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Kronik karaci�er hastalı�ı olan hastalarda,
karaci�er ve akci�eri birlikte tutabilen kistik
fibrozis, α-� antitripsin eksikli�i, sarkoidoz gi-

bi hastalıklar; pulmoner hipertansiyon, akut akci-
�er hasarı, restriktif veya obstrüktif akci�er hasta-
lıkları, interstisyel fibrozis, pulmoner granülomlar,
plevral effüzyon ve aralarında hepatopulmoner
sendromun (HPS) da bulundu�u pulmoner gaz de-
�i�im nomalileri görülebilir. Hastaların %45’ine va-
ran kesiminde arteriyel kan gazı anomalileri,
%50’sine varan kısmında pulmoner fonksiyon test-
lerinde bozulma görülebilir.

Bu derlemede, karaci�er hastalı�ı olan hastalarda
görülen vasküler patolojilerin en sık nedeni olan
HPS’den bahsedilecek, ayırıcı tanısı, klinik bulgula-
rı, patogenezi, te�his ve tedavisi üzerinde durula-
caktır.

TAR‹HÇE

�lk kez �884 yılında Fluckiger adlı çalı�macı, muh-
temelen sifilize ba�lı sirozu olan bir hastada siya-
noz ve parmaklarda çomakla�ma birlikteli�ini bil-
dirmi�tir (�). �935 yılında Snell hemoglobin desatu-
rasyonu olan 3 karaci�er hastası tanımlamı�tır (2).
Daha sonra �956 yılında Rydell ve Hoffbauer adlı
çalı�macılar juvenil sirozu olan bir hastada hastalı-
�ın tanısından itibaren üç yıl içinde ilerleyici disp-
ne ve oksijen desaturasyonu geli�ti�ini göstermi�-
ler ve tahmini �ant hesaplaması yapmı�lardır (3).
Fluckiger ve Rydell tarafından tanımlanan vaka-
larda postmortem inceleme ile pulmoner vasküler
dilatasyonlar gösterilmi�tir. HPS terimi ilk olarak

�977 yılında Kennedy ve Kundson tarafından al-
kolik siroz komplikasyonları nedeni ile portokaval
�ant yapıldıktan 4 yıl sonra dispne ve hipoksemisi
geli�en bir hastada kullanılmı�tır (4).

TANIM

HPS, karaci�er hastalı�ı, artmı� alveolo-arteriyel
oksijen gradiyenti ve intrapulmoner vasküler dila-
tasyon triadı ile karakterize bir klinik tablodur (5,
6). Ba�langıçta HPS tanısı için intrinsik kardiyopul-
moner hastalıkların ve hepatik hidrotoraksın ekar-
te edilmesi gerekti�i dü�ünülmü�se de bugün
HPS’nin di�er kardiyopulmoner hastalıklar ile bir-
likte görülebilece�i bilinmektedir. �nsidansı %�3 ile
%47 arasında de�i�mektedir (7, 8).

KL‹N‹K BULGULAR

HPS’li hastalar sıklıkla karaci�er hastalı�ına ba�lı
semptom ve bulgular ile presente olurlar. Hastala-
rın %80’inden fazlasında karaci�er hastalı�ına
ba�lı geli�en komplikasyonlar solunum sistemi ile
ili�kili semptomlardan daha önce görülür. Bazı
hastalarda pulmoner semptomlar karaci�er hasta-
lı�ı bulgularından önce görülebilir. Mayo Klinik’te
yapılan bir çalı�mada 22 HPS’li hastanın %82’sinde
öncelikli olarak karaci�er hastalı�ına ba�lı semptom
ve bulguların görüldü�ü, solunum �ikayetlerinin ge-
li�mesi ile HPS tanısı konulana kadar geçen sürenin
ortalama olarak 4,8 ± 2,5 yıl oldu�u bildirilmi�tir. Ay-
nı çalı�mada hastaların %�8’inde ba�vuru sempto-
munun nefes darlı�ı oldu�u ve karaci�er hastalı�ı ta-
nısına ileri ara�tırmalar ile ula�ıldı�ı görülmü�tür (9). 
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HPS, Child-Pugh A-C sirozda, non-sirotik portal hi-
pertansiyonda, kronik graft rejeksiyonunda ve ful-
minan hepatik yetmezlikte görülebilir (�0). Ba�lan-
gıçta sadece kriptojenik ve alkolik sirozlu hastalar-
da görüldü�ü dü�ünülmü�se de, daha sonra kro-
nik aktif hepatitte ve primer biliyer sirozda da gö-
rülebildi�i anla�ılmı�tır. Siroz etyolojileri arasında
HPS geli�me riskini arttıran spesifik bir etyoloji yok-
tur. Non-sirotik portal hipertansiyonlu hastalarda
da görülebilmesi sendromun geli�iminde portal hi-
pertansiyonun önemli rol oynadı�ını dü�ündür-
mektedir. HPS ile protrombin zamanı, albumin, bi-
lirubin ve karaci�er enzimleri gibi biyokimyasal
testler, asit ve gastrointestinal kanama arasında
ili�ki bulunmamı�tır (9). Bir yayında özefagus varisi
ve spider nevi ile ili�ki oldu�u bildirilmi�tir (��).

