boyutu 6l¢timleri (PA ¢ap1, PA orani, PA alan1 ve PA goreceli alan degisikligi)
0,71 ila 0,93 arasinda degisen egri altinda kalan alanlar ile PH tanisinda BT dayali 6l¢limlerle
karsilagtirilabilir performans gosterir (15-18,32). Genel olarak, MR"in tanisal performansi, artmis PAP
ve pulmoner vaskiiler direncin gdstergesi olan ek yapisal ve fonksiyonel kardiyovaskiiler dlgtimleri
degerlendirme ve nicelendirme kabiliyeti nedeniyle elektrokardiyogram ile senkronize olmayan
BT’den iistiindiir. Bunlar interventrikiiler septal ac1, RV ejeksiyon fraksiyonu, ventrikiiler kitle indeksi
ve PA pulsatilitesini igerir, bunlarin her birinin PH'nu olan ve olmayan hastalar arasinda iyi ile
miitkemmel ayrimcilik (EAA, 0.87-0.99) gosterdigi bildirilmistir (32-37). Tiim bu dl¢iimler
elektrokardiyogram senkron BT ile de elde edilebilir, ancak bunlarin PH degerlendirmesi i¢in
kullanim kiigtik gruplar disinda ¢alisiimamistir (38). MRG'de pulmoner kan akis1 dinamiklerinin
miktarinin da tanisal degeri oldugu bildirilmistir (39-42). PH siipheli 233 hasta {izerinde yapilan bir
caligmada (ortalama PAP, PH alt grubunda 45 mmHg), anormal derecede yavas pulmoner kan
akisindan kaynaklanan basit bir gorsel artefakt skoru, bir elektrokardiyogram senkron spin-eko ¢ift
inversiyon-kurtarma "siyah kan” sekansinda PH tanisinda PA ¢ap1 ve PA oranindan (EAA 0.86'ya
kars1 0.81 ve 0.75) daha iyi performans gosterdi (35). Johns ve ark.tarafindan yapilan bir ¢alismada
regresyon analizi kullanilarak interventrikiiler septal ag1, ventrikiiler kitle indeksi ve siyah kan yavas
akisinin (model 1) veya diyastolik PA alan1 (model 2) kapsamini igceren benzer performansa sahip iki

multiparametrik kardiyak MRI modeli gelistirilmis ve dogrulanmistir (AUCs 0.95 ve 0.93) (43). PH
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oldugundan siiphelenilen 303 hastadan olusan dogrulama kohortunda PH tanisi i¢in model 1'in
duyarliligi, 6zgilligi, pozitif prediktif degeri ve negatif prediktif degeri% 93,% 79, Sirasiyla% 96

ve% 67. Klinikte PH'yi degerlendirmek i¢in pratik oneriler ek E3'te ayrintili olarak verilmistir.

SORU 2: PH NEDENINI BELIRLEMEDE GORUNTULEMENIN ROLU NEDIR?

PH'nin potansiyel nedenlerinin siniflandirilmasinda, V / Q akciger sintigrafisi KTEPH'yi taramak i¢in
anahtar bir rol oynar, BT ise geleneksel olarak PH'nin altta yatan nedeninin daha fazla
degerlendirilmesi i¢in endike olan dnemli bir goriintiileme aracidir (7,9). Bu boliim, teknolojik
gelismelere giincel bir yaklasim ve rutin klinik uygulamada PH yonetimine yonelik giincel klinik

yaklagimi saglar.

V/Q Sintigrafisi

Mevcut kilavuzlar, KTEPH'yi dislamak i¢in PH'li hastalarda bir V / Q akciger taramasi yapilmasi
gerektigini belirtmektedir (7,44). Bu bir endikasyon disinda, V / Q akciger taramas1 PH'nin bir
nedenini aydinlatmada nadiren faydalidir. KTEPH'nin taninmasi, akut pulmoner embolinin saptanmasi
icin kullanilanlara benzer yaklagimlara dayanir ve kombine V / Q akciger tarama teknikleriyle birlikte
g6giis radyografisini kullanir. Akciger segmentlerinin ve/veya subsegmentlerinin perfiizyon olmadan
ventile olmas1 yiiksek olasiklikla pulmoner emboliyi gosterir (45). PH hastalarinda normal bir gogiis
radyografisi, normal ya da normale yakin V / Q akciger taramas1,% 90-% 100 duyarlilik ve% 94-%
100 6zgiillik ile KTEPH'yi dislayabilir (46,47). Uyumsuz perfiizyon alanlar1t KTEPH ile uyumlu olup
deneyimli merkezler tarafindan ileri tetkik yapilmasini gerektirir (Sekil 1) (6,7,44).
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Sekil 1 Normal gogiis radyografisi olan 78 yasinda bir kadinda ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi,
kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH) klinik siiphesiyle bagvurdu. a) Planar
ventilasyon (81m-kripton) ve perfiizyon (99m-teknesyum makro agregat alblimin) gériintiilemesi,
yiiksek oranda KTEPH'yi diisiindiiren, normal havalandirilan akcigerlerde ¢oklu segmental ve
subsegmental defektler gosterir. b) SPECT perfiizyon goriintiileri, koronal diizlemdeki perfiizyon
kusurlarinin ayrintili analizini saglar. ANT: 6n; LAO: sol 6n oblik; LPO: sol arka oblik; POST: arka;
RAO: sag 6n oblik; RPO: sag arka oblik.

Son yillarda yapilan ¢aligsmalardan Sten ve ark. (48) ile Metter ve ark.nin (49) ¢aligmalarinda genel
hasta popiilasyonlarinda pulmoner emboli siiphesinde akciger sintigrafisini arastirmislar ve normal,
tanisal olmayan ya da anormal V/Q sintigrafisi sonuglarini yorumlamada olasiliga dayali V/Q

sintigrafisi ile degistirilmesi gerektigini savunmuslardir. PH'lu hastalarin tanisal incelemesinde de ayn1
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strateji Onerilmektedir. Planar akciger sintigrafisine kiyasla SPECT perfiizyon akciger sintigrafisi
kullanilarak akut pulmoner embolinin saptanmasinda artan hassasiyet saglanir (50-52). SPECT'de PE
icin artan duyarlilik, 6ncelikle subsegmental akut embolinin neden oldugu daha kii¢iik perfiizyon
kusurlarinin saptanmasiyla ilgilidir. Belirsiz sonuglar, planar taramaya gore daha az siklikta goriiliir.
Yakin zamanda yapilan bir ¢alisma [53], SPECT perfiizyon taramalarinin KTEPH'de tikali vaskiiler
segmentlerin belirlenmesinde diizlemsel V / Q taramalarindan daha duyarli oldugunu bulmustur.
KTEPH'de goriilenlere benzer uyumsuz perfiizyon kusurlari, V / Q SPECT taramalarinda PAHMin%
10'unda ve pulmoner vendz ve kapiller hipertansiyonu (pulmoner venoz okliizif hastalik (PVOD) /
pulmoner kapiller hemanjiyomatoz (PCH) olan hastalarin% 7.1'inde bildirilmistir) [54]. PAH
hastalarinin ¢ogunda, V / Q sintigrafisi normaldir veya énemli anormallikleri yoktur ve PVOD /
PCH'yi idiyopatik PAH'dan ayirt etmeye yardimei olamaz [55]. Anormal oldugunda, PVOD / PCH'li
hastalarda en sik goriilen patern, ¢ift enerjili BT akciger perfiizyon goriintiilerinde tasvir edilen benzer
perfiizyon 6zelliklerine sahip yamali perflizyon defektleridir [56]. SPECT akciger sintigrafisi, PH olan
74 hastadan olusan bir seride kontrastli perfiizyon MRG ile karsilastirildi: hastalarin 30'unda KTEPH
ve 10'unda PH olmaksizin kronik tromboembolik hastalik vardi [57]. SPECT ve MRI, PE i¢in
neredeyse ayni hassasiyet (% 97 SPECT, % 100 MRI) gosterdi. SPECT perflizyon sintigrafisi ile
gbzden kacan tek hastada distal KTEPH vardi. SPECT / CT, PE'nin sintigrafik degerlendirmesinde
genis capta arastirilmistir, ancak KTEPH'nin tanisal yaklasiminda yapilmis olan ¢alismalar PE kadar
kapsamli degildir. Diyaframin altinda perfiizyon ajani (yani, teknetyum etiketli insan albiimini
makroagregat parcaciklari veya Tc-99m MAA) tespit edilirse, bunun sagdan sola kardiyak sant
varligina isaret edebilecegini belirtmek gerekir. Agikca, intrakardiyak santlar PAH"1 6nemli bir
nedenidir. Kalp kusurlarinda sagdan sola akis bileseni varsa, bazi Tc-99m MAA partikiilleri akcigeri
atlayacak ve diger organlarda (6rnegin karaciger, bobrekler, beyin) lokalize olacaktir. Bu tiir santlarin
daha kesin teshisi, Tc-99m intraserebral aktivite gosterecek olan kafatasinin lateral bir goriintiisti elde
edilerek saglanir. Subdiyafragmatik Tc-99m MAA aktivitesi, makroskopik intrapulmoner santlari
(hepatopulmoner sendrom) olan karaciger yetmezligi olan hastalarda, konjenital pulmoner
arteriyoven6z malformasyonlar1 (Osler — Weber — Rendu hastaligi) olan hastalarda ve kavopulmoner

anastomoz cerrahisi gecirmis hastalarda da goriilmiistiir.

