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Pulmoner hipertansiyonun hemodinamik tanı-
mı, istirahatte ortalama pulmoner arter ba-
sıncının (PAB) 25 mmHg’den, egzersiz sırasın-

da 30 mmHg‘dan yüksek olması �eklindedir (�).
Pulmoner dola�ım siroz, portal hipertansiyon ve
akut karaci�er yetmezli�i durumlarından etkilene-
bilir. Bu durumda iki ayrı klinik antite tanımlanmı�-
tır. Hepatopulmoner sendrom (HPS) ve portopul-
moner hipertansiyon (PPHTN). HPS portal hipertan-
siyon ve/veya karaci�er hastalı�ı varlı�ında pul-
moner dilatasyonlarla ili�kili olarak pulmoner gaz
de�i�im anormalli�i olarak tanımlanmaktadır. Ka-
raci�er disfonksiyonu, hipoksemi ve pulmoner
vasküler dilatasyon bu hastalı�ın triadını olu�tur-
maktadır (2).

Hepatolojistler �95�’den itibaren PAB’nın 25 mm
Hg’nın üstünde olması �eklinde tanımlanan pul-
moner hipertansiyonun, portal hipertansiyonun
nadir bir komplikasyonu oldu�unun farkındaydı-
lar (3). �998’e kadar PPHTN sekonder pulmoner hi-
pertansiyon grubunda yer alıyordu. �998’de Dün-
ya Sa�lık Örgütü primer pulmoner hipertansiyonu
(PPH) nedeni tam olarak açıklanamayan pulmo-
ner hipertansiyon olarak tanımlamı�tır (4). Bu ta-
nımdan sonra anorektik ilaçlara ba�lı pulmoner
hipertansiyon, karaci�er sirozu, H�V infeksiyonu ve
bazı ba� dokusu hastalıklarının neden oldu�u pre-
kapiller pulmoner hipertansiyon, PPH grubunda
yerini almı�tır (4). 

PPHTN Mandell ve Groves tarafından PAB’nın isti-
rahatta 25 mmHg’dan yüksek olması, pulmoner
vasküler rezistansın �20 dyn.s/cm3‘den fazla olma-
sı, pulmoner kapiller kama basıncının �5 mm

Hg’den az olması ve portal hipertansiyon bulun-
ması �eklinde tanımlanmı�tır (5).

Pulmoner hipertansiyon portal hipertansiyonun
yaygın olmayan bir komplikasyonudur. �lk retros-
pektif otopsi çalı�malarında portal hipertansiyon
ve sirozlu vakalarda pulmoner hipertansiyon
%0.25 ile %0.73 arası sıklıkta tanımlanmı�tır (6-8).
Buna kar�ın Mc Donnel ve arkada�larının çalı�ma-
sında non-sirotik hastaların otopsilerinde %0.�3 sık-
lıkta bulunmu�tur (8). Bu rakam portal hipertansi-
yonlu hastaların altıda biridir. Hemodinamik çalı�-
malarda PPHTN sıklı�ı %2 ile %5 arasında bulun-
mu�tur (9-��). OLT öncesi vakalarda %3,5 ile %8.5
arasında de�i�ir (�2-�4). Donovan ve arkada�ları
�996’da yaptıkları bir çalı�mada OLT için de�er-
lendirilen bir grup hastada yükselmi� PAB sıklı�ını
% �2 olarak bildirmi�lerdir (�5). Bununla birlikte bu
çalı�mada te�his sa� kalp kateterizasyonu ile do�-
rulanmamı�tır. Colle ve arkada�larının 2003 yılın-
da yayınladıkları çalı�malarında, Fransa’da kara-
ci�er transplantasyonu yapılacak portal hipertan-
siyonlu �65 hastayı de�erlendirmi�ler ve �7 hasta-
da (%�0) 2 boyutlu ekokardiografi ile pulmoner hi-
pertansiyon saptamı�lardır (�6). Bu �7 hastanın
�0’unda (%58) sa� kalp kateterizasyonu ile tanı
do�rulanmı�tır. Sonuç olarak, bu önemli çalı�ma-
da transplant için bekleyen sirotik hastalarda
PPHTN insidansı %6 olarak rapor edilmi�tir (�6). Bu
çalı�mada 2 boyutlu ekokardiografi ile yalancı ne-
gatiflik yoktur. Bununla birlikte pozitif prediktif de-
�er zayıftır (�6).