En sık görülen pulmoner semptom nefes darlı�ıdır.
Nefes darlı�ı eforla veya hastanın aya�a kalkma-
sı ile belirginle�mektedir (platipne) (9, �2). Bir çalı�-
mada karaci�er transplantasyonu yapılma a�a-
masındaki ��2 sirozlu hastanın %72’sinin nefes dar-
lı�ı oldu�u fakat bu hastaların ço�unun arteriyel
oksijen basınçlarının normal olup, HPS’lerinin ol-
madı�ı bildirilmi�tir (�3). Öte yandan HPS’si olan
hastaların %95’inden fazlasında nefes darlı�ının
bulundu�u, nefes darlı�ının HPS varlı�ı için olduk-
ça duyarlı fakat özgünlü�ü dü�ük bir semptom ol-
du�u sonucuna varılmı�tır.

Fizik muayene bulguları arasında en çarpıcı bul-
gular parmaklarda çomakla�ma, siyanoz ve spi-
der nevidir. Solunum sistemi muayenesi sıklıkla
normaldir. Bir çalı�mada �5 HPS’li hastanın ��’inde
spider nevi, 7’sinde parmaklarda çomakla�ma ve
5’inde siyanoz görüldü�ü bildirilmi�tir. HPS’si olma-
yan ��2 olguda ise bu bulgular sırasıyla 42, 2 ve 0
hastada görülmü�tür. Çomakla�ma ve siyanozun
HPS için spesifik oldu�u, spider nevinin ise faydalı
bir klinik belirleyici olmadı�ı sonucuna varılmı�tır
(�3). Di�er bir çalı�mada ise spider nevisi olan has-
talarda sistemik ve pulmoner vazodilatasyonun
daha fazla oldu�u bu yüzden spider nevinin intra-
pulmoner vasküler dilatasyonun kutanöz belirleyi-
cisi olabilece�i sonucuna varılmı�tır (�4). Benzer �e-
kilde di�er bir çalı�mada siroz ve hipoksemisi olan
9 hastanın 7’sinde spider nevi görülmü�tür (�5).

Hastaların %80’inden fazlasında, aya�a kalkma ile
parsiyel arteriyel oksijen basıncında (PaO2) 3 mm
Hg veya daha fazla dü�me olarak tanımlanan or-
todeoksi görülür (�6). Ba�vuru anındaki hipoksemi-
nin düzeyi altta yatan hastalık veya sirozun Child-
Pugh skoru ile ili�kili de�ildir. Ortodeoksi dı�ında al-

veoler hiperventilasyon ve hipokapni, sistemik va-
zodilatasyon ve kardiyak atımda artma ile karak-
terize hiperdinamik dola�ım görülür. Hipoksemiye
ba�lı olarak eritrositoz görülebilir. HPS’li hastaların
hematokrit de�erleri benzer düzeyde ilerlemi� ka-
raci�er hastalı�ı olan ancak HPS’si olmayan hasta-
lara göre daha yüksektir.