Tek enerjili BT (single — energy ct)

Hizl tarama, miitkemmel uzaysal ve zamansal ¢ozliniirlikk ve kardiyopulmoner yapilar1 kapsamli bir
sekilde degerlendirme yetenegi BT'nin farkli 6zelliklerinden bazilaridir. Klinik baglama bagh olarak
hem kontrastli olmayan hem de kontrastli BT incelemeleri diisliniilebilir. Kontrast olmayan gogiis BT,
hemodinamik sendromdan (yani grup 3 PH) akciger hastaliginin (6rn. Kronik obstriiktif akciger
hastaligi, ILD) sorumlu oldugu tiim durumlar i¢in giiglii, invazif olmayan bir testtir. A¢ik olmayan ve /
veya multifaktoriyel mekanizma ile PH alt grubunda tanimlanan ¢esitli sistemik ve metabolik

bozukluklar (grup 5), sarkoidoz, pulmoner Langerhans hiicreli histiyositoz ve ndrofibromatoz gibi
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kontrast olmayan bir gégiis BT incelemesinden de yararlanabilir. Kontrast olmayan BT incelemeleri
de grup 1 PH'da tasvir edilebilen 6zellikleri gosterebilir. PAH'da pulmoner mikrovaskiilopati, BT'de
santrilobiiler mikronodiiller, periferik neovaskiilarizasyon ve lobiiler buzlu cam alanlar1 dahil olmak
iizere belli belirsiz degisikliklere yol agabilir. Nodiiler buzlu cam opasitelerinin, septal ¢izgilerin ve
adenopatinin varligi, vendz ve kapiller (PVOD / PCH) tutulumun agik 6zellikleri olan PAH" oldukca
disiindiirtr (Sekil 2) [58, 59].

Sekil 2 Goriintiiler, pulmoner venookliizif hastalik (PVOD) / pulmoner kapiller hemanjiyomatoz
(PCH) varlig1 nedeniyle pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda BT bulgularmi gostermektedir. a) 45
yasindaki bir kadinda kontrastsiz muayenede sag ve sol ana bronslar seviyesinde transvers BT
kesitinde, altta yatan lenfadenopatiye bagl olarak genislemis sol hilus ile her iki akcigerde
sentrilobiiler akciger nodiilleri goriilityor. b) (a) 'da gosterilenle ayni inceleme. Alt lob seviyesinde
elde edilen enine BT kesitinde, iki tarafli sentrilobiiler nodiiller goriiliiyor ve sag alt lobda ince septal
cizgiler goriiliiyor. ¢) 51 yasinda bir kadinda elde edilen kontrastsiz muayeneden elde edilen alt loblar
seviyesinde enine BT kesiti bol nodiiler buzlu cam opasiteleri gosterir. d) 35 yasindaki bir kadinda
elde edilen gogiis BT anjiyografik ¢alismasindan alinan karina diizeyinde enine BT kesitinde
mediastinal lenfadenopati goriilmektedir. e) Tedaviden dnce 61 yasindaki bir kadinda kontrastsiz
muayeneden alt lob seviyesinde enine BT kesiti. Her iki akcigerde sentrilobiiler nodiillerin varligina
dikkat edin. f) (e) 'de gosterilenle ayni seviyede enine CT Kesiti (ayn1 hasta); Endotelin reseptor
antagonistinin baslamasindan 6 hafta sonra yapilan kontrastsiz gégiis BT incelemesinde akciger

6deminin BT o6zellikleri goriilmektedir.
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Kontrastli gogiis BT, PH'nin etiyolojisini aydinlatmak i¢in kullanilabilecek ikinci BT temelli
yaklagimdir. Daha 6nce alintilanan PH etiyolojilerinde tasvir edilebilen morfolojik degisiklikler benzer
sekilde tanimlanabilirken, kontrastli BT'nin temel yarari, teshisi sadece kronik obstriiksiyonun
vaskiiler belirtilerinin tasvirine dayanmayan CTEPH'nin (grup 4) saptanmasi i¢indir. PA'lar (sekil 3),
fakat ayn1 zamanda fibrozan mediastinit (grup 5) (sekil 4) ve intrakardiyak santlar, patent duktus
arteriyozus ve ekokardiyografi ile gozden kagabilecek anormal pulmoner vendz doniis (grup 1) gibi
daha az yaygin durumlar teshis etmek icin. Kardiyovaskiiler yapilar ve degerlendirilebilir PA'lar

diizeyinde morfolojik anormalliklerin olmamasi1 PAH (grup 1 PH) olasiligini ytikseltir.

Sekil 3 Goriintiiler, kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonun gegici gelisimini diisiindiiren,
bilateral akut pulmoner emboliden (PE) 1 y1l sonra kalic1 dispnesi olan 25 yasindaki bir erkekte gogiis
BT anjiyografisini gostermektedir. a — ¢) Enine CT kesitleri ve d ve e) koronal oblikteki maksimum
yogunluk projeksiyonlar ve f) enine goriiniimler, kismi doldurma kusurlari (tek beyaz oklar ve tek
siyah oklar), endoliiminal bant ve ag (beyaz ok uglari) ve ciddi sekilde daralmig pulmoner arterler
(siyah ok uglar1). Genislemis bronsiyal arterlerden sistemik kollateral beslemenin varlig1 ((e) 'de ¢ift
siyah oklar ((f)' de beyaz cift oklar). Sol interlobar pulmoner arterin obstriiksiyonunun 6tesinde tekrar

fiizyonu ((e) 'de siyah ok bas1) ipsilateral genislemis bronsiyal arterler.
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Sekil 4 Goriintiiler, 69 yasinda silikozis anamnezi olan bir kadinda fibrozan mediastinit ve ardindan
pulmoner hipertansiyon (PH) (grup 5 PH) saptannmis gogiis BT anjiyografisini gostermektedir. a ve b)
Enine BT kesitleri ve c) koronal oblik reformasyon, silikotik hiler adenopati ile sag ve sol interlobar
pulmoner arterlerde (ok baslari) ciddi darlik gosterir. Her iki arter boliimiiniin ¢ap1 5 mm'yi gecmez ve

mediastinal pulmoner arterlerin belirgin genislemesi ile pulmoner hipertansiyondan sorumludur.