Pulmoner vasküler hastalı�ın geli�mesi açısından
PPH ile benzerlik gösterirken, demografik olarak
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bilir. Endotelyal disfonksiyon, endotele ba�ımlı
dengesiz salınımı ile kendini gösterebilir. 

PPTHN ‘da prostasiklin/tromboksan dengesinde bir
bozukluk söz konusudur. �989’da Hiyama ve arka-
da�ları portosistemik �ant operasyonu yapılıp �-2
yıl içinde ölen rat modelinde pulmoner venöz
tromboksan B2 seviyesinde yükselme ve prostag-
landin F� seviyesinde dü�me rapor etmi�lerdir (22).
Tuder ve arkada�ları ciddi pulmoner hipertansiyo-
nu olan hastaların küçük ve orta boy pulmoner ar-
terlerinde prostasiklin sentaz salgılanmasının azal-
dı�ını bildirmi�lerdir (23). 

Nitrik oksit, düz kas hücre büyümesi ve kasılmasını
ve trombosit aggregasyonunun inhibe eder. Adel
ve arkada�ları deneysel pulmoner hipertansiyon-
da ET� düzeyinin artı�ını ve nitrik oksit salınımının
azaldı�ını göstermi�lerdir (24-25). ET� reseptörleri-
nin ET A ve ET B olmak üzere 2 ana tipi vardır. ET
A endotelyal hücrelerden salınırlar. Bu reseptörle-
rin PPHTN patogenezinde yerleri ileriye dönük ça-
lı�malarda ilgi çekici gibi görünmektedir. Kronik
karaci�er hastalıklarında da ET-� seviyelerinin ar-

ayrılıklar mevcuttur. PPHTN’lu hastalarda pulmo-
ner hipertansiyon ortalama 47 ya�ında te�his edi-
lirken, bu PPH’da 36 ya�larındadır (�7-�8). PPH’lu
hastaların %35’i 30 ya�ın altındadır. PPH’lu hasta-
larda familyal insidans %3 ile %6 arasında iken,
PPHTN’da familyal birliktelik yoktur. Östrojen gru-
bu hormonlar PPH için ba�ımsız risk faktörü iken,
PPTHN için böyle bir �ey söz konusu de�ildir (�9).

PATOGENEZ

PPHTN patogenezini anlayabilmek için pulmoner
dola�ımın fizyolojisini gözden geçirmek gerekir. 
Pulmoner arter, ventrikülden çıktıktan sonra be�
santimetre kadar ilerler ve sa� ve sol olmak üzere
iki ana dala ayrılır. Pulmoner arter ve dalları geni�
çaplı ve ince cidarlıdır. Bu pulmoner arter kompli-
yansının tüm sistemik arterlerin yarısı kadar olma-
sını sa�lar. Bu özellik sa� ventrikül atım hacminin
büyük bir bölümünü içlerine almalarına olanak ta-
nır. Sistolik pulmoner basınç yakla�ık 8 mmHg’dir.
Pulmoner arterlerde nabız basıncı ortalamaları sis-
tolik basıncın üçte ikisi, yakla�ık �5-�8 mm Hg’dır.

Akci�erdeki kan hacmi dola�ım sistemindeki total
kan hacminin %�0’u kadardır. Bunun 70 ml kadarı
kapillerlerde, geri kalanı ise e�it olarak arter ve
venlerde da�ılmı� olarak bulunmaktadır. Akci�er-
lerdeki kan hacmi aslında kalp debisine e�ittir. Bu
sebeple kalp debisini kontrol eden faktörler, pul-
moner kan akımını da kontrol ederler. Ayakta du-
ran bir ki�ide akci�erin en üst bölümünde arteriyel
basınç, ortalama pulmoner arter basıncından �5
mmHg daha az, akci�erin en alt bölümünde ise 8
mmHg daha yüksektir. Böylece ayakta dururken,
akci�er apeksinde kan akımı azalırken, akci�er
bazallerinde ise bunun 3-4 katına çıkar. Egzersiz sı-
rasında akci�erin tüm bölümlerine kan akımı ar-
tar. Akci�er apeksinde kan akımı %700-800 artar-
ken, alt bölgelerde bu artı� %200-3000 arasında
olur. Yatar durumda akci�erin tüm bölgelerinde
pulmoner vasküler basınç daima, hatta diyastolde
bile alveoler basınçtan yüksektir.

