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Giris

Valviler kalp hastaliina bagli Pulmoner Hipertansiyon (PH), en yaygin PH nedeni olan sol kalp hastalijina ikincil Grup 2
PH icinde bir alt gruptur (1). Ciddi primer mitral yetersizligi (MY) olan hastalarin %15 ila %32’sinde ekokardiyografik olarak
Olglilen sistolik pulmoner arter basicinin (PAB) 50 mmHg ve izerinde oldudu gdsterilmistir (2). MY hastalarinda degisik
nedenler ile PH gelismekle birlikte hastaligin kronik evresine gecis ve dekompanze evrelerinde ortaya ¢ikan sol atriyal
basing yiksekliginin, PH patogenezinde baglatici faktdr olduguna inanilmaktadir (3,4). Bu olgu sunumunda ciddi MY atag:
ile bagvuran bir hastanin, ilkk asamada ekokardiyografide gok yluksek PH saptanip medikal tedavi sonrasi PAB’inda ¢ok
belirgin diistis olan ve adeta pulmoner hipertansif kriz etkisi olusturan olgunun sunulmasi amaglanmistir.

Olgu Sunumu

68 yasinda kadin hasta, iki ay énce 1 haftalik ates, nefes darli§i ve dkslrik sikayetleri ile acil servise bagvurmustur. Veri
kayitlarinda 2021 yilinda nefes darli§1 nedeni ile bir dénem inhaler tedavi kullanan hastanin sonraki ddnemde belirgin
yakinmalari olmadigi gériilmektedir. Solunum yetmezligi tablosunda acil servisimize basvuran hastada yeni gelisen atrial
fibrilasyon (140/dk hiz) vardi ve kan basinci 140/65 mmHg saptandi. Akciger bilgisayarli tomografisinde bilateral akcigerde
yUklenme bulgulari ile bilateral plevral efflizyon ve sipheli pndmonik infiltrasyon alanlari gérilda (Sekil 1). Laboratuvar
tetkiklerinde CRP (270 mg/dL) ve BNP diizeyi yiiksek (622 pg/mL) saptandi. Dis merkez yogun bakimda noninvaziv
ventilasyon, uygun antibiyotik, antikoagilan ve diliretik tedavi uygulanan hastanin yapilan koroner anjiyografisinin normal
saptandi§i ve kalp kapak hastaligi oldugunun séylenerek tarafimiza ydénlendirildi. Hastanin 2 ay sonra birimimizde yapilan ilk
degerlendiriimesinde; DSO fonksiyonel sinifi 2, kan basinci 115/85 mmHg, kalp hizi 70 atim/dk diizenli, spO2: %95, boyun
vendz dolgunlugu mevcuttu. Akciger oskultasyonu normal kalp ritmik ve 3/6 sistolik sufl saptandi. EKG’de sinls ritminde
oldugu gérilen hastanin basvuru éncesi ¢ekilen toraks BT sinde plveral efflizyon ve interlobdiler fissirlerdeki sivinin
tamamen gectigi gérilda. TTE de romatizmal mitral kapak, transmitral gradient 25/8 mmHg, mitral kapak alani 1.6 cm2, ciddi
mitral kapak yetersizligi, sol atrial dilatasyon, ciddi triklispid kapak yetersizligi olan hastada triklispid yetmezligi jet velositesi
Uzerinden hesaplanan sistolik pulmoner arter basinci 115 mmHg ve pulmoner yetersizlik Gzerinden hesaplanan ortalama
pulmoner arter basinci ise 74 mmHg saptandi (Sekil 2). Mitral kapak replasmani planlanan hastada mitral yetersizligi ile
orantisiz PH saptandi@i icin PH etyolojisine ydnelik ek tetkikler yapildi. Akciger ventilasyon perfiizyon (V/P) sintigrafisi ve
portal Doppler ultsasonografisinde bir patoloji saptanmadi. Kardiyoloji-Kalp Damar cerrahisi konseyinde mitral kapak
replasmani karari alinan hastaya islem &ncesi ciddi PH'ya yénelik kateterizasyon islemi yapildi. ilk ekokardiyografisinden 25
gln sonra yapilan kalp kateterizasyonunda sistolik PAB 40 ortalama PAB 25 mmHg, pulmoner vaskiiler rezistans 1,8 Wood
Unite ve pulmoner kapiller u¢ basinci 20 mmHg, transmitral gradiyent 12 mmHg saptandi (Tablo 1). Pulmoner arter
basincinin dnceki ekokardiyografik 6lcime gbre belirgin dismesi Uzerine yapilan kontrol ekokardiyografisinde trikispid
yetmezligi jet velositesi Gzerinden hesaplanan sPAB 25 mmHg saptandi (Sekil 3). Ciddi mitral kapak yetersizliginin sebat
ettigi, bunula beraber trikispit yetmezIiginin de azaldi§i saptandi. Hastaya mitral kapak replasmani, triklispid kapagda ring
anuloplasti ve atrial fibrilasyona ydnelik cerrahi ablasyon islemi yapilarak taburcu edildi.