Giincel kilavuzlarda [7], BT anjiyografi ile yliksek ¢oziiniirliiklii BT (yani, kontrast olmayan BT)
arasinda bir ayrim vardir; ilki KTEPH'li hastalarin arastirmasinda endikedir ve ikincisi PH'li tiim
hastalarda onerilir. Kilavuzlar, PH'nin nedeni fark edildikten sonra hasta yonetiminde BT'nin 6nemli
roliinii kabul eder, ancak KTEPH ve KTEPH olmayan hastalar arasindaki triyajda degildir. Bu durum,
erken, ¢ok dedektorlii BT teknolojisinin dogrulugunun V / Q taramasiyla karsilastirildigi Tunariu ve
ark. tarafindan yapilan bir ¢alismanin uzun siiredir devam eden etkisini yansitmaktadir. [46]
Simdilerde yetersiz ve modas1 gecmis BT teknolojisi olarak kabul edilen BT anjiyografi, KTEPH i¢in
yiiksek ozgiilliik (% 99,3) ancak diisiik duyarlilik (yani% 51,3) gdstermistir. Yakin tarihli bir meta-
analiz [60], KTEPH i¢in BT'nin tanisal dogrulugunu degerlendirdi; bu, dort ve sekiz sirali ¢ok
dedektorlii BT teknolojisinin, 64 sirali ¢ok dedektorlii BT'den 320- sirali BT veya cift enerjili BT ile
karsilastirildiginda [47, 61, 62] ikinci ekipman kategorisinde, havuzlanmis duyarlilik%99 ve
0zgiilliik% 97 idi. Sonug olarak BT'nin KTEPH taramasi i¢in standart bir yaklasim olabilecegi
belirtildi. Teknolojik degerlendirmelerin yan1 sira, PH'ye tanisal yaklasimda BT anjiyografisinin
mevcut bir kisitlamasi, radyologlar arasinda kronik tromboembolik hastaligin BT 6zelliklerini
tanimlamadaki degisken uzmanliga dayanmaktadir ve bu nedenle, bu alanda egitim ve 6gretime agikca
ihtiyag vardir. Tablo 4'te 6nerilen 6zel goriintiileme bulgular i¢in yapilandirilmis bir inceleme
KTEPHin taninmasina yardime1 olabilir. Akut pulmoner emboli ile iligkili olarak altta yatan KTEPH
tanisini arastiran yakin tarihli bir galismada, Ende-Verhaar ve ark. [63] azalmus arter ¢api,
intravaskiiler aglar ve mozaik perfiizyonun yani sira geniglemis bronsiyal arterlerin 6nemini

vurgulamiglardi.
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Tablo 4 Pulmoner arterlerin akut ve kronik obstriiksiyonunun BT ozellikleri

BT Ozellikleri Akut PE Kronik PE
Mediastinal Goriintiiler

Parsiyel dolum defektleri Evet Evet
Komplet dolum defektleri Evet Evet
Arteryel cekilme Evet
Reperfiizyon kanallar Evet

Aglar, bantlar Evet

Fokal stenoz Evet
Genislemis brongiyal arterler Evet
Genislemis brongiyal olmayan Evet

sistemik arterler
Plevral anomaliler Evet (Effiizyon) Evet

Akciger goriintiileri

Akciger infarkti/Sekeli Evet (Subplevral, kama sekilli Evet (nonspesifik fibrotik
konsolidasyon) infiltrasyon/Kist)
Bronsiyal dilatasyon Evet (agir derecede stenotik

arterlere yandas)

Mozaik perfiizyon Evet

PE: Pulmoner Emboli

Cift enerjili BT anjiyografinin rolii

Cift enerjili BT anjiyografi, akciger perfiizyonunun belirtecleri olarak kabul edilen iyot haritalarinin
olusturulmasi yoluyla tek enerjili BT ile karsilagtirildiginda ek tanisal 6zellikler sunar. Cift enerjili BT
akciger perflizyonu, KTEPH'de arastirilmis olup perfiizyon kusurlarinin saptanmasinda sintigrafi ile
iyi bir uyum gostermektedir [64]. Cift enerjili BT ile tanimlanan perfiizyon kusurlari, hemodinamik
olarak belirlenen PH siddeti ile iyi bir korelasyon gostermistir [65, 66]. Son zamanlarda, ¢ift enerjili
BT perflizyonunun tanisal degeri V / Q sintigrafisinin tanisal degeri ile, sirasiyla%97 ila%100 ve%86
ila %92 arasinda degisen duyarlilik ve 6zgiilliiklerle karsilagtirilmistir (sekil 5) [61, 62]. Hasta
diizeyinde iki goriintiileme yontemi arasinda miitkemmel bir uyum bildirilmis olmasina ragmen,
segmental diizeyde intermodalite uyumu, iki yontemin distal pulmoner dolagim tanimlarindaki
farkliliklar nedeniyle hafif ila orta diizey arasinda degismektedir [61, 62, 64, 67]. Perfiizyon
sintigrafisi, isaretlenmis mikrokiirelerin arteriyolar seviyede dagilimini gosterirken, sistemik-pulmoner
santlar tikali pulmoner arter segmentinin distalindeki arteriyel yatagin perfiize edilmesine katkida
bulundugundan, ¢ift enerjili BT perfiizyonu akciger parankimindeki kontrastlanmanin sistemik bir

fazini yakalar [68, 69]. Iyot haritalarinin bir analizi, pulmoner arter morfolojisinin standart BT
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goriintiileri ile birlestirildiginde, ¢ift enerjili BT, KTEPH tanis1 i¢in%100 duyarlilik ve 6zgiilliige
sahiptir [61, 62, 70]. Bu umut verici sonuglar daha genis 6l¢ekte dogrulama gerektirir, ancak KTEPH
tanisinda modern BT tekniklerinin artan 6nemini pekistirmektedir [71, 72]. Ayrica, ¢ift enerjili BT ile
gosterilen akciger perfiizyon paternleri, PAH" V / Q sintigrafisiyle uyumlu periferik KTEPH
formlarindan ayirabilir [56]. PH etiyolojisinin tan1 yaklagiminda BT'nin gelisen rolii hakkindaki

diisiinceler, Ek E4'te 6zetlenmistir.

Sekil 5 Goriintiiler, kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonu (KTEPH) olan 51 yasinda bir
kadinda ¢ift kaynakli ¢ift enerjili BT akciger perfiizyon goriintiilemesini gostermektedir. a —d) Enine
BT kesitleri ve e ve f) ¢ift enerjili BT akciger perfiizyon goriintiilerinin koronal reformasyonlari
(pencere ayarlari: 400 HU / 40 HU), her iki akcigerde de ¢ok sayida liggen perfiizyon defektini

gosterir, bu da pulmoner tromboembolik hastaligi diistindiiriir .

PH hastalarinda BT anjiyo icin pratik oneriler

Gogiis BT anjiyografisi, elektrokardiyogram senkronizasyonu olmadan rutin olarak elde edilir ve ince
kesitli voliimetrik BT alimlarindan olusur. En yiiksek zamansal ¢6ziiniirliige (yani en kisa doniis
siiresi) sahip kisa nefes tutma (1-4 sn), kardiyak hareket artefaktlarini en aza indirirken solunum
hareketi artefaktlarini 6nler. Tiim toraks tek bir hacimsel ¢ekim ile taranmali ve bitisik ince kesitler
(<1 mm) olarak yeniden yapilandirilmalidir. Hem akciger hem de mediastinal goriintiiler g6zden
gecirilmelidir. Enjeksiyon protokolii, iki secenekli bolus izlemeye dayanmaktadir: a) akciger
govdesinde konumlandirilmig goriintiilenmek istenen bolge geleneksel BT pulmoner anjiyografik
inceleme (veri esigi, 120HU); veya b) yiikselen aortta konumlandirilan bdlge (esik, 100 HU) ile

pulmoner ve sistemik dolagimlarin eszamanli opaklagmasi. Hacim ve akis hizi, standart bir gogiis BT
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anjiyografik inceleme igin sec¢ilenlere benzerdir (yani, 4 mL - s-1'de 60-80 mL). Pulmoner vaskiiler
direncin yiiksek oldugu bilindiginde, kontrast maddenin PA'lardan yavas ilerlemesi nedeniyle akis
hizinda bir azalma (yani 4 mL - s-1 yerine 2 mL - s-1) onerilir. Yiiksek kalp debisi olan hastalarda,
yeterli vaskiiler opasifikasyonu saglamak i¢in diisiik kilovoltaj-tepe taramasi ve yiiksek akis hizi (yani,
hastanin vendz girigine bagl olarak 4—6 mL - s — 1) dnerilir. Kullanilan kontrast malzemenin iyot
konsantrasyonu genellikle mL basina 300 mg I ile mL basmna 350 mg I arasinda degisir; Islem sonrasi
iyot haritalarinda akciger mikro dolagiminin yeterli opaklagmasini saglamak i¢in ¢ift enerjili BT ile
tararken mL basina 370-400 mg l'e yiikseltilebilir. Sistemik bir arteriyel faz (yani ¢ikan aort icindeki
bolge) sirasinda tarama, bronsiyal ve / veya nonbronsiyal sistemik kollateraller yoluyla artisa bagl
perflizyon kusurlarin1 maskeleyebilir [68]. Bu tarama kosulu, perfiizyon kusurlarinin preterapotik
degerlendirmesini etkileyebilir, ancak iyot haritalarinda pulmoner emboli tipi kusurlarin yeterince

taninmasini engellemez [61, 62, 70].