Portal hipertansiyonlu hastaların ço�unda hiperdi-
namik bir sirkülasyon mevcuttur (20). Dü�ük vas-
küler rezistans ve yüksek kardiak output pulmoner
vasküler yata�a do�ru kan akımını artırır. Artmı�
pulmoner vasküler kan akımı pulmoner vasküler
duvar stresi meydana getirerek vasküler patolojik
de�i�ikliklerin teti�ini çekebilir (2�) (�ekil �). Ancak
her pulmoner endotelyal hücre disfonksiyonu geli-
�en hastada pulmoner hipertansiyon geli�mez. Ge-
netik mutasyonların ve otoimmünitenin katkısı ola-
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siyon olgularında pulmoner vaskülaritede üç a�a-
malı bir patolojik görünüm izlenir. �zole medial hi-
pertrofi, medial hipertrofi ve intimal proliferatif de-
�i�iklikler, pleksiform lezyonlar ve nekrotizan arte-
ritris bu üç a�amayı olu�tururlar. Genellikle pleksi-
form lezyonlar ve nekrotizan arteritin dönü�ümsüz
oldu�u dü�ünülür. �n situ trombozis tipik olarak kü-
çük arter ve venleri tutar. Ve di�er patolojik du-
rumlarla birliktedir. PPH ile karakterize iki nadir pa-
tolojik tip vardır.Venooklüziv hastalık küçük ven
ve venüllerde yaygın trombüslerle karakterizedir.
Kapiller hemanjiomatozis ise kapiller çatıda proli-
ferasyonla birliktedir (40).

�zole medial hipertrofi PPH ba�langıç lezyonudur.
�ntimal proliferasyon ve fibrozis pulmoner vaskülo-
patinin ikinci a�amasıdır. Bazı ilerlemi� PPH’lılarda
karakteristik lezyondur. Bu lezyonda endotelinin
a�ırı salınımının ve büyüme faktörlerinin rolü oldu-
�u sanılmaktadır. Pulmoner vasküler endotel re-
septörlerinde bu hastalarda G protein interaksiyo-
nu ve intrasellüler kalsiyum regülasyonunda bo-
zulma ve protein kinaz C aktivitesinde azalma
mevcuttur (4�). �ntimal proliferasyon olan hasta-
larda endotel seviyeleri de yükselmi�tir.

PPH’nın di�er patolojik lezyonu da trombozis in si-
tu’dur. Genellikle pulmoner arteriollerde gözlenir.
Bu lezyon PPH fizyopatolojisinde mikrodola�ımda
bulunan mikroembolilerin rolü olabilece�ini dü-
�ündürür. Bu lezyona sahip hastalarda pulmoner
vasküler yatakta fibrinopeptid-A düzeyleri artmı�-
tır (42). 

Pulmoner venooklüzif hastalık ve kapiller hemanji-
omatozis ise PPHTN’lı hastalarda gözlenmemekte-
dir.

TANI

PPHTN’lı karaci�er sirozlu hastaların ço�u bu yön-
den asemptomatiktir. Bir çalı�mada %60 hasta
asemptomatik bulunmu�tur (34). Hastaların ortala-
ma ya�ları 5. dekaddır (34, 43-45). PPH da gözle-
nen kadın üstünlü�ü PPTHN’lı hastalarda yoktur.

PPTHN‘de egzersiz dispnesi en sık görülen semp-
tomdur. Robolino ve arkada�larının serisinde %33
hastada ate�, %26 hastada senkop, %�5 hastada
gö�üs a�rısı ve %�5 hastada halsizlik, %�2 hastada
hemoptizi mevcuttu (34). Kronik karaci�er hastalı-
�ında dispnenin bir çok nedeni vardır (Tablo �).

Apekste duyulabilen P2 �iddetlenmesi, erken sisto-
lik klik, middiastolik üfürüm, sol parasternal üfü-
rüm ve artmı� juguler “a” dalgası pulmoner hiper-
tansiyonun klinik bulgularıdır. P2 �iddetlenmesi

tı�ı rapor edilmektedir (26-27). Sirotik hayvan mo-
dellerinin karaci�er dokularında NO sentazın azal-
dı�ı bildirilmektedir (28). 

