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Pulmoner hipertansiyon
= ortPAB > 25 mmHg
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1.Pulmonar arteriyel hipertansiyon
1.1 Idiopatik PAH
1.2 Herediter PAH
e WORLD SYMPOSIUM ON
1.2.2 ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1,KCNK3 PULMONARY HYPERTENSION
1.2.3 Bilinmeyen .
1.3 llag ve toksinlere bagli
1.4 lliskili;
1.4.1 Bag doku hst
1.4.2 HIV enfeksiyonu

1’ Pulmoner veno-oklusiv hst ve/veya pulmoner kapiller hemanjiomatozis [l icercrorounes oy 2728/ oen 1 203
1” Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu (PPHN)

3. Kalp hst ve/veya hipoksiye bagh PH
3.1 Kr. obstruktif pulmoner hst
3.2 Interstisyal akc hst
3.3 Mikst restriktif ve obstruktif paternli diger pulmoner hst
3.4 Uykuda solunum bozuklugu
3.5 Alveoler hipoventilasyon sorunlari
3.6 Kronik olarak yuksek rakimda kalmak
3.7 Gelisimsel akc hst

4. Kr tromboembolik PH

5. Nedeni belirsiz multifaktoriyel PH
(Hematolojik, sistemik, metabolik hst)




1- Eisenmenger Send

| 2 KKH ve bellrgln PHVD (lstlrahat SaO> N)

 Opere olabilen
Opere olamayan

~ 3- KKH ile birlikte olan PAH

~  4- Postoperatif PAH




Panama siniflamasi - 2011
(Pulmoner Vaskuler Arastirma Enstitusu Pediyatri
Kmitesi
Kategon Tanlm | oG e

Prenatal veya geI|§|mseI pulmoner hlpertan3|f vaskuler hst

Perinatal pulmoner vaskuler maladaptasyon

Pediyatrik kardiyovaskiiler hst

Bronkopulmoner displazi

:Izole pedlyatrlk pulmoner hlpertan3|f vaskuler hst

Konjenital malformasyon sendromlarinda multifaktoriyel
pulmoner hipertansif vaskuler hst

Pediyatrik akc hst

Pediyatrik tromboembolik hst

Pediyatrik hipobarik hipoksik maruziyet

Dlger sistem hst’yla birlikte pedlyatrlk pulmoner vaskuler -




Cocuklarda PH tanimi
(Panama siniflandirmasina gére)

Biventrikuler dolasim

 ortPAB > 25 mmHg ve PVRI > 3 Wood unit x m?

» Pozitif vazodilator cevap (ortPAB ve PVRI'de % 20
azalma, KD'nde degisim olmadan

Univentrikuler dolagim

« Kavopulmoner anastomoz ile palyasyonu takiben

« PVRI > 3 Wood unit x m? veya TPG > 6 mmHg
ortPAB < 25 mmHg oldugunda bile




PH fizyopatolojisi

Pulmoner yatak; dusuk-basing, yuksek-akim

Endotel; vaskuler duz kas hucrelerinin aktivitesini duzenler

Vazodilatorler Vazokonstruktorler
Prostasiklin Tromboksan A2
NO Endotelin

Endotel hasari

* Hucresel
proliferasyon

__: Vazokonstrilksiyon __-Tromboz




~ Adventisyada
~ kalinlagma |
- Mediada hipertrofi

. intimada proliferasyon

Vaskuler duvarda
kalinlasma ve okluzyon
Vazokonstruksiyon
Inflamasyon
Tromboz




- PVD gelisimini belirleyen faktorler
Lezyonun tipi ve genisligi

Genetik ve gevresel faktorler
(trizomi 21, alveoler hipoksi, yiksekte

yasamak)



CHD, high pressure, high flow
== CHD, high flow
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| Kulik T. Prog Pediatr Cardiol 2009; 27: 25-33.




KKH’na baglh soldan saga santli lezyonlarin

kapatilma kriterleri
(5.Dunya Sempozyumu, Pulmoner Hipertansiyon, Nice-2013)

PVRI PVR

o
Wadiale a0 T

Evet

Hayir

Hastaya gore
degerlendirme

“Cerrahi veya intravaskdler diger yontemlerle

" Simonneau G. J Am Coll Cardiol 2013; 62: D34-41.



Tedavi

Endothelin pathway ‘ Prostacyclir; pathway

Vessel
Endothelial Nitric oxide pathway lumen
cells
/ Arachidonic acid =9 Prostaglandin |,

Pre-proendothelin =9 Proendothelin

L-arginine =3 L-citrulline
Endothelin ’ l Prostacyclin

receptor A (prostaglandin |,)
Endothelin-1

==

Nitric oxide

_ (+) Prostacyclin W (-
o : CAMP derivatives [
; (1] Exogenous || | P

Endothelin-
receptor

nitric oxide
. . ‘_/l'
s i i

——

., Bosentan

| | . Epoprostenol |-
- . Sildenafil . Treprostinil
+ Ambrisentan . Tadalafil 1| . lloprost |

. T S




Perioperatif risk

Butun cocuklar

(Morray, 2000) Tum tipler (1 089 200) 0,014 0.004

PH olan cocuklar

(Carmosino, 2007) Kalp cerrahisi disindakiler (256) 1.17 0.78

PH olan cocuklar Kardiyak bypass disindakiler

(Taylor, 2015) (284) S -
?CHaror;aons?r?(;:,uzk(;g;) Kardiyak kateterizasyon (141) 2.13 1.42
?Tgﬁ:;nz%gc;;] Klar Kardiyak kateterizasyon (70) 5.71 1.43
I(DTgy?Ioarnz%ig;J e Kardiyak kateterizasyon (168) 2.98 1.19
£ olan corkiar Major cerrahi (20) 10 0

(Williams, 2010)



Anestezi yonetimi

- Anestezik ilaclarin secimi

- Havayolu yonetimi

- Uyarici stimuluslardan kacinma

- Proflaktik pulmoner vazodilator kullanimi

- Uygun monitorizasyon



Anestezik ilaclarin
hemodinamik etkilerl

- Pulmoner vazodilator etk

- Kardiyak kontraktilitenin korunmasi
- SVR ve KD korunmasi

- Kisa etki suresi

- Kolayca titre edilebllir



Izofluran

idler

101

Op




Ketamin ?7?