SORU 3: GORUNTULEME, PH'NIN SIDDETINi VE KOMPLIKASYONLARINI NASIL
BELIiRLER?

PH'nun RV sonuclarinin degerlendirilmesi

PH gelisimi sirasinda, RV hacminde ve sistolik sonu ve diyastolik sonu basinglarda énemli
degisiklikler vardir. Bu hastaligin son agamasi olan kor pulmonale ilerleyen yiiriiyliste, RV daha
biiyiik bir diyastol sonu hacmine sahiptir, doldurma basinglari artar, duvar kalinlig1 artar, duvar sertligi
artar, daha fazla diyastolik disfonksiyon vardir, gerekli basinglar pulmoner kapagi agmak sonunda
sistem {istii hale gelir ve interventrikiiler septum diizlesir ve ardindan sol ventrikiiler bosluga dogru
egilir; bu, sol ventrikiiliin dolmasini daha da sinirlar. Zamanla, RV'nin hem hacim hem de asir1 basing
yiikiiyle basa ¢ikma yetenegi asilir. Kor pulmonale, agresif tedavi olmaksizin hizli 6liimle sonuglanan
cok zor bir hastaliktir. Fosfodiesteraz inhibitdrleri (6rn. Sildenafil) kullanilan maksimal intravendz
pulmoner arteriyolar dilatasyon tedavilerinde bile, kor pulmonale'nin &liimciil gidisi yalnizca gegici

olarak iyilestirilir.

PAH hastalarinda PH siddeti, egzersiz testleri, biyokimyasal belirtecler, goriintiileme (ekokardiyografi
veya MRI) ve hemodinamik degerlendirmeler dahil olmak {izere klinik verilerin bir kombinasyonu ile
degerlendirilmelidir [7]. Kardiyak MR, RV morfolojisi ve fonksiyonunun degerlendirilmesi i¢in
ekokardiyografiden daha dogrudur ve ayrica inme hacmi ve karbon monoksit 6lgiimiine izin verir.
Asagidaki kardiyak MRG'den tiiretilen 6l¢timler, PH i¢in tedavi sonrasi yasam beklentisinin
tahminidir: RV sistolik hacim, RV diyastol sonu hacim indeksi (havuzlanmig hazard ratio, 1,06;% 95
CI: 1,00, 1,12; p = 0,049), RV ejeksiyon fraksiyonu (havuzlanmig hazard ratio, 1.23;% 95 CI: 1.07,
1.41; p=0.003), atim hacmi indeksi, RV sistolik sonu hacim indeksi (havuzlanmig hazard ratio,

1.05;% 95 CI: 1.01, 1.09; p = 0.013 ), global longitudinal strain rate, global ¢evresel strain rate ve sol
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ventrikiiler diyastol sonu indeksi (havuzlanmis hazard ratio, 1.16;% 95 CI: 1.00, 1.34; p = 0.045) (Ek
El'de tablo E2) [73-80] . Bu dl¢limlerde, kismen incelenen ¢ok ¢esitli bireyler ve hastalik siddetine
gore gruplandirma eksikliginden dolay1 degiskenlik vardir. Tesadiifen bulunan ¢ok hafif hastaligi olan
PH'li bireyler, uzun siireli siddetli PH'a sahip olanlardan belirgin sekilde farkli olacaktir.

Hastalik siddeti (hafif, orta veya siddetli), goriintiileme biyobelirteglerindeki degisen diizeylerdeki
diizensizliklerle baglantilidir. Miyokardiyumun T1 haritalamas1 PH'de benzersiz bir sekilde
karakteristik olabilir. Ardisik 490 hasta lizerinde yapilan bir calismada, RV yerlestirme noktasindaki
T1, PH hastalarin1 saglikli bireylerden ayirmis ve interventrikiiler septal ag1 ile giiclii bir korelasyon

gostermistir [81].

Kiiciik damar hastaliginin degerlendirilmesi

Kiiciik damar hastalig1 veya pulmoner mikrovaskiilopati, PH varliginda pulmoner dolagimdaki distal
degisiklikleri ifade eder. idiyopatik veya kalitsal PAH, pleksiform lezyonlarla pre-kapiller PA'lerin
(<500 pm) major yeniden sekillenmesi ile karakterize edilirken, PVOD / PCH tercihen pulmoner
veniilleri etkiler ve pulmoner kapiller dilatasyon ve proliferasyon ile iliskili olabilir [2]. KTEPH'de,
proksimal arterlerin mekanik tikanmasina ek olarak, bazi hastalarda distal kas PA'lerinin duvarini
arteriyollere ve veniillere kadar etkileyen bir pulmoner mikrovaskiilopati gelistirdigine dair artan
kanitlar vardir [82, 83]. KTEPH'nin preterapétik degerlendirmesindeki tasviri asagidaki boliimde
tartigilacaktir.

PAH'da pulmoner mikrovaskiilopati, daha 6nce tarif edildigi gibi BT goriintiilerinde ince
degisikliklere yol agabilir. V / Q sintigrafisi, dnemli anormallikler gostermez ve PAH'l1 hastalarin
cogunda normal olabilir. PVOD'u idiyopatik PAH'tan ayirt edemez [54]. Anormal oldugunda, en sik
goriilen patern, ¢ift enerjili BT akciger perfiizyon goriintiilerinde de goriildiigii gibi yamali perfiizyon
kusurlaridir [56]. Pulmoner arter agacinin dijital anjiyogramlardan, BT anjiyografiden ve MR
anjiyografiden son islemden gecirilmesi, fraktal geometriyi belirlemek i¢in kullanilabilir. PH
ilerledik¢e pulmoner arter agaci basitlesir ve bu basitlestirme ti¢ boyutlu fraktal geometri kullanilarak
numaralandirilabilir. Fraktal boyut, mesafe metrigini sayan ii¢ boyutlu kutu kullanilarak
hesaplandiginda (6rnegin, damar kivriminin okunmasti), ortalama PAP (Spearman r = 0.60) [84] ile
iliskili oldugu bulunmustur. Ana PA'lara gore distal kiiciik PA boyutlarinin kaybi, damar kesilmesinin

bir isaretidir.

PH hastalarinda belirgin PA genislemesinin komplikasyonlar1 nelerdir?

PAH hastalarinda PA'nin genislemesi, sol ana veya sol 6n inen koroner arterleri sikistirarak koroner
kan akiminin azalmasina neden olabilir (Sekil 6). 765 PAH hastasi tizerinde yapilan bir ¢calismada
[85], 121 anjina veya anjin benzeri semptomlar saptanmis olup 94 hastada PA ile sol ana koroner arter

arasindaki iliskiye dayali olarak anormal BT anjiyografi vardi. 94 hastanin 48'inde sol ana koroner
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arter stenozu %50 ya da daha fazla orandasaptandi. Sol ana koroner arter stenozunun%>50'ye esit veya
daha biiyiik saptanmasinin en iyi prediktorii, PA ¢ap1 40 mm veya daha biiyiik olarak saptanmasi idi.
Sol ana koroner arter kompresyonu PAH hastalari igin ¢ok ciddi bir sorundur. Kullanilan tedavi plani
yerel deneyime bagl olarak degisecektir. Se¢enekler sunlari igerir: stent yerlestirme, bypass greftli
kalp cerrahisi, PAP'leri 6nemli 0l¢iide diisiirmek igin tibbi tedavi ve bazen akciger transplantasyonu.
PH hastalarinda artmis operatif mortalite nedeniyle her tiirlii cerrahi dikkatle diisiiniilmelidir. Bu kritik

konu igin her zaman ise yarayan tek bir tedavi segenegi yoktur.

Sekil 6 Goriintiiler, sol ana koroner arterin kompresyonu ile bag dokusu hastaligindan (skleroderma)
kaynaklanan uzun siireli pulmoner arter hipertansiyonunu gostermektedir. a) Sol ana koroner arterin
Valsalva sol siniisiinden kaynaklanan ¢ok diizlemli reformasyonu, masif pulmoner arter (PA)
tarafindan kompresyon (ok) gosterir. b) Hacim olusturulmus koroner BT anjiyografide genislemis
pulmoner govde (PA) ve ¢ok kiiciik sol ana koroner arter (ok) goriilmektedir. Ao: aort.