Endotel disfonksiyonu geli�en hastada, pulmoner
hipertansiyon geli�memesi belki de genetik faktör-
ler ile açıklanabilir. PPH’da genetik bir predispozis-
yon mevcuttur. Son yıllarda familyal PPH’da kro-
mozon 2q 3�-32 bölgesinde familyal PPH geni tes-
pit edilmi�tir (29). PPHTN’lu hastalarda bu gende
mutasyon ara�tırılmamı�tır. Transforming growth
faktör (TGF)-Beta resertör 2 geninde PPH’lu hasta-
larda mutasyon saptanmı�tır (30). PPHTN’lu hasta-
larda henüz bu mutasyon incelenmemi�tir. Ayrıca
PPH’da önemi olan L-serotonin gen promoter L-al-
lel variantı sıklı�ı PPHTN ‘da çalı�ılmamı�tır (3�).

PPHTN’un ba�langıçta tromboembolizmle ili�kisi ol-
du�u sanılmaktaydı (32-33). Ancak çalı�malar
portal ve pulmoner sirkulasyonda kronik emboli-
zasyon varlı�ını desteklememektedir (34). 

Otoimmünitenin rolü PPHTN’da çok az çalı�ılmı�tır.
Oysa benzer fizyopatolojik temelleri oldu�u dü�ü-
nülen PPH’da otoimmünite çok ara�tırılmı�tır. Yos-
hida ve arkada�larının tanımlamı� oldukları portal
hipertansiyonu olmayan primer biliyer sirozlu has-
tada geli�en pulmoner hipertansiyon vakası oto-
immünite üzerinde dü�ünülmesi gerekti�ini göster-
mektedir (35). 

PPH’da trombositlerin rolü üzerinde durulmaktadır.
Fenfluramine ba�lı vakalarda, trombositlerde se-
rotonin birikmesinin gösterilmesi üzerine trombosit-
lerin patogenezdeki rolü önem kazanmı�tır. Seroto-
nin trombositlerin dens granüllerinde depolanır.
PPH’lu bir hastada plazma serotonin konsantrasyo-
nu normalden �5 kat yüksek bulunmu�tur (36).
Pulmoner hipertansiyon geli�imine e�ilimli ratlar-
da, trombosit delta hastalı�ı tanımlanmı�tır (37).
Yüksek plazma serotonin seviyeleri ve trombosit
defektleri, anorektik ilaca ba�lı PPH olgularında
da rapor edilmi�tir (38). Yüksek platelet serotonin
konsantrasyonları sirotik hastalarda gösterilmi�tir
(39).

H‹STOLOJ‹

PPHTN’daki histopatolojik de�i�iklikler PPH görülen
de�i�ikliklere benzer (2�). Bu da farklı etyolojik ve
patojenik faktörlere pulmoner mikrodola�ımın ay-
nı histopatolojik cevabı verdi�ini göstermektedir. 

Farklı etyolojik ve patogenetik faktörlere pulmoner
mikrodola�ımın histopatolojik cevabı aynıdır. Ge-
nellikle PPH ve di�er sekonder pulmoner hipertan-
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moner vaskülerite görünümüne neden olur.
PPHTN’nın ayırıcı özelli�i vasküler redistribsiyon
varlı�ının akci�er üst segmentlerinde olmasıdır.
PPTHN’lı hastaların %67’sinde normal bulunmu�tur
(44).

�ki boyutlu ekokardiografi bu hastalarda pulmoner
hipertansiyonun saptanmasında ilk ba�vurulacak
tanı yöntemidir. Ancak altın standart de�ildir. Sa�
kalp bo�luklarında büyüme ve triküspid yetersizli-
�i gösterilebilir. Kuo ve arkada�larının çalı�masın-
da spesifitesi 0.80, sensivitesi 0.63, pozitif prediktif
de�eri 0.76, negatif prediktif de�eri 0.69 olarak
saptanmı�tır. Colle ve arkada�ları OLT bekleyen
�65 karaci�er sirozlu hastanın �7’sinde (%�0) pul-
moner ekokardiografi ile pulmoner hipertansiyon
te�his etmi�, bu hastaların �0’unda (%58) sa� kalp
kateterizasyonu ile bu do�rulanmı�tır (�6). Thomas
Jefferson hastanesinin OLT bekleyen hastalarda
pulmoner hipertansiyon ara�tırmak için geli�tirdik-
leri algoritm’de ekokardiografide patolojik sa�
ventrikül disfonksiyonu ve de�i�ik derecelerde pul-
moner hipertansiyon saptanan hastalara, sa�
kalp kateterizasyonu önerilmektedir (�ekil 2) (46).