Solunum fonksiyon testlerinde, ekspiratuvar akım
hızları ve akci�er hacimleri normal veya azalmı�
olabilirken, karbon monoksit difüzyon kapasitesi
azalmı�tır. Akci�er grafisinde akci�er hacimlerin-
de azalma (%57), plevral efüzyon (%�9,3), interstisi-
yel (%�3,8) ve pulmoner vasküler gölgelerde belir-
ginle�me (%3,7) görülebilir (8). Alt zonlardaki in-
terstisyel ve pulmoner damar gölgelerinde belir-
ginle�me HPS için karakteristiktir.

Krowka ve arkada�larının Mayo Klinikte yaptıkla-
rı bir çalı�mada HPS tanısı alan hastaların te�histen
sonra ortalama 2,5 yıl ya�adıkları bildirilmi�tir.
Gastrointestinal kanama, sepsis ve böbrek yetmez-
li�i ana ölüm nedenleri olarak bildirilmi�tir (9).

PATOF‹ZYOLOJ‹K DE⁄‹fi‹KL‹KLER

HPS’de temel patoloji pulmoner vasküler sistemde-
dir. Yapılan patolojik çalı�malar iki tip vasküler pa-
tolojinin varlı�ını göstermi�tir (5, �7):

Tip 1 vasküler patoloji: Prekapiller ve/veya kapil-
ler vasküler dilatasyondur. Normalde 8-�5 μm
olan pulmoner prekapiller ve kapillerlerin çapı,
HPS’de 500 μm’ye kadar geni�leyebilmektedir (�8).
Pulmoner kapillerlerdeki geni�lemeler neticesinde
alveolün yakınındaki kan oksijenlenebilirken (�9),
dilate damarın ortasından geçen kan oksijenlene-
mez. Bunun nedeni oksijenin geni�lemi� olan da-
marın ortasına kadar diffüze olup hemoglobine
ba�lanamamasıdır. Bu hastalar oksijen tedavisin-
den fayda görmektedir. 

Tip 2 vasküler patoloji: Direkt arteriyo-venöz ana-
tomik �antlardır. Akci�erin plevral yüzünde pul-
moner arter ve venler arasında direkt vasküler ko-
münikasyonlar görülebilir (20, 2�). Bu hastalarda
gerçek �antla�malar nedeniyle oksijen verilmesine
ra�men hipoksemi çok fazla düzelmez. HPS’li bir
hastaya %�00 oksijen verildi�inde PaO2 200 mm
Hg’nin üzerine çıkıyorsa tip � vasküler patoloji ol-
du�u, %�00 oksijen verilmesine ra�men arteryel
PaO2 �50-200 mm Hg’nin üzerine çıkamıyorsa tip 2
vasküler patoloji oldu�u dü�ünülür.
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HPS’li hastalarda görülen bu vasküler patolojiler
daha çok akci�erlerin bazal kısımlarında görül-
mektedir. Hastalar yatar pozisyondayken aya�a
kalktıkları zaman yer çekiminin de etkisiyle kan
akci�er bazallerine yönlenir. Dilate olan damarlar-
dan ve direkt anatomik �antlardan kan akımının
artması neticesinde sa�dan sola �ant olu�arak hi-
poksemi kötüle�ir (ortodeoksi). Hipokseminin di�er
bir nedeni de yine akci�er bazallerinde artan kan
akımı nedeniyle ortaya çıkan ventilasyon ve per-
füzyon uyumsuzlu�udur. Normalde daha iyi venti-
le olan akci�er apekslerine gitmesi gereken kan
daha az ventile olan akci�er bazallerine yönelmi�-
tir. Ayrıca kronik karaci�er hastalı�ındaki hiperdi-
namik dola�ım ve dü�ük pulmoner vasküler rezis-
tans, kanın akci�erden hızla geçmesine ve sonuç
olarak yeterince oksijenlenememi� kanın sistemik
dola�ıma katılmasına neden olmaktadır.

‹NTRAPULMONER VASKÜLER
D‹LATASYONLARIN NEDENLER‹

HPS’de intrapulmoner vazodilatasyonun patoge-
nezi henüz açıklı�a kavu�mu� de�ildir. �nsanlarda
yapılan çalı�malarda akci�erlerde nitrik oksit üre-
timinin arttı�ı bulunmu�tur (22, 23). Fakat pulmo-
ner nitrik oksit üretiminin nasıl tetiklendi�i, portal
hipertansiyon, hiperdinamik dola�ım ve karaci�er
hasarı ile ili�kisi ve neden sadece sirozlu hastaların
%8-�5’inde görüldü�ü bilinmemektedir.