Ana PA'nin diseksiyonu nadirdir ancak yiiksek mortalite ile iliskilidir. 1842'den beri bildirilen 150
vakanin yeni bir sistematik derlemesinde [86], tan1 anindaki ortalama yas, hafif bir erkek tistiinligi ile
45 yild1 (1.1: 1). PA diseksiyonunun en yaygin klinik goriiniimii gogiis agrili dispnedir. Bildirilen
nedenler PH, konjenital kalp hastalig1 (patent duktus arteriyozus gibi asir1 dolasim lezyonlari) ve
edinilmis kalp hastaliklaridir. Pulmoner trunkus, vakalarin%73'inde diseksiyon bolgesiydi. PA
diseksiyonunun en ciddi komplikasyonu hemoperikardiyum ve kalp tamponadi idi ve

vakalarin%84,2'sinde otopside gozlendi [86].
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SORU 4: TEDAVi ONCESi KTEPH'Yi DEGERLENDIRMEK iCiN GORUNTULEME
NASIL KULLANILMALIDIR?

Giincel Durum

Akut pulmoner embolinin% 0.6 ila% 4.4'linde, ¢esitli derecelerde mikroskobik vaskiilopati ile birlikte
rezidiiel organize trombiisler tarafindan PA'lerin anormal kalic1 obstriiksiyonu KTEPH'ye yol agabilir
[6, 44, 63, 82]. Tedavi edilmezse, KTEPH sag kalp yetmezligine ve erken 6liime yol agar [6,7].
CTEPH tibbi cephaneligi son yillarda 6nemli dlgiide ilerleme kaydetmistir. 6. Diinya PH Sempozyumu
bildirilerinde belirtildigi gibi, KTEPH yonetimi, multidisipliner ekiplerle uzman merkezlerde tedaviye
multimodal, bireysellestirilmis yaklagimin zorunlu oldugu, hizla biiyiiyen bir pulmoner vaskiiler tip

alanidir [6, 7].

Mevcut KTEPH yonetimi

KTEPH tedavi algoritmasi yakin zamanda 6. Diinya PH Sempozyumu'nun bir gorev giicii tarafindan
onerilmistir (sekil 7) [6]. Uzman bir merkezdeki KTEPH tedavi kararlari, pulmoner endarterektomi
(PEA) igin deneyimli cerrahlar, balon pulmoner anjiyoplasti (BPA) igin girisimsel radyologlar /
kardiyologlar, pulmoner vaskiiler goriintiilemede deneyimli radyologlar ve PH konusunda uzman
pulmonologlar / kardiyologlar dahil olmak iizere multidisipliner ekipleri igerir [6] . PEA, belirsiz
antikoagiilasyonun yani sira, ana, lober, segmental ve subsegmental arterlerde tikayici lezyonlara sahip
olarak operatif aday sayilan hastalarda tercih edilen tedavi secenegidir [6, 7]. Bununla birlikte,
goriintiilemede vaskiiler obstriiksiyon derecesi ile orantisiz pulmoner vaskiiler direnci olan KTEPH'li
hastalarin yaklagik yarisi siddetli distal mikrovaskiilopati gosterebilir ve operasyon igin uygun
olmadig1 kabul edilir [6]. Teknik olarak ameliyat edilemeyen vakalarda, BPA ile veya BPA olmadan
PH medikal tedavisi onerilir [6]. Oral riociguat (bir guanilat siklaz uyaricisi) ve deri alt1 treprostinil su

anda ameliyat edilemeyen KTEPH i¢in onaylanan tek ilagtir [6, 7].
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Sekil 7 Akis semasi, kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonu (KTEPH) olan hastalarin
tedavisi i¢in gdzden gegirilmis tedavi algoritmasini gostermektedir. #: multidisipliner (pulmoner
endarterektomi cerrahi, pulmoner hipertansiyon uzmani, balon pulmoner anjiyoplasti (BPA)
miidahaleci ve radyolog); 4: tedavi degerlendirmesi uzmanlik diizeyine bagli olarak degisebilir; +:
Medikal tedavisiz BPA sec¢ilmis vakalarda diisiiniilebilir. Referans [6] 'dan izin alinarak yeniden

basilmistir.

KTEPH tanisi

Yasam boyu
antikoagtilan tedavi
strdar

Deneyimli KTEPH ekibi
tarafindan tedavinin
degerlendirilmesi#, 9

Operable inoperable
) )
CollienED Hedefe yonelik
Endarterektomi medikal tedavi BPA ile
birlikte veya degil 1, +
= =
Persistan /Rekiirren Persistan /Rekiirren
Semptomatik Semptomatik
Pulmoner HT Pulmoner HT

PEA Operabilite Degerlendirmesi

KTEPH lezyonlarinin anatomik dagiliminin tanimlanmasi bu terapotik yaklasimda ¢ok onemlidir ve
baz1 6zelliklerin iyi bir cerrahi sonucu tahmin etme olasilig1 daha yiiksektir [6]. En 6nemli cerrahi
ilerleme, endarterektominin distal sinirlarinin yeniden tanimlanmasi olmustur [87, 88]. Bununla
birlikte, PEA uygulanabilirliginin uygunlugu agisindan cerrahi merkezler arasinda kaginilmaz
farkliliklar oldugunu vurgulamak 6nemlidir [89]. Inoperabilite kriterleri genellikle distal PA
obstriiksiyonlarini, artmis pulmoner vaskiiler direng ile mikrovaskiiler hastaligi diisiindiiren erisilebilir
tikanma say1s1 arasindaki dengesizligi, 1500 dyn-s-cm™'in iizerinde bir pulmoner vaskiiler direnci ve
komorbiditeyi igerir [6]. CTEPH lezyon tipi ve konumu, asagidaki dort seviyeyi igeren giincellenmis
California Universitesi San Diego CTEPH cerrahi siniflandirmasina gore simiflandirilabilir (sekil 8):
seviye O (her iki akcigerde tromboembolik hastalik kaniti yok), seviye I (baslayan lezyonlar bir ana
PA'nin tam tikanmasina karsilik gelen IC diizeyine sahip ana PA'larda), diizey II (lober arterler
diizeyinde veya ana inen PA'larda baslayan lezyonlar), diizey III (segmental arterler diizeyinde

baslayan lezyonlar), ve seviye IV (subsegmental arterler seviyesinden baslayan lezyonlar) [87].
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Sekil 8 Goriintiiler giincellenmis Kaliforniya Universitesi San Diego kronik tromboembolik pulmoner
hipertansiyon (CTEPH) cerrahi siniflandirmalarini géstermektedir. Bu sekil, pulmoner arterler
icindeki organize tromboembolik materyalin cerrahi erisilebilirliklerini kosullandiran konumunu
gostermektedir: 1-3. Seviyeler erisilebilir lezyonlardir ve 4. seviye hastalik ameliyat edilemez. a)
Seviye 1 hastalik ana pulmoner arterlerden birini veya her ikisini igerir. b) Seviye 2 hastalik lober
dallarda veya iist lob arterinin kalkigimi gegtikten sonra baslar. ¢) Seviye 3 hastalik segmental

damarlarda baslar. d) 4. seviye hastalik subsegmental damarlarda baslar.

o]

2 7
- =
7% W
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KTEPH tanis1 dogrulandiktan sonra, BT anjiyografi operabilitenin degerlendirilmesi i¢in kullanilabilir
(sekil 9 ve 10) [6]. BT, cerrahi planlama i¢in vaskiiler bir yol haritasi saglayabilir ve iyi PEA diizlemi
korelasyonu ile organize tromboembolik materyalin proksimalinin tanimlanmasi i¢in en iyi yontemdir
[87]. Bununla birlikte, cerrahi uygunlugun tahmini i¢in BT kullaniminin 6nemli goriintiileme
uzmanlhig gerektirdigi ve genellikle en iyi sekilde deneyimli kurumlar tarafindan yapildigi
vurgulanmalidir [6, 7, 90]. Genel popiilasyondaki gorece nadir hastalik nedeniyle KTEPH'de BT'nin
yorumlanmasinda goriintiileme toplulugu i¢inde biiyiik bir bilgi boslugu vardir [6]. Tarama protokolii,
gbgiis BT anjiyografisi i¢in Onerileri takip eder. PA analizi, ince aglarin ve bantlarin, fokal stenozlarin
ve subsegmental damarlarin goriintiilenmesini iyilestirmek igin kesitsel goriintiileme ve ¢ok diizlemli
reformasyonlarin birlesik kullanimini gerektirir. Daha 6nce referans standart olarak kabul edilen dijital
cikarma anjiyografisi, biiyiik 6l¢iide invazif olmayan modalitelerle degistirilmistir. Distal PEA'daki
gelismeler, BPA'nin gelisi ve daha distal vaskiiler degerlendirmeye genel odaklanma ile geleneksel

dijital ¢ikarma anjiyografisi her zaman ince anatomik analiz i¢in uygun olmayabilir.
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Bu tilir amaglar i¢in, se¢ici segmental anjiyografi, koni-isinli BT ve elektrokardiyogram kapili BT de
distal pulmoner damarlarin kesin olarak tanimlanmasi i¢in diisiiniilebilir [90, 91].