Spesivite Sensivite PPD NPD

EKG 0.87 0.63 0.86 0.63

Ekokardiografi 0.80 0.63 0.76 0.69

PCO2<30mmHg 0.90 0.87 0.87 0.90

P (A-a) O2>20mmHg 0.80 0.70 0.78 0.73

Tablo 2. PPHTN’de görüntüleme tekniklerinin prediktif
kapasitesi

PPD: pozitif prediktif de�er NPD: negatif prediktif de�er

PPH’lıların %90’ında bulunurken, PPHTN’lı hastala-
rın %75’inde bulunur (5). Tersine triküspid yetersiz-
lik üfürümü PPTHN’lu hastaların %70’inde duyulur-
ken, PPH’lı hastaların %40’ında duyulur (34).

EKG’de sa� atriım ve sa� ventrikül yüklenmesine
ba�lı klasik de�i�iklikler görülür. Sa� aks sapması,
sa� dal bloku, sa� ventriküler hipertrofisi ve T dal-
ga de�i�iklikleri en sık görülen de�i�ikliklerdir. Sa�
ventrikül hipertrofi derecesi ile hastalı�ın ciddiyeti
arasında zayıf bir ili�ki vardır (5). Kuo’nun çalı�ma-
sında EKG’nin spesifitesi 0.87, sensivitesi 0.63, pozi-
tif prediktif de�eri 0.86 ve negatif prediktif de�eri
0.63 olarak bulunmu�tur (Tablo 2) (44). Bu önemli
çalı�mada %37 hastada EKG normalli�i bulunmu�-
tur.

Telekardiografide, pulmoner arter ve ana dalların-
da dilatasyon gözlenir. Küçük pulmoner arterlerde
konstriksiyon nedeniyle periferik akci�er sahala-
rında vaskülarite azalması, tipik budanmı� pul-
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�ekil 2. Portopulmoner hipertansiyon geli�ebilecek
hastalarda karaci�er transplantasyonu için algoritma.
MPAP: Ortalama pulmoner arter basıncı;
RV: Sa� ventrikül

Pulmoner

Aspirasyon  pnömonisi

Bazal  atelektezi

Lenfositik  intertisyel  pnömoni

Fibrozing  alveolitis

Bron�ioilitis  obliterans  organzie  edici  pnömoni

Non-kardiojenik  pulmoner  ödem

Pulmoner  hemoraji

Hepatopulmoner  sendron  

Portopulmoner  hipertansiyon

Pulmoner  effüzyon

Tens  asite  ba�lı  restrüksiyon

Ekstrapulmoner

Sirotik  kardiomiyopati

Siroik  miyopati

Kronotrofik  disfonksiyon

Tablo �. Kronik karaci�er hastalı�ında karaci�erle
ili�kili dispne  nedenleri
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Ancak Colle ve arkada�larının çalı�masında eko-
kardiografi ile saptanan 7 yanlı� pozitif de�er, altın
standartın sa� kalp kateterizasyonu oldu�unu gös-
termektedir (�6). Cotton ve arkada�ları karaci�er
transplantasyonu bekleyen 78 hastayı sa� kalp
kateterizasyonu ve doppler ekokardiografi ile de-
�erlendirdi (47). Bu hastalarda ekokardiografi ile
ölçülen ortalama sistolik arter basıncı (43.3+/-�2.3
mmHg), sa� kalp kateterizasyonu ile ölçülenden
(33.7+/-�5.5 mmHg) anlamlı bir �ekilde yüksek bu-
lundu (47). 

AYIRICI TANI

Karaci�er sirozu oldu�u bilinen bir hastada pulmo-
ner hipertansiyon saptanması halinde di�er se-
konder pulmoner hipertansiyon nedenlerinin ekar-
te edilmesi gerekmektedir (Tablo 3).