HPS’de intrapulmoner vazodilatasyonun mekaniz-
masını ara�tırmak için ortak safra kanalı ba�lan-
mı� rat ile olu�turulan bir hayvan modeli geli�tiril-
mi�tir. �lk çalı�malarda pulmoner eykosanoid üre-
timindeki de�i�ikliklerin ve intravasküler makrofaj-
ların pulmoner vasküler de�i�iklikleri tetikledi�i bil-
dirilmi�tir (24, 25). Daha sonra yapılan çalı�malar-
da pulmoner mikrodola�ımda nitrik oksit sentazın
endotelyal formunun arttı�ı ve nitrik oksit aktivite-
sinde artı�a yol açarak vazodilatasyon yaptı�ı bil-
dirilmi�tir (26, 27). Karaci�er hasarının intrapulmo-
ner vazodilatasyon üzerindeki rolünü ara�tıran ça-
lı�malarda ortak safra kanalı ba�lanan hayvanla-
rın karaci�erinde endotelin-� düzeylerinin arttı�ı
ve endotelin-�’in pulmoner vasküler endotel hücre
kültüründe endotelyal nitrik oksit üretimini direkt
olarak uyarabildi�i gösterilmi�tir (28, 29). 

HPS’deki vasküler de�i�ikliklerin patogenezinde
nitrik oksit ve endotelin-�’in dı�ında endotoksin,
tümör nekrozis faktör α, somatostatin analo�u
(oktreotid), glukagon, prostasiklin, angiotensin-2,
vazoaktif intestinal peptid, kalsitonin, substans P,
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atrial natriüretik faktör, platelet-activating factor
gibi di�er mediyatörlerin de rol oynayabilece�i
dü�ünülmü�se de, bu mediyatörlerin hiçbirisi ile
vasküler dilatasyon arasında net bir ili�ki buluna-
mamı�tır (30-35). Son olarak HPS’li hastalarda hi-
poksiye pulmoner vasokonstriksiyon yanıtının kö-
reldi�inden bahsedilmekte olup, bunun patogene-
zinde nitrik oksit aracılı�ı ile vasküler sistemin angi-
otensin II’ye yanıtının bozulması sorumlu tutulmak-
tadır (36).

TEfiH‹S

HPS tanısı arteriyel desaturasyonun ve intrapulmo-
ner vasküler dilatasyonun gösterilmesi ile konur.
Kronik karaci�er hastalarında hafif hipoksemi sık
bir bulgu olup hastaların yakla�ık üçte birinde gö-
rülür (37). �iddetli hipoksemi (paO2<60 mmHg) ise
tek ba�ına sirozda daha az sıklıkta görülmekte
olup genellikle e�lik eden kardiyopulmoner hasta-
lık varlı�ında görülür. Hipoksemiye neden olacak
akci�er hastalı�ı olmayan karaci�er hastasında
�iddetli hipoksemi varlı�ı HPS �üphesi do�urur.

HPS’li hastanın tanısında arteriyel desaturasyonun
gösterilmesi için arteriyel kan gazı incelemeleri,
intrapulmoner vasküler dilatasyonun gösterilme-
sinde ise kontrast ekokardiyografi, akci�er perfüz-
yon sintigrafisi ve pulmoner angiografi kullanılabi-
lir.

A. Arter kan gazı incelemeleri: Arteriyel kan gazı
incelemesinde PaO2’nin 70 mmHg’nin altında ol-
ması hipoksemi olarak tanımlanır. Kan gazının
ayakta alınması arteriyel desaturasyonun gösteril-
me �ansını arttırır. �lerlemi� karaci�er hastalarında
solunum hızının artmasına ba�lı olarak hipokapni
görülür. Bu yüzden parsiyel karbondioksit basıncı-
nı da göz önüne alan alveolo-arteriyel oksijen gra-
diyenti [P(A-a)O2], gaz de�i�im anomalisinin varlı-
�ının de�erlendirilmesinde arteriyel PaO2’ye göre
daha sa�lıklı bir göstergedir. P(A-a)O2, �u �ekilde
hesaplanır:

P(A-a)O2 = Alveoldeki parsiyel O2 basıncı (PAO2) –
Arteriyel parsiyel O2 basıncı (PaO2)

PAO2 = �nspire edilen havadaki oksijen basıncı (PI-
O2) – (Arteriyel parsiyel CO2 basıncı / 0,8)

PIO2 = (Atmosfer basıncı – atmosfer havasındaki su
buharı basıncı) x solunan havanın O2 fraksiyonu
(F�O2)

= (760* – 47) x 0,2�

=�49 mmHg



C. Akci�er perfüzyon sintigrafisi: �ntrapulmoner
dilatasyonun gösterilmesinde kullanılan di�er bir
metotda teknisyum i�aretli makroagrege albumin
kullanılarak yapılan akci�er perfüzyon sintigrafisi-
dir. Bu metodda çapı 20 μm olan makroagrege al-
bumin periferal venden enjekte edilir. Normalde
pulmoner kapillerlerin çapları 8-�5 μm oldu�u için
albuminin akci�erden geçmesi beklenmez. Beyin
ve böbreklerden radyoaktif sinyaller alınması sa�-
dan sola �antın oldu�unu gösterir. Ekokardiografi-
ye göre avantajlı ve dezavantajlı yönleri vardır.
Önemli bir avantajı e�lik eden akci�er hastalı�ı
varlı�ında da HPS için spesifik olmasıdır. Ayrıca
intrapulmoner �antı kantifiye edebilir. Dezavantaj-
ları ise, intrapulmoner dilatasyonun saptanmasın-
da kontrast ekokardiografiye göre daha az duyar-
lı olması, kalp fonksiyonları, intrakardiyak �ant ve
pulmoner arter basıncı hakkında bilgi verememe-
si sayılabilir. �ntrakardiyak �ant ile intrapulmoner
�antı da ayırdedemez. Bu nedenlerle HPS tarama-
sında kullanılması uygun de�ildir.

D. Pulmoner anjiyografi: Pulmoner anjiyografi int-
rapulmoner dilatasyonun tespitinde kullanılan in-
vazif bir yöntemdir. �ki tip bulgu görülür: Tip � vas-
küler patolojide arteriyel safhada pulmoner da-
marlarda diffüz ‘sünger’ benzeri görünüm, tip 2 pa-
tolojide küçük arterio-venöz kommünikasyonlar
görülür. Angiografi %�00 oksijene yanıtı kötü olan
(paO2<�50 mmHg) tip 2 vasküler patolojili hasta-
larda embolizasyon için kullanılabilir (40).

Son zamanlarda yapılan bir çalı�mada yüksek re-
zolüsyonlu bilgisayarlı tomografinin akci�erdeki
dilate pulmoner damarları gösterebildi�ini ve dila-
tasyonunun derecesi ile gaz de�i�im anomalisi
arasında korelasyon oldu�unu bildirilmi�tir (4�).
�ekil �’de sirozlu hastalarda pulmoner disfonksiyo-
nun ara�tırılmasında ve HPS te�hisinde kullanılabi-
lecek bir algoritma görülmektedir.

TEDAV‹

HPS’li hastalardaki hipoksemi ba�langıçta nazal
kanül aracılı�ı ile verilen dakikada 2-4 litrelik oksi-
jen ile düzeltilebilirken daha sonra oksijen gereksi-
niminin artması ile transtrakeal oksijen deste�i ge-
rekebilir. �laç tedavisi olarak vazodilatör antago-
nistleri ve pulmoner damarlar üzerinde konstrüksi-
yon etkisi olan de�i�ik ajanlar denenmi�se de gü-
nümüzde halen etkinli�i konusunda hem fikir olu-
nan klasik bir tedavi mevcut de�ildir.
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* Deniz seviyesinde atmosfer basıncı formüle konul-
mu�tur. Rakım arttıkça atmosfer basıncı dü�ecektir.
Örne�in Ankara için atmosfer basıncı 7�6 mmHg’dır.

Sonuç olarak deniz seviyesinde oda havası solu-
yan bir ki�ide P(A-a)O2,

[�49 - (PaCO2 / 0,8)] - PaO2 formülü ile hesaplanır.