Goriintiilemede saptanan mekanik tikanma derecesi ile sag kalp kateterizasyonu ile dlgiilen
hemodinamik bozulmanin giddeti arasinda genellikle net bir iligski yoktur [6]. Bu tutarsizlik, kii¢iik
pulmoner damarlar etkileyen yeniden sekillenme derecesine baglidir [82]. Miidahaleden 6nce kiigiik
pulmoner vaskiiler hastaligi belirlemek biiyiik 6nem tasir ¢linkii bu daha siddetli hastalik ve daha kot
sonuglara déniisiir. inoperabl KTEPH'nu olan ve belirgin kii¢iik pulmoner vaskiiler hastaligi olan

hastalar, BPA iceren veya igermeyen tibbi tedaviye adaydir [6].

Sekil 9 a-f Goriinttiler, merkezi ve periferik kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonu (KTEPH)
olan 57 yasindaki bir hastada pulmoner endarterektomiden 6nce BT anjiyografi ve pulmoner
anjiyografik degerlendirmeyi gostermektedir. BT goriintiilerinde sag (a ve b) ve sol (c ve d) pulmoner
arterlerin sagital goriiniimleri ve ilgili pulmoner anjiyogramlar, merkezi ve periferik arterlerde
KTEPH'nin sayisiz vaskiiler 6zelligini gosterir. Sag akcigerde oklar stenoz ve poststenoz genislemesi,
aglar ve damar budamasina isaret eder; Sol akcigerde, ok uglart biiyiik bir duvar defekti ve asagidaki
endoliiminal aglar1 gosterir. Maksimum yogunluk projeksiyonlari (koronal diizlem), pulmoner arter
fazindaki bilateral CTEPH vaskiiler lezyonlarini (oklar stenoz ve poststenoz dilatasyonu, aglar ve
endoliiminal defekt (e) isaret eder) ve sonraki faz ise genisletilmis sag bronsiyal arterleri gosterir
(oKlar (f)).
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Sekil 10 a-c Goriintiiler, periferik kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonu olan 28 yasindaki
bir hastada BT anjiyografi ve pulmoner anjiyografik degerlendirmeyi géstermektedir. Maksimum
yogunluk projeksiyonu (koronal diizlem) (a) ve buna karsilik gelen sag (b) ve sol (¢) dijital pulmoner
anjiyografik ¢alismanin 6n-arka goriiniimleri. BT anjiyografik reformatta periferik pulmoner arterlerde
damarin kesilmesi ve zayif distal perfiizyon (noktali daireler) ve anjiyografik goriintiilerde karsilik

gelen perfiizyon kusurlar1 (noktali daireler) mevcut.

Hipertrofik bronsiyal arterlerin gelisimi, sistemik ve pulmoner arter dolagimi arasindaki kollateralleri
yansitan KTEPH'nin iyi bilinen bir 6zelligidir [6, 82, 83, 92]. Anastomozlar, bronsiyal arterler ve
prekapiller pulmoner arteriyoller arasinda ve ayn1 zamanda post-kapiller veniiller ve kiigiik damarlar
arasinda da bulunur [82]. Sistemik dolasimdan gelen kollateral anastomozlar, proksimal PA
tikanikliklarinin distalinde iskemik pulmoner parankimin perfiizyonunu ve canliligini siirdiirmede
onemli bir role sahiptir. Bazi1 yazarlar, brongiyal arterler ve anastomozlar gelismediginde distal
trombozun yayilabilecegini ve kiiciik pulmoner arteriyollerin agikligini tehlikeye attigini 6ne
stirmiislerdir [83]. Shimizu ve ark. [92], KTEPH'li hastalarda BT anjiyografi analizinden, bronsiyal
arterlerin enine kesit alaninin tromboembolik materyalin merkezi kapsamu ile iliskili oldugunu
bildirmislerdir.

Bu ¢alismada, proksimal KTEPH tipindeki bronsiyal arter toplam alani, distal tipten anlaml dl¢iide
daha biiyiik saptanmistir. Dijital ¢ikarma anjiyografisinin kapiller fazinda zayif subplevral perfiizyon,
operabl KTEPH'de PEA sonrasi daha kotii sonuglart ongorebilir [93]. Zayif subplevral perfiizyon,
posterior-anterior goriiniimlerde ve dorsal bolgenin lateral goriinimlerinde dijital subtraksiyon
anjiyografisinin kapiller fazinda lateral plevradan 1.5 cm veya daha az (yaklasik bir kaburga genisligi)
olarak tanimlanir (sekil 11). Bu gibi durumlarda, V / Q akciger taramasi ayrica korunmus bir

ventilasyonla azalmig subplevral perfiizyon gosterir [94].
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Sekil 11 Inoperable kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonu olan 55 yasindaki bir kadinda
gerceklestirilen dijital subtraksiyon pulmoner anjiyografi (sag taraftan enjeksiyon) goriilmektedir.
Anjiyografik caligmanin kapiller fazinda elde edilen bu 6n-arka goriintimde, zayif subplevral

perfiizyona dikkat edilmeli (oklar).

BPA Degerlendirilmesi

BPA, ameliyat edilemeyen KTEPH'nu olan hastalar igin alternatif bir tedavidir [95, 96]. Kawakami ve
ark.nin [91] yakin zamandaki KTEPH'lu 97 hastada BPA'nin 500 ardisik prosediiriinii (1936 lezyon)
inceleyen derlemelerinde lezyonlarin dagilimi ve 6zellikleri su sekilde idi: tip A, halka seklinde stenoz
lezyonu; tip B, ag lezyonu; tip C, subtotal lezyon; tip D, tam tikanma lezyonu; ve tip E, kivrimli
lezyon. Halka stenoz ve web lezyonlarinda basari orani daha yiiksek, komplikasyon orani daha
diistiktli. Toplam tikanma lezyonlar1 en diisiik basar1 oranina sahipti. Kivrimli lezyonlar, yiiksek
komplikasyon orani ile iligkilendirildi.

Optik koherens tomografi, taninin net olmadigi durumlarda endovaskiiler lezyonlar: daha iyi
karakterize etmek i¢in yardimci olabilir. Bununla birlikte uzmanlar, yiiksek kontrast madde hacmi
ihtiyaci ve renal toksisite endisesi ve ayrica periferik pulmoner vaskiilatiirde perfiizyon basincini
artirabilen ve pulmoner hasara neden olabilecek kuvvetli enjeksiyon gereksinimi nedeniyle bu teknigi

nadiren kullanmaktadirlar [97].