HPS ile ayırıcı tanıya girer. HPS portal hipertansi-
yon ve/veya karaci�er hastalı�ı varlı�ında pulmo-
ner dilatasyonlarla ili�kili olarak pulmoner gaz de-
�i�im anormalli�i olarak tanımlanmaktadır (2).
Karaci�er disfonksiyonu, hipoksemi ve pulmoner
vasküler dilatasyon bu hastalı�ın triadını olu�tur-

maktadır. Tanı için hipoksemi her vakada gerekli
de�ildir. Ancak Alveoler-arteriyel O2 gradientinin
mutlaka artmı� olması gereklidir. Bu de�erin �5
mmHg ve bazı yazarlarca 20 mmHg’nin üzerinde
olması gerekmektedir. HPS tanısı için arteriyel kan
gazları, kontrast ekokardiografi (KEE), Tc-99 makro-

Kardiyak  Hastalıklar

Konjenital  kalp  hastalıkları

Valvüler  kalp  hastalıkları

Kardiyomiyopati

Pulmoner  Hastalıklar

Obstrüktif  akci�er  hastalıkları

�ntertisyel  akci�er  hastalı�ı

Pulmoner  vasküler  obstrüksiyon

Kronik  pulmoner  tromboembolizm

Periferik  pulmoner  stenoz

Hemoglobinopatiler

�istosomiyazis

Kollagen  vasküler  hastalıklar

Raynaud  fenomeni

Skleroderma

Romatoid  artrit

Pulmoner  vaskülit

Portal  hipertansiyon

�laca  ve  toksinlere  ba�lı

Primer  Pulmoner  vasküler  hastalık

Primer  pulmoner  hipertansiyon

Pulmoner  veno-oklüziv  hastalık

Tablo 3. Pulmoner hipertansiyon nedenleri

HPS PPHTN

Etyoloji Portal Portal

hipertansiyon hipertansiyon

Patoloji Prekapiller, kapiller Pulmoner

vasküler dilatasyon arteriopati

Klinik Dispne, siyanoz, Progresif dispne, 

semptomlar clubbing, gö�üs a�rısı,

spider nevi senkop

PaO2 Ciddi hipoksemi, Minimal hipoksi 

ortheodeoksi

PA AC grafisi Genellikle normal Kardiomegali,

hiler büyüme

Kontrast eko Genellikle pozitif Nadir pozitif

Sintigrafi Pozitif Negatif

Sa� kalp Normal veya Artmı� pulmoner

kateterizasyonu dü�ük pulmoner rezistans ve

rezistans pulmoner

arter basıncı

Tablo 4. HPS ile PPHTN’un ayırıcı tanısı

aggregat albümin sintigrafisi (Tc-99 MAA), pulmo-
ner angiografi ve akci�er difüzyon sintigrafisi ya-
pılması gereken testlerdir (Tablo 4).

TEDAV‹

PPHTN’un tedavisi ile ilgili uzun dönemli randomi-
nize çalı�malar ve tedavi rehberleri elimizde yok-
tur. Daha çok olgu çalı�maları mevcuttur. Tedavi
ampiriktir. Benzer patogenezi oldu�u dü�ünülen
PPH’dan esinlenen tedavi modelleri geli�tirilmekte-
dir. Tedaviye cevap kriteri olarak; kardiak out-
put’un artması, pulmoner arter basıncının azalma-
sı, pulmoner vasküler rezistansın en az %20 dü�me-
si alınır.