HPS ile ilgili çalı�maların bir kısmında alveolo-arte-
riyel oksijen gradiyentinin üst sınırı 20 mmHg ola-
rak alınmı�tır. Bu yakla�ım erken HPS te�hisi konma
potansiyelini arttırırsa da P(A-a)O2’nin üst sınırının
ya� ile de�i�ti�inin bilinmesi oldukça önemlidir. 

Ya�a göre beklenen P(A-a)O2 = �0+0,43 (ya�-20)
formülü ile hesaplanır.

%�00’lük oksijen solunmasından sonra yapılan
kan gazı tayini ile gaz de�i�im bölgelerindeki mik-
rovasküler dilatasyonlarla karakterize fonksiyonel
�antlar ile gaz de�i�im alanlarının dı�ında yer alan
anatomik �antlar ayırdedilebilmektedir.

Pulse oksimetre oksijen satürasyonu hakkında bilgi
veren ve hipoksemi için tarama amaçlı kullanıla-
bilen noninvazif bir metoddur. �kiyüzyedi karaci-
�er transplantasyonu adayı hasta üzerinde yapı-
lan bir çalı�mada %97 ve altındaki pulse oksimetri
de�erlerinin hafif hipoksemiyi (paO2<70) tespit et-
mede %96 sensitivitesinin, %76 spesifitesinin oldu-
�u bildirilmi�tir (38).

B. Kontrast ekokardiografi: �ntrapulmoner vaskü-
ler dilatasyonun gösterilmesinde en sık kullanılan
tetkik transtorasik kontrast ekokardiografidir. Se-
rum fizyoloji�in çalkalanmasıyla 60-90μm çapında
mikrokabarcıklar olu�turulur ve periferik venden
verilir. Kabarcıkların en az 3 kalp atımından sonra
kalbin sol tarafında görülmesi intrapulmoner vas-
küler dilatasyonun bulgusudur. Kabarcıkların peri-
feral venden verildikten hemen sonra, 3 atım için-
de kalbin sol tarafında görülmesi ise intrakardiyak
�anta i�aret eder. Transözofageal kontrast ekokar-
diografi kalbin görüntülenmesini arttırdı�ı için
transtorasik ekokardiografiye göre intrapulmoner
vazodilatasyonun saptanmasında daha duyarlıdır
ve transtorasik ekokardiografi ile gözden kaçan er-
ken HPS’leri te�his edebilir (39). Hipoksemik HPS’li
hastalarda ise transtorasik ekokardiografiye daha
üstün oldu�unu gösteren bir çalı�ma yoktur. Plev-
ral efüzyon, kronik obstrüktif akci�er hastalı�ı gibi
e�lik eden akci�er hastalı�ı olan hastalarda pozitif
ekokardiyografi hipokseminin akci�er hastalı�ına
ba�lı geli�mi� olma ihtimali de oldu�u için HPS ta-
nısı konulmasında yeterli de�ildir.



rı bir hastaya 30 dakika içinde intravenöz yoldan
prostaglandin F2a verip takip eden 6 gün boyun-
ca oral indomethazin vermi�lerdir. Oksijenizasyon-
da hafif bir düzelme (44’den 50 mmHg’ye) ve alve-
olo-arteriyel gradiyentte hafif bir dü�me (8�’den
76’ya) gözlemi�lerdir (45). Altı HPS’li hastaya 50 mg
intravenöz �ndomethazin verilen bir çalı�mada ise
oksijen de�erlerinde düzelme gözlenmemi�tir (46).

d. Kemoterapi ve kortikosteroidler: Cadranel ve
arkada�ları tarafından yayınlanan bir vakada an-
gioimmünoblastik lenfadenopatisi ve non-sirotik
karaci�er hastalı�ı (nodüler rejeneratif hiperplazi)
olan bir hastaya �2 ay süre ile siklofosfamid ve kor-
tikosteroid verildi�inde ba�langıçtaki �iddetli hipok-
seminin (PaO2=40 mmHg) ve bozuk olan ventilas-
yon perfüzyon oranının düzeldi�i bildirilmi�tir (47).

