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Giriş
Valvüler kalp hastalığına bağlı Pulmoner Hipertansiyon (PH), en yaygın PH nedeni olan sol kalp hastalığına ikincil Grup 2
PH içinde bir alt gruptur (1). Ciddi primer mitral yetersizliği (MY) olan hastaların %15 ila %32’sinde ekokardiyografik olarak
ölçülen sistolik pulmoner arter basıcının (PAB) 50 mmHg ve üzerinde olduğu gösterilmiştir (2). MY hastalarında değişik
nedenler ile PH gelişmekle birlikte hastalığın kronik evresine geçiş ve dekompanze evrelerinde ortaya çıkan sol atriyal
basınç yüksekliğinin, PH patogenezinde başlatıcı faktör olduğuna inanılmaktadır (3,4).  Bu olgu sunumunda ciddi MY atağı
ile başvuran bir hastanın, ilk aşamada ekokardiyografide çok yüksek PH saptanıp medikal tedavi sonrası PAB’ında çok
belirgin düşüş olan ve adeta pulmoner hipertansif kriz etkisi oluşturan olgunun sunulması amaçlanmıştır.

Olgu Sunumu 
68 yaşında kadın hasta, iki ay önce 1 haftalık ateş, nefes darlığı ve öksürük şikayetleri ile acil servise başvurmuştur. Veri
kayıtlarında 2021 yılında nefes darlığı nedeni ile bir dönem inhaler tedavi kullanan hastanın sonraki dönemde belirgin
yakınmaları olmadığı görülmektedir. Solunum yetmezliği tablosunda acil servisimize başvuran hastada yeni gelişen atrial
fibrilasyon (140/dk hız) vardı ve kan basıncı 140/65 mmHg saptandı. Akciğer bilgisayarlı tomografisinde bilateral akciğerde
yüklenme bulguları ile bilateral plevral effüzyon ve şüpheli pnömonik infiltrasyon alanları görüldü (Şekil 1). Laboratuvar
tetkiklerinde CRP (270 mg/dL) ve BNP düzeyi yüksek (622 pg/mL) saptandı. Dış merkez yoğun bakımda noninvaziv
ventilasyon, uygun antibiyotik, antikoagülan ve diüretik tedavi uygulanan hastanın yapılan koroner anjiyografisinin normal
saptandığı ve kalp kapak hastalığı olduğunun söylenerek tarafımıza yönlendirildi. Hastanın 2 ay sonra birimimizde yapılan ilk
değerlendirilmesinde; DSÖ fonksiyonel sınıfı 2, kan basıncı 115/85 mmHg, kalp hızı 70 atım/dk düzenli, spO2: %95, boyun
venöz dolgunluğu mevcuttu. Akciğer oskultasyonu normal kalp ritmik ve 3/6 sistolik sufl saptandı. EKG’de sinüs ritminde
olduğu görülen hastanın başvuru öncesi çekilen toraks BT sinde plveral effüzyon ve interlobüler füssürlerdeki sıvının
tamamen geçtiği görüldü. TTE’de romatizmal mitral kapak, transmitral gradient 25/8 mmHg, mitral kapak alanı 1.6 cm2, ciddi
mitral kapak yetersizliği, sol atrial dilatasyon, ciddi triküspid kapak yetersizliği olan hastada triküspid yetmezliği jet velositesi
üzerinden hesaplanan sistolik pulmoner arter basıncı 115 mmHg ve pulmoner yetersizlik üzerinden hesaplanan ortalama
pulmoner arter basıncı ise 74 mmHg saptandı (Şekil 2). Mitral kapak replasmanı planlanan hastada mitral yetersizliği ile
orantısız PH saptandığı için PH etyolojisine yönelik ek tetkikler yapıldı. Akciğer ventilasyon perfüzyon (V/P) sintigrafisi ve
portal Doppler ultsasonografisinde bir patoloji saptanmadı. Kardiyoloji-Kalp Damar cerrahisi konseyinde mitral kapak
replasmanı kararı alınan hastaya işlem öncesi ciddi PH’ya yönelik kateterizasyon işlemi yapıldı. İlk ekokardiyografisinden 25
gün sonra yapılan kalp kateterizasyonunda sistolik PAB 40 ortalama PAB 25 mmHg, pulmoner vasküler rezistans 1,8 Wood
ünite ve pulmoner kapiller uç basıncı 20 mmHg, transmitral gradiyent 12 mmHg saptandı (Tablo 1). Pulmoner arter
basıncının önceki ekokardiyografik ölçüme göre belirgin düşmesi üzerine yapılan kontrol ekokardiyografisinde triküspid
yetmezliği jet velositesi üzerinden hesaplanan sPAB 25 mmHg saptandı (Şekil 3). Ciddi mitral kapak yetersizliğinin sebat
ettiği, bunula beraber triküspit yetmezliğinin de azaldığı saptandı. Hastaya mitral kapak replasmanı, triküspid kapağa ring
anüloplasti ve atrial fibrilasyona yönelik cerrahi ablasyon işlemi yapılarak taburcu edildi. 