Oksijen deste�i hipoksemi için yarar sa�layabilir.
Diüretikler sa� kalp yetmezli�inde artmı� preloadu
azaltırlar. Kalsiyum kanal blokerlerinin PPH’da sur-
vi üzerine iyile�me yaptı�ı gösterilmekle birlikte,
PPHTN’de benzer çalı�malar yoktur (48). Varisyel
kanamayı önlemek için kullanılan B-blokörlerin
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le birlikte olan progressif splenomegalidir. Findlay
ve arkada�ları nitrik oksid (NO) inhalasyonu ile 6
hastanın 5’inde pulmoner arter basıncında dü�me-
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Bir çok karaci�er transplant merkezinde PPHTN
varlı�ı karaci�er transplantasyonu için kontraen-
dikasyon olarak dü�ünülmekteydi. Çünkü bu du-
rum artmı� intraoperatif ve postoperatif mortalite
ve morbidite ile birlikteydi. Son zamanlarda artan
cerrahi, anestezi ve yo�un bakım olanakları
PPHTN’yı göreceli kontraendikasyon olarak tanım-
lamaktadır (2). Bununla birlikte OLT sonrası
PPHTN’lı hastalarda PAB’ın dü�tü�ünü gösteren ça-
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çalı�ma OLT yapılan �205 hastaya, sistolik PAB’nın
60 mmHg’nın altında olması ek bir mortalite getir-
memi�tir (74). Mayo Klinikte yapılan çalı�mada
oPAB’ın 35 mmHg’dan yüksek olması, PVR’ın 300
dynes.s/cm üzerinde olması, kardiyak outputun
8L/dk.dan az olması ve pre-transplant vazodilata-
tör terapi almamı� hastalarda post-transplant mor-
talitenin %40 üzerinde oldu�u gösterilmi�tir (75).
Epoprostenol ve nitrik oksid OLT’ye giden hastalar-
da perioperatif pulmoner hipertansiyonu kontrol
altına almada etkili olabilir. Kuo ve arkada�ları bu
a�amada dobutamin stres ekokardiografi öner-
mektedir (73). Dobutamin infüzyonu ile PAB 40
mmHg’nın üstüne çıkan hastaların transplantasyo-
nunun ertelenmesi ve kronik epoprostenol infüzyo-
nu önerilmektedir (73). Karaci�er transplantasyo-
nu sonrası pulmoner hipertansiyonun aynı kaldı�ı
veya progresyon gösterdi�ini bildiren raporlarda
vardır (76-78). Multiorgan transplantasyonu seçil-
mi� birkaç vakada yapılmı�tır (79-80).

pulmoner arter basıncını da azalttı�ı gösterilmi�tir
(6, 49, 50). Ribas ve arkada�ları aynı amaçla kul-
lanılan isosorbid 5-mononitratın portal hipertansi-
yonlu hastalarda pulmoner hipertansiyon tedavi-
sinde ba�arılı olabilece�ini göstermi�tir (5�).
PPH’de surviye etkisi gösterilen antikoagülan teda-
vi hakkında PPHTN’de randominize çalı�malar yoktur.

Son yıllarda çalı�malar prostasiklin analogları ve
nitrik oksid üzerine yo�unla�mı�tır (52-59). Prosta-
siklin (epoprostenol) pulmoner bir vazodilatatör-
dür. Kronik intravenöz epoprostenol tedavisi PPH’lu
hastalarda survi, glukoz toleransı ve hemodinami-
de iyile�me sa�lar (7,43). Bu etki vazodilatatör de-
�i�ikliklerden ba�ımsız, daha çok trombosit aggre-
gasyonunu inhibe edici ve antiproliperatif etki ile
ilgili gibi gözükmektedir. Pulmoner remodelling söz
konusudur. Üç küçük vaka serisinde epoprostenol
PPHTN’lu hastalarda akut ve uzun dönem kulla-
nımdan sonra kardiopulmoner hemodinamiklerde
ve semptomlarda iyile�me sa�lamı�tır (60-62). Kuo
ve arkada�ları 6 ay ile �4 ay epoprostenol tedavi-
si verdikleri hastalarda ortalama pulmoner arter
basıncında ve pulmoner vasküler rezistansta azal-
ma rapor etmi�lerdir (52). Mc Laughlin ve arkada�-
larının serisi, 7’si PPHTN’lı olmak üzere sekonder
pulmoner hipertansiyonlu hastalardan olu�mak-
taydı (53). Bu tedaviyle PAB %33, PVR %68 azalmı�-
tır. Kuo ve arkada�ları �5 orta veya �iddetli
PPHTN’lu hastada epoprostenol infüzyonunun ya-
rarlı etkilerini göstermi�lerdir (58).

Epoprostenol tedavisinin en önemli zorlu�u pulmo-
ner sirkülasyonda yarılanma ömrünün çok kısa ol-
ması nedeniyle intravenöz devamlı verilmesidir.
Bu nedenle di�er formları ara�tırma a�amasında-
dır. Subkutanöz treprostinilin FDA tarafından PPH
tedavisi için onaylanması ve oral beraprost ve in-
hale iloprostun PPH için umut vaat etmesi ile
PPHTN’de oral, subkutan ve inhale prostasiklin
analoglarının kullanılması deneme a�amasına
gelmi�tir (63-65). Schroedr ve arkada�ları aerosol
inhale epoprostenolun PPTHN’lılarda PAB’da akut
dü�meler yaptı�ını göstermi�lerdir (66). Epoproste-
nol tedavisinin en önemli yan etkisi hipersplenizm-
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