e. Sarımsak: Bir çalı�mada en az altı ay süre ile sa-
rımsak tozu verilen �5 HPS hastasının 6’sında
pO2’de �0 mmHg’nin üzerinde düzelme ve bir has-
tada pO2’nin 46 mm Hg’den 80 mm Hg’ye çıktı�ı
gözlenmi�tir (48). Bu konuda randomize, plasebo
kontrollü çalı�maların yapılmasına ihtiyaç vardır.

f. Sempatomimetikler ve β-adrenerjik blokerler:
�soproterenol ve fenilefrin gibi sempatomimetikler
ve aminofilin ile ilgili vaka takdimlerinde bu ajan-
ların oksijenizasyonda düzelme sa�layamadı�ı bil-
dirilmi�tir (49). β-adrenerjik blokerler kardiak atım
hacminde azalma yapmalarına ra�men arteriyel
oksijenizasyon üzerinde etkili de�ildirler (50).

g. Transjuguler intrahepatik portosistemik �ant
(T�PS): Üç vaka takdiminde TIPS’in HPS’li hastalar-
daki gaz de�i�im anomalilerini düzeltti�i öne sürül-
mü�tür. Fakat bu çalı�maların birisinde takip süre-
sinin kısa olması ve di�erinde hastada aynı za-
manda T�PS’den fayda görebilecek hepatik hidro-
toraks bulunması bu vakalarda T�PS’in rolü hakkın-
da fikir edinmemizi engellemektedir (5�, 52). Üçün-
cü vakada T�PS’den 6 ay sonra arteriyel oksijeni-
zasyonda 20 mmHg’lik bir düzelme bildirilmi�se de
sintigrafik çalı�mada intrapulmoner �antın devam
etti�i görülmü�tür. Arteriyel oksijenizasyondaki dü-
zelmenin, kardiyak atım hacmindeki artı�a ba�lı
olarak, pulmoner kan akımının normal ventilas-
yon perfüzyon oranı olan alanlara redistribüsyonu-
na ba�lı oldu�u dü�ünülmü�tür (53). Fonksiyone
T�PS’i olan iki vakada HPS geli�ti�i bildirilmi�tir (54).
Bütün bu bilgilerin ı�ı�ında T�PS’in HPS tedavisinde-
ki yeri konusunda karar verebilmek klinik çalı�ma-
lara ihtiyaç oldu�una karar verilmi�tir.

h. Karaci�er nakli: Karaci�er nakli yapılan ilk
HPS’li hastaların sonuçları ümit verici olmayıp hi-
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a. Somatostatin analo�u (oktreotid): Salem ve ar-
kada�ları tarafından bildirilen bir vakada subku-
tan yolla oktreotid verilen bir hastanın intrapulmo-
ner arteriyo-venöz �antının geriledi�i ve hastanın
transplantasyon yapılmasına uygun duruma gel-
di�i bildirilmi�tir (42). Oktreotid ile ilgili olarak daha
sonra yapılan çalı�malarda ise Schwartz ve arka-
da�ları 3 hastada Krowka ve arkada�ları 7 hasta-
da düzelme olmadı�ını bildirmi�lerdir (9, 43). 

b. Almitrine bismesylate: Almitrine kronik obstrük-
tif akci�er hastalarında hipoksik pulmoner vazo-
konstriksiyonu arttıran bir ilaçtır. HPS’li hastalarda
ventilasyon-perfüzyon uyumsuzlu�unu gidermek
amaçlı sınırlı sayıda denenmi�tir. Krowka ve arka-
da�ları tarafından yapılan bir çalı�mada günde iki
defa 50-�00 mg dozlarında almitrine verilen 5 has-
tanın 4’ünde oksijen düzeylerinde de�i�iklik görül-
mez iken � hastada ayakta iken PaO2’de �0
mmHg’lik bir düzelme gözlenmi�tir (�9). Daha son-
ra yapılan bir çalı�mada da almitrine bismesylate
verilen 6 HPS’li hastanın PaO2 de�erlerinde anlam-
lı bir artı� gözlenmemi�tir (44).

c. Prostaglandin inhibitörleri: Prostaglandin inhibi-
törleri ile yapılan ilk çalı�mada Shijo ve arkada�la-
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�ekil 1. Sirozlu hastalarda pulmoner patolojinin
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