Tartisma

Kronik MY, hemodinamik profilleri birbirinden farkl olan kronik kompanse, gegis ve dekompanse fazlardan olusan 3 farkli
formda karsimiza gikabilmektedir (5). ilk dénem olan kompanse fazda artan voliim yiikil ile ortalama sol atriyal basingta
anlaml yUkselme olmaksizin sol atriyum genisler. Sol ventrikll sistolik fonksiyonu ve PAB normaldir ve hasta bu faz
boyunca asemptomatik kalir (3). Kronik MY’nin gegis ve dekompanse fazlarinda ise sol atriyal basing artigina bagl olarak
PH gelisebilmektedir. ilk asamada saptanan PH, artan sol atriyum basincinin pasif olarak pulmoner vendz hipertansiyona
(PVH) neden olmasi nedeniyle olusur ve geri dénisumludir (6). Eger PVH kalici olursa pulmoner arterlerde muskuler
hipertrofi ve neointima olusumuna neden olabilir (7). PVH histolojik anormalliklerin yanisira fonksiyonel degisikliklere de
neden olabilmektedir. Bu durumda nitrik oksit (NO) ve endotelin-1 (ET-1) sentezindeki bozulma ve dengesizlik pulmoner
vaskuler diz kaslarda disfonksiyona neden olarak PVRyi arttirir (8,9). Dolayisiyla kronik MY’ye bagli olan PH’nin derecesi,
PVH'den kaynaklanan "pasif" bir bilegen ile (postkapiller) pulmoner arter damarlarindaki yapisal ve islevsel degisikliklerin
boyutuna bagh "prekapiller" bir bilesenin kombinasyonu ile belirlenir (3).

Sundugumuz bu olgu, sag kalp kateterizasyonu bulgularina gére aslinda kronik MY’nin gegis fazinda olan ve mitral darligi
eslik etmis olan bir hastanin araya giren bir enfeksiyon ve atrial fibrilasyon atagi ile birlikte adeta ciddi pulmoner hipertansif
bir ataga ve sonrasinda akciger 6demi benzeri bir tabloya dénismesi gelisen hipoksi ile birlikte kombine pre- post kapiller
PH’na benzer ekokardiyografik bulgu verebilecegine 6rnek teskil etmektedir. Klinik pratikte benzer klinik tablo ile bagvuran
hastalarin birgogunda ciddi PH saptanmamaktadir. Daha ilginci hasta bu olguda ciddi PH saptandijinda hastanin stabil
halde oldugu ve 25 giin sonra ise pulmoner basincin ciddi oranda gerilemesidir. Gelisen ciddi PH'y1 aciklayabilecek gesitli



mekanizmalardan ilki pndmoninin neden oldugu akut akciger hasari sonucunda olusan gesitli mediatdrler olabilir.
Interldkinler, interferonlar, kemokinler, koloni stimilan faktérler ve timdr nekroz faktéri gibi PH etyolojisinde de yer alan
mediatdrlerin akut akciger hasari sirasinda salgilanmasi sonucunda hastada ciddi PH saptanmis olabilir (10). ikinci
mekanizma ise sistemik dolagimin aksine pulmoner yatagin hipoksiye verdigi benzersiz tepki olan hipoksik vazokonstriktér
yanit olabilir (10). Ancak yine her hasta hipoksiye bu kadar yiiksek pulmoner basinglar ile yanit vermemektedir. Hipoksik
vazokonstriktér yanitin en énemli mediatérlerinden biri hipoksiye verilen hiicre igi yaniti diizenleyen hipoksi ile indiiklenebilir
faktér (HIF) ailesidir (11). Farelerde yapilan ¢calismalarda islevsel HIF genlerinde heterozigot eksikligin, hipoksiye bagh
pulmoner hipertansiyonu énemli él¢iide engelledigi gésterilmistir (12). Normal kosullarda HIF sirekli sentezlenir ve oksijen
bagimli bir yolak ile proteolize edilir (13). Bu enzimatik yikimin en énemli kofaktéri demirdir ve akut hipoksiye maruz kalmig
bireylerde demir selasyonunun ekokardiyografik olarak 6lgtlen pulmoner arter basincini arttirdidi, tam aksine demir
replasmaninin ise pulmoner arteriyel basingtaki yiikselmeyi ortadan kaldirdigi gésterilmistir (14). Bu olguda eslik eden demir
eksikligi anemisi akut hipoksi ddneminde 6lcllen yiksek pulmoner arter basincinin diger bir nedeni olabilir.

Sonug olarak bu olgu, Grup 2 PH olup ciddi PH saptanan hastalarda araya giren atrial fibrilasyon (hiz kontrol() pnémoni,
hipoksi ve hipervolemi dlzeltildikten sonra pulmoner arter basincinda ne kadar dramatik bir diistis olabilecegini gésteren
nadir olgulardan biridir. Bu hastalarda diger PH nedenleri arastirilmadan énce 6zellikle akut hipoksi maruziyeti sonrasi
pulmoner vazokonstriktdr yanit nedeniyle pulmoner arter basinglarinin yiiksek saptanabilecegi ve demir eksikliginin de bu
durumu daha da agirlastirabilecegi akilda tutulmalidir.
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