Pulmoner anjiyografinin kapiller fazinda zayif subplevral perfiizyon, diffiiz distal trombozlu kii¢iik
damar hastaliginin varligini diistindiiriir ve BPA yetmezliginin bir gostergesidir [94]. Taniguchi ve ark.
[94], ameliyat edilemeyen KTEPH'li hastalarda, normal olarak perflize olan gruptaki bronsiyal arter
toplam alaninin, zayif perfiize grubunkinden daha biiyiik oldugunu gostermislerdir. Zayif gelismis
bronsiyal arterler, KTEPH'li hastalarda yaygin distal tromboz gelisiminde rol oynayabilir [83].
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SORU 5: PH TEDAVISINDEN SONRA RADYOLOJIK GORUNTULEME YAPILMALI MI?
BPA veya PEA sonras1i KTEPH

Pulmoner Endarterektomi (PEA) ve Pulmoner Balon Anjioplasti’de (BPA) oldugu gibi, KTEP’in tiim
tedavi yontemlerindeki temel amag¢ semptomlarin diizeltilmesi ve istirahat halindeki hemodinaminin
normalizasyonudur. Bu sebeple de PEA veya BPA uygulanan hastalarda islem sonrasi
degerlendirmenin odak noktasi; egzersiz kapasitesi (6DYT), istirahat hemodinamisi ve sag ventrikiil
islevidir. PEA sonrasi hastalarin yaklasik yiizde ellisinde pulmoner arter (PA) basinci istirahatte 25
mmHg’ nin altina diismekte iken diger yiizde 30’unda ise pulmoner arter basinci 25 ile 30 mmHg
arasinda olup neredeyse normal pulmoner hemodinami saglanmaktadir (98). BPA i¢in biiyiik 6l¢ekli
uzun siireli veriler heniiz mevcut degildir ancak istirahatte normal veya normale yakin pulmoner
hemodinami saglanan hasta oraninin PAE’ye gore daha az oldugu bilinmektedir (95,99-101). Ancak
ogrenme egrisinden sonra sonuglarin iyilestigi goriilmiistiir (96). Ayrica giincel veriler farkli tedavi
yontemlerinin birlikte kullanilmasinin tamamlayici olabilecegini gostermektedir. Tedavi
seceneklerinin birlestirilmesi, inoperabl KTEPHte Riociguat ve BPA’nin karsilastirildigi RACE
caligmasinda gosterildigi gibi, ilk olarak riociguat uygulanan hastalarda ek olarak BPA uygulamasinin

ya da tersi ek fayda saglamaktadir (102).

PEA veya BPA sonrasi pulmoner hemodinaminin normallesmesi veya normale yakin hale gelmesi
genellikle belirgin semptomatik iyilesme hali ile birlikte goriiliir. Bu tedavi hedeflerine ulasilan
hastalarda, klinik takipte ekokardiyografi disinda goriintiilleme ihtiyaci yoktur. PEA’dan sonra rezidiiel
PH tespit edilen veya semptomlar1 devam eden ya da iki durumun da mevcut oldugu hastalar igin ise
gortinteleme gerekmektedir (103). Konvansiyonel Dijital Substraksiyon Anjiyografi, hastalar1 ilk
KTEPH miidahalelerinden sonra tekrar PEA veya BPA'ya uygunluk agisindan degerlendirmek
amaciyla en yaygiun olarak kullanilan goriintiileme aracidir. Bununla birlikte, Konik 1ginl1-BT gibi
yeni goriintiileme araglar1 damar yapisi ve obstriiktif durumlar hakkinda daha ayrintili bilgi
saglayabilir (104-106). iki boyutlu dijital substraksiyon anjiyografisi, BPA'dan dnce ve sonra bolgesel

akciger iyot konsantrasyonlarinin 6l¢iilmesini saglar (107).

Bu klinik degerlendirmelerin yani1 sira, PEA veya BPA sonrasi pulmoner perfiizyon, kan akis1 ve
rezidiiel pulmoner vaskiiler hastaligin bilyiikliigiiniin BT ve MRI ile degerlendirilmesi iizerine bol

miktarda literatiir bulunmaktadir.

Faz-kontrast MR, BPA'dan 6nce ve sonra PA'deki kan akisi degisikliklerini gostermek igin
kullanilmigtir (108). Perfiizyon sintigrafisi, PEA veya BPA'dan sonra rezidiiel perfiizyon bozuklugunu
tespit etmek i¢in kullanilabilir, ancak ek tedavi gereksinimini belirlemede yetersizdir. SPECT akciger
sintigrafisi, BPA sonras1 bolgesel akciger perfiizyon degisikliklerini degerlendirmek i¢in
kullanilmaktadir (108). Cift-Enerji BT, SPECT'ten daha ayrintili bilgi ve daha yiiksek uzaysal

¢oziliniirliik saglayabilir ve ayn1 zamanda damar morfolojisi hakkinda da bilgi saglamaktadir.

50 &

TUSAD

Tirkiye

o GEAN Grug- Geng Akademisyenler

Dernedi




5.

Japonya'da yapilan 6n ¢alismalarda, BPA oncesi ve sonrasi bolgesel akciger kan hacminin Cift-Enerji
BT ile degerlendirilmesinin, SPECT goériintiilemeden daha giivenilir oldugu bulunmustur (109,110).
Cift-Enerjili BT ile fokal akciger kan hacminin otomatik 6l¢timii, kan akisindaki bolgesel
degisiklikleri degerlendirmek ve kan hacim (iyot) haritalarinda yeni gelisen veya sebat eden defektleri
gostermek i¢in bir segenek olabilir (111). Dinamik kontrastli MR perfiizyon goriintiileme; pulmoner
perflizyonun kalitatif ve yar1 kantitatif olarak degerlendirilmesine olanak saglar ve KTEPH'de
pulmoner perfiizyonun kantitatif haritalanmasi igin kullanilabilir (112). BPA uygulanan KTEPH'li
hastalarda bolgesel perfiizyonu, kan akigini, hacmini ve gegis siiresindeki iyilesmeyi gostermek igin
dinamik kontrastli perfiizyon yontemleri kullanilmistir (113). Ayrica Gecikmis kontrast arttirma
perfiizyon MR, Gaz ventilasyon MR ile birlestirilerek, KTEPH'de PEA'dan 6nce ve sonraki V / Q

oranindaki iyilesmeyi degerlendirmek i¢in kullanilmustir (114).

Basarili bir PEA operasyonu sonrasi sag ve sol sistolik sonu ve diyastol sonu voliimlerin
normalizasyonu, intraventrikiiler senkronizasyonun yeniden saglandig1 ventrikiiler septum
deviasyonundaki diizelme ve sag ventrikiil boyutlarindaki kiiciilme CINE-MRI yontemi ile
gosterilebilebilmektedir (115-117). Seri MR ¢alismalari ile PEA'dan sonraki ilk 4 hafta iginde
kardiyak yeniden yapilanmanin basladigi gosterilmistir (118). Yakin zamanda Maschke ve ark. MR ile
PEA'dan sonra sag ventrikiil fonksiyonu ile sag ve sol ventrikiil senkronizasyonunun iyilestigini,
ancak sirkumferensiyal ve radyal fonksiyonun iyilesmesinde bolgesel farkliliklar oldugunu gosterdiler.

Bu bulgularin klinik sonuglar1 bilinmemektedir (114).

BPA'dan sonra seri MR kullanarak, Sato ve ark. sag ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonundaki
iyilesmeyi gostermislerdir. Fukui ve arkadaslar tarafindan yapilan bagka bir ¢alismada, MR ile
degerlendirilen sag ventrikiil islevi BPA'dan sonra belirgin sekilde iyilesirken, sol ventrikiil islevinin
biiyiik 6lgiide degismedigi gosterildi. Sag kalp kateterizasyonu ile 6lgiilen pulmoner vaskiiler
direncteki diisiis ile sag ventrikiil sistol sonu ve diyastol sonu voliimlerdeki azalmanin korole oldugu
goriildii. (r=0.74 and r=0.72, respectively; p<0.001 for both) Kardiyak MR ayrica BPA'dan sonra
gelismis ventrikiiler senkronizasyon ve interventrikiiler septal miyokardiyal T1 degerlerindeki artist

(dogal miyokardiyal T1 degerlerine doniis) gostermek icin de kullanilmustir.

Bagarili PEA'dan sonra, sine MRI sag ve sol ventrikiiler sistolik sonu ve diyastol sonu hacimlerin
normallesmesini, interventrikiiler senkronizasyonun yeniden kurulmasini, “sola” ventrikiiler septal
egriligin geri doniisiinii ve RV kitlesinde bir azalmayi1 gosterebilir [115 —117]. Seri MRI ¢aligmalari
PEA'dan sonraki ilk 4 hafta iginde ters kardiyak yeniden sekillenmenin gerceklestigini ve cerrahiden
sonraki 3 ve 6 ayda birka¢ degisikligin meydana geldigini gostermistir [118]. Daha yakin zamanlarda,
Mascke ve ark.nin ¢alismasinda [119] MRI ile PEA'dan sonra global RV fonksiyonunun ve sag ve sol
ventrikiil senkronizasyonunun iyilestigi, ancak ¢evresel ve radyal fonksiyonun iyilesmesinde bolgesel

farkliliklar oldugu saptanmigtir. Bu bulgularin klinik sonuglar1 bilinmemektedir.
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BPA'dan sonra seri MR kullanarak, Sato ve ark. [120] sag ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunda
iyilesme gosterdiler. Fukui ve ark. tarafindan yapilan baska bir ¢alismada. [117], MR’dan tiiretilen RV
islevi BPA'dan sonra belirgin sekilde diizelirken sol ventrikiil islevi biiyiik 6l¢iide degismedi. Sag kalp
kateterizasyonu kullanilarak 6l¢iilen pulmoner vaskiiler direngteki diisiisle (sirasiylar=0.74 ve r =
0.72; her ikisi i¢in p <0.001), sag ventrikiil sistolik sonu ve diyastol sonu hacimdeki diisiis sik1 bir
sekilde iligkilidir. RV iglevi, artyiik azaltmay1 takip eder. Kardiyak MR ayrica BPA'dan sonra gelismis
ventrikiiler senkronizasyon ve interventrikiiler septal miyokardiyal T1 degerlerinde bir artis (dogal

miyokardiyal T1 degerlerine doniis) oldugunu gostermek i¢in de kullanilmistir [121, 122].