. Oksijenasyon, ventilasyon, sicaklik, asit-baz
dengesinin korunmasi onemlidir

» Kontrollu ventilasyon uygulanan hastalarda
sevofluran ile birlikte

Williams GD. Anesth Analg 2007; 105:; 1578.

— Willhams GD. Pediatr Anesth 2010:; 20: 28-37.

. Strumpher J. J Cardiothorac Vasc Anesth 2012; 26: e25.
Friesen RH. Pediatr Anesth 2016; 26: 102.



Ketamin ?7?

- Sistemik ard yukun artmasi sol ve sag ventrikulun ve
koronerlerin perfuzyonunu artirir

- Bradikardi onlenir
* Trikuspit yetm ve SV azalmasi onlenir

- Spontan solunum korundugu icin hava yolu
manuplasyonu ve pozitif basingli ventilasyon gerekmez.

- Bronkodilatasyon ve analjezi saglar.

Williams GD. Anesth Analg 2007; 105: 1578.

Williams GD. Pediatr Anesth 2010; 20: 28-37.

. Strumpher J. J Cardiothorac Vasc Anesth 2012; 26: e25.
Friesen RH. Pediatr Anesth 2016:; 26: 102.






Ventilasyonun
duzenlenmesi

- Asiri tidal volumden kaciniimali

- Akc volumleri kapanma kapasitesinin
uzerinde olmali

- Hipoksi, hiperkarbi ve asidozda PVR artar

- Normal kan gazi saglayacak ventilasyon



4 PVR

v LV performance
¥ LV stroke volume

Coronary
perfusion

RtolL
septal shift

RV failure

4 RVEDV
4RV wall stress
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Tedavi

% 100 O2 ver

Hiperventilasyon

Ortalama hava yolu
basincini dusur

Metabolik asidozu duzelt

Pulmoner vazodilator ver
KD’ni artir
Koroner perfuzyonu artir

Analjezi

Amac

PAO2 ve PaOq artisi PVR’1 dusdurur

PVR, PaCO: ile direkt ilsikili
Paiv > Part Onle

PVR, H* ile direkt iligkili

INO (standart ted) / prostanoidler (inh)

Yeterli onyuk ve inotropik destek
sagla, ECMO

Epinefrin ve NE ile SVR’1 artir

Sensoriyal/sempatik uyariyi azaltarak
PVR’I azalt



Periop pulmoner vazodilatorler

NO kaynagi ilaclar (inhalasyon)

Pahali, 6zel cihaz
INO (20- Methemoglobinemi
40 ppm) NO2 kaynagi (bronkospazm, pulm. 6dem)

Domuz deneyleri;

Dadstik doz; PVR azalir
Yiksek doz, SVR azalir

Insanda veri yok
Toksisite riski

SNP

Eriskinlerde ort PAB’ni dusdrtir

*Cocuklarda (560 mcg/kg) PVRI distirtir, ama
Nitrogliserin %100 O2've udstinlagi yok

Methemoglobinemi

Etki suresi kisa

§5ingh R J Cardiohorac Vasc Anesth, 201024797 &



Periop pulmoner vazodilatorler

Prostanoidler (inhalasyon)

Yarilanma omri 3-6 dk
Inhalasyonla uygulamasi ve doz ayarlamasi

Epoprostenol .
INO yerine kullanilabilir
Yarilanma émri 20-30 dk
iloprost Cok farkli dozlarda kullanim

6-9 kez/glin

Periop kullanimiyla ilgili veri yok
Treprostinil 4 kez/giin




Periop pulmoner vazodilatorler

Fosfodiesteraz inhibitorleri (inhalasyon)

Eriskinde ortPAB dusdurtr
Milrinon *Cocuklarda ortPAB (%15) ve PVRI'i (%50)

(PDES3 inh) dasurdr

Hayvan deneylerinde ortFAB'ni duguriiyor

Sildenafil Insanlarda calisma yok
(PDES inh)

*Slngh R. J Cardiohorac Vasc Anesth, 2010:24:797.
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« Preop oral sildenafil proflaksi

. Postop ventrikiil fonksiyonlari kit

. PVR'de degisiklik yok.

_ | Vassalos A, Anaesthesia 2011:66:472.
| Kim SY. J Heart Valve Dis 2010;19:333.




Postoperatif donem

. Intraop verilen ilaclar devam (iNO, O>)

- Rebound PH olabilir

- Hipoksemi, hipotansiyon, hipovolemi
onlenmeli

- Agri kontrolu yapilmali



Sonug

- Pediyatrik PH, multidisipliner yaklasim gerektirir

- Anestezi yonetiminde uygun ilaclar, ventilasyon
stratejisi seciimeli

- PH krizi tetikleyecek manevralardan kaciniimali,
gelistiginde acilen tedavi edilmeli

- Tedavi postop donemde de surdurulmelidir



. Ucuz ve inhalasyonla kullanimi kolay selektif

- \

oner vazodilator ilacglar
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