Tartışma
Kronik MY, hemodinamik profilleri birbirinden farklı olan kronik kompanse, geçiş ve dekompanse fazlardan oluşan 3 farklı
formda karşımıza çıkabilmektedir (5). İlk dönem olan kompanse fazda artan volüm yükü ile ortalama sol atriyal basınçta
anlamlı yükselme olmaksızın sol atriyum genişler. Sol ventrikül sistolik fonksiyonu ve PAB normaldir ve hasta bu faz
boyunca asemptomatik kalır (3). Kronik MY’nin geçiş ve dekompanse fazlarında ise sol atriyal basınç artışına bağlı olarak
PH gelişebilmektedir. İlk aşamada saptanan PH, artan sol atriyum basıncının pasif olarak pulmoner venöz hipertansiyona
(PVH) neden olması nedeniyle oluşur ve geri dönüşümlüdür (6). Eğer PVH kalıcı olursa pulmoner arterlerde musküler
hipertrofi ve neointima oluşumuna neden olabilir (7). PVH histolojik anormalliklerin yanısıra fonksiyonel değişikliklere de
neden olabilmektedir. Bu durumda nitrik oksit (NO) ve endotelin-1 (ET-1) sentezindeki bozulma ve dengesizlik pulmoner
vasküler düz kaslarda disfonksiyona neden olarak PVR’yi arttırır (8,9). Dolayısıyla kronik MY’ye bağlı olan PH’nın derecesi,
PVH'den kaynaklanan "pasif" bir bileşen ile (postkapiller) pulmoner arter damarlarındaki yapısal ve işlevsel değişikliklerin
boyutuna bağlı "prekapiller" bir bileşenin kombinasyonu ile belirlenir (3). 
Sunduğumuz bu olgu, sağ kalp kateterizasyonu bulgularına göre aslında kronik MY’nin geçiş fazında olan ve mitral darlığı
eşlik etmiş olan bir hastanın araya giren bir enfeksiyon ve atrial fibrilasyon atağı ile birlikte adeta ciddi pulmoner hipertansif
bir atağa ve sonrasında akciğer ödemi benzeri bir tabloya dönüşmesi gelişen hipoksi ile birlikte kombine pre- post kapiller
PH’na benzer ekokardiyografik bulgu verebileceğine örnek teşkil etmektedir. Klinik pratikte benzer klinik tablo ile başvuran
hastaların birçoğunda ciddi PH saptanmamaktadır. Daha ilginci hasta bu olguda ciddi PH saptandığında hastanın stabil
halde olduğu ve 25 gün sonra ise pulmoner basıncın ciddi oranda gerilemesidir. Gelişen ciddi PH’yı açıklayabilecek çeşitli



mekanizmalardan ilki pnömoninin neden olduğu akut akciğer hasarı sonucunda oluşan çeşitli mediatörler olabilir.
İnterlökinler, interferonlar, kemokinler, koloni stimülan faktörler ve tümör nekroz faktörü gibi PH etyolojisinde de yer alan
mediatörlerin akut akciğer hasarı sırasında salgılanması sonucunda hastada ciddi PH saptanmış olabilir (10). İkinci
mekanizma ise sistemik dolaşımın aksine pulmoner yatağın hipoksiye verdiği benzersiz tepki olan hipoksik vazokonstriktör
yanıt olabilir (10). Ancak yine her hasta hipoksiye bu kadar yüksek pulmoner basınçlar ile yanıt vermemektedir. Hipoksik
vazokonstriktör yanıtın en önemli mediatörlerinden biri hipoksiye verilen hücre içi yanıtı düzenleyen hipoksi ile indüklenebilir
faktör (HIF) ailesidir (11). Farelerde yapılan çalışmalarda işlevsel HIF genlerinde heterozigot eksikliğin, hipoksiye bağlı
pulmoner hipertansiyonu önemli ölçüde engellediği gösterilmiştir (12).  Normal koşullarda HIF sürekli sentezlenir ve oksijen
bağımlı bir yolak ile proteolize edilir (13). Bu enzimatik yıkımın en önemli kofaktörü demirdir ve akut hipoksiye maruz kalmış
bireylerde demir şelasyonunun ekokardiyografik olarak ölçülen pulmoner arter basıncını arttırdığı, tam aksine demir
replasmanının ise pulmoner arteriyel basınçtaki yükselmeyi ortadan kaldırdığı gösterilmiştir (14). Bu olguda eşlik eden demir
eksikliği anemisi akut hipoksi döneminde ölçülen yüksek pulmoner arter basıncının diğer bir nedeni olabilir. 
Sonuç olarak bu olgu, Grup 2 PH olup ciddi PH saptanan hastalarda araya giren atrial fibrilasyon (hız kontrolü) pnömoni,
hipoksi ve hipervolemi düzeltildikten sonra pulmoner arter basıncında ne kadar dramatik bir düşüş olabileceğini gösteren
nadir olgulardan biridir. Bu hastalarda diğer PH nedenleri araştırılmadan önce özellikle akut hipoksi maruziyeti sonrası
pulmoner vazokonstriktör yanıt nedeniyle pulmoner arter basınçlarının yüksek saptanabileceği ve demir eksikliğinin de bu
durumu daha da ağırlaştırabileceği akılda tutulmalıdır.
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