BPA'dan sonra, bolgesel pulmoner parankimal perflizyon dl¢limlerini ve kardiyak MR'1 birlestiren MR
caligmalari, hemodinamideki ve ventrikiiler kiitle indeksindeki degisikliklerle iligkili olarak, tedavi
edilen loblarda ve tedavi edilmeyen loblarda daha az derecede pulmoner kan akiginda iyilesme
oldugunu gostermistir [113]. KTEPH'de PEA'dan sonra hangi hastalarin egzersiz kapasitesini
iyilestirecegini tahmin etmek i¢in kardiyak MR ¢aligsmalar1 da kullanilmistir. MR'da bozulmus inme

hacmi yanit1 olan hastalarda egzersiz sinirlidir [123]

Medikal tedavi altindaki PAH ve KTEPH hastalari

Medikal tedavi goren PAH veya KTEPH hastalarinin takiplerinin bir pargasi olarak goriintiileme, su
anda biiyiik 6l¢iide kalbe odaklanmaktadir(124). Klinikte transtorasik ekokardiyografi en sik ve yaygin
olarak kullanilmakta olan goriintiileme aracidir ancak bu yazinin odak noktasi bu yontem degildir.
MR; yiiksek ¢oziiniirliiklii i¢ boyutlu goriintiileme sagladigindan ve kalp bosluklarinin hacimlerinin,
kas kiitlesinin ve kan akislarinin giivenilir bir sekilde 6l¢iilmesine ve ayrica kalbin fonksiyonel
degerlendirmesine izin verdiginden, kalp goriintiileme i¢in referans standart olarak kabul edilir.
Sintigrafi ve BT, PAH veya KTEPH nedeli tedavi alan hastalarmn rutin takiplerinde su anda yerlesik
bir role sahip degildir. Bu nedenle, bu bdliim, tedavi géren PAH veya KTEPH hastalarinda takip aract
olarak MR kullanimina odaklanacaktir. Bu boliim, literatiirlin 6zel bir sistematik incelemesi ile

desteklenmemistir.

RV islevini belirlemek igin birkag MR 6l¢iimii kullanilabilir. Seri kalp ile senkronize nefes tutularak
kisa eksen dengeli sabit durum serbest presesyon sine goriintiileri diyastol sonu ve sistol sonu oda
hacimlerini hesaplamak i¢in sonradan iglenir [125]. Dikkat edilmesi gereken nokta, RV vurus hacmi,
pulmoner dolasima atilan kan ve trikiispit kapak yetersizligi miktarinin toplamidir. Etkili pulmoner
kan akis1 (ve dolayisiyla etkili vurug hacmi), pulmoner kapak ve / veya dort boyutlu akis goriintiileri

seviyesinde elde edilen iki boyutlu faz kontrast goériintiilerinin son isleminden sonra belirlenebilir.
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PAH tedavisi goren hastalarda kalp fonksiyonunu belirlemek i¢in MR kullanilmustir [126].
Baglangicta, viicut ylizey alanina endeksli MRI voliimetrisinden tiiretilen RV inme hacmi, RV
ejeksiyon fraksiyonu ve RV diyastol sonu hacim indeksi, PAH hastalarinda sagkalimin bagimsiz
prediktorleridir [74, 75, 127]. Aynisi, yas, cinsiyet ve viicut ylizey alani ve PA sertligi i¢in
diizeltildiginde sag ventrikiil diyastol sonu hacim indeksi i¢in de bulunmustur [80, 128]. Takip
sirasinda, RV inme hacim indeksindeki diisiis, sag ventrikiil hacimlerinde artig ve azalmig sol ventrikiil
dolumu, yiiksek mortalite riski ile iliskilendirilmistir [74]. Ozellikle, RV ejeksiyon fraksiyonundaki
degisiklikler, sag kalp kateterizasyonu ile degerlendirilen pulmoner vaskiiler direncteki degisikliklere
gore daha ¢ok sonucu dngdrmekteydi [75]. Seri MR gostermistir ki, RV yetmezliginin ilk doneminde,
uzunlamasina ve ¢evresel RV susunda paralel bir diigiis vardir; zamanla, ¢evresel zorlanma azalmaya
devam ederken boylamsal zorlanmadaki bozulma sonunda durdugu gériilmiistiir. Bu, interventrikiiler
septumun ilerleyici sola kaydirilmasiyla daha da koétiilestigi izlenmistir [116]. MR ayrica PH'li
hastalarda artmis PA sertligini ve azalmig RV ve PA eslesmesini gostermek icin de kullanilmstir,
olgtimler takip degerlendirmeleri sirasinda da yararli olabilmektedir [129-131]. Nisan 2015'te
yayinlanan makalelerin bir meta analizine gore [78], MR'dan tiiretilen en gii¢lii sonug prediktorleri RV
ejeksiyon fraksiyonu (havuzlanmig hazard ratio, 1.23;% 95 CI: 1.07, 1.41; p = 0.003), RV sonu -
diastolik hacim indeksi (havuzlanmis hazard ratio, 1.06;% 95 CI: 1.00, 1.12; p = 0.049), RV sistolik
sonu hacim indeksi (havuzlanmis hazard ratio, 1.05;% 95 CI: 1.01, 1.09; p = 0.013), ve sol ventrikiil
diyastol sonu hacim indeksi (havuzlanmis hazard ratio, 1.16;% 95 CI: 1.00, 1.34; p = 0.045). Sag

ventrikiil ve sol ventrikiil kitlesi sonug ile iliskili bulunmamustir [78].

Bazi ¢alismalar MR ile ortalama PA basinci ve pulmoner vaskiiler direnci tahmin etmeye ¢aligsa da
(132,133) MR ile elde edilen basing tahminleri, PH’lu hastalarin takipleri i¢in hala yeterince giivenilir
degildir. Daha kiiciik klinik aragtirmalar, sag ventrikiil kiitlesi ve sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu
(134-136) gibi MR ile elde edilen verileri kullanmustir, ancak MR, biiyiik ¢cok merkezli ¢alismalarda,
ozellikle lojistik nedenlerle ve diizenleyici kurumlarin heniiz ilaglar1 onaylamadigi gerekcesiyle heniiz
kullanilmamistir. PVOD / PCH'li hastalar genellikle PAH tedavisine zay1f yanit verir ve PAH
ilaglarinin kullanimi, yagami tehdit eden pulmoner 6dem potansiyel riski ile iliskili olabilir (sekil 2e ve
f) [137, 138].

SONUC

Son on yilda, pulmoner hipertansiyonun (PH) tanisal yaklasiminda, prognostik siniflamada ve
tedavinin izlenmesinde noninvazif goriintiilemenin 6nemi gosterilmistir. Merkezler genelinde mevcut
kilavuzlar ve uygulamayla kabul edilen bu 6nemli roliin yani sira, goriintiileme yontemleri gelismeye
devam ediyor ve yapay zeka da tibbi goriintiileme alaninda kullanilmaya basland.

Ek ES, goriintiilemenin bazi mevcut sinirlamalarini geri ¢ekebilecek ve PH yonetiminde yeni
uygulama alanlarina yeni ortaya ¢ikan tekniklere ve / veya yaklasimlara genel bir bakis saglar. Klinik
olarak ilgili birkag alan vurgulanmistir. Ek E6, bu makalenin her boliimiiniin temel mesajlarini
ozetlemektedir. Calisma grubu, Ek E7'de (tablo E3 — E15) ve sekil E3'te ayrintilar1 verilen arama
stratejisini takip etmistir.
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