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Pulmoner hipertansiyon 

Ķstirahatte ortPAB  

 = 15 mmHg              

 = (20-30) Ñ 5 mmHg 

(egzersiz) 

Pulmoner hipertansiyon 

 = ortPAB > 25 mmHg 

(istirahatte)             



KKHônda PABônda artēĸ nedenleri 

ÅñPre-kapillerò: Soldan saĵa ĸant olan KKH 

ÅñPost-kapillerò: Sol kalp hst baĵlē 

Pulmoner kapiller u­ basēn­ 

Sol ventrik¿l EDB 





1.Pulmonar arteriyel hipertansiyon 

   1.1 Ķdiopatik PAH 

   1.2 Herediter PAH 

   1.2.1 BMPR2 

   1.2.2 ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1,KCNK3 

   1.2.3 Bilinmeyen 

   1.3 Ķla­ ve toksinlere baĵlē 

   1.4 Ķliĸkili; 

   1.4.1 Baĵ doku hst 

   1.4.2 HIV enfeksiyonu 

   1.4.3 Portal hipertansiyon 

   1.4.4 Konjenital kalp hst 

   1.4.5 ķistosomiasis 

1ô Pulmoner veno-oklusiv hst ve/veya pulmoner kapiller hemanjiomatozis 

1ôô Yenidoĵanēn persistan pulmoner hipertansiyonu (PPHN) 

2. Sol kalp hastalēĵēna baĵlē pulmoner hipertansiyon 

   2.1 Sol ventrik¿ler sistolik disfonksiyon 

   2.2 Sol ventrik¿ler diastolik disfonksiyon 

   2.3 Kapak hst 

   2.4 Konjenital/kazanēlmēĸ sol kalp inflow/outflow trakt obstr¿ksiyonu ve konjenital kardiyomiyopatiler 

3. Kalp hst ve/veya hipoksiye baĵlē PH 

   3.1 Kr. obstr¿ktif pulmoner hst 

   3.2 Ķnterstisyal akc hst 

   3.3 Mikst restriktif ve obstr¿ktif paternli diĵer pulmoner hst 

   3.4 Uykuda solunum bozukluĵu 

   3.5 Alveoler hipoventilasyon sorunlarē 

   3.6 Kronik olarak y¿ksek rakēmda kalmak 

   3.7 Geliĸimsel akc hst 

4. Kr tromboembolik  PH 

5. Nedeni belirsiz multifaktºriyel PH 

  (Hematolojik, sistemik, metabolik hst) 

G¿ncellenmiĸ PH Sēnēflandērmasē (Nice, 2013) 



1.4.4.PHôlu KKHôlarēnēn Klinik Sēnēflandērēlmasē 

1- Eisenmenger Send 

2- KKH ve belirgin PHVD (istirahat SaO2 N) 
          Opere olabilen 

          Opere olamayan 

3-  KKH ile birlikte olan PAH 

4- Postoperatif PAH 



Panama sēnēflamasē - 2011 
(Pulmoner Vask¿ler Araĸtērma Enstit¿s¿ Pediyatri 

Komitesi) 
Kategori Tanēm 

1 Prenatal veya geliĸimsel pulmoner hipertansif vask¿ler hst 

2 Perinatal pulmoner vask¿ler maladaptasyon 

3 Pediyatrik kardiyovask¿ler hst 

4 Bronkopulmoner displazi 

5 Ķzole pediyatrik pulmoner hipertansif vask¿ler hst 

6 
Konjenital malformasyon sendromlarēnda multifaktºriyel  

pulmoner hipertansif vask¿ler hst 

7 Pediyatrik akc hst 

8 Pediyatrik tromboembolik hst 

9 Pediyatrik hipobarik hipoksik maruziyet 

10 
Diĵer sistem hstôyla birlikte pediyatrik pulmoner vask¿ler 

hst 



Biventrik¿ler dolaĸēm 
Å ortPAB > 25 mmHg ve PVRI > 3 Wood unit x m2 

Å Pozitif vazodilatºr cevap (ortPAB ve PVRIôde % 20 

azalma, KDônde deĵiĸim olmadan) 

Univentrik¿ler dolaĸēm 
Å Kavopulmoner anastomoz ile palyasyonu takiben 

Å PVRI > 3 Wood unit x m2 veya TPG > 6 mmHg 

(ortPAB < 25 mmHg olduĵunda bile) 

¢ocuklarda PH tanēmē  
(Panama sēnēflandērmasēna gºre) 



PH fizyopatolojisi 

Pulmoner yatak; d¿ĸ¿k-basēn­, y¿ksek-akēm  

Vazodilatºrler 

Prostasiklin 

NO 

Vazokonstr¿ktºrler 

Tromboksan A2 

Endotelin 

Endotel; vask¿ler d¿z kas h¿crelerinin aktivitesini d¿zenler 

Endotel hasarē 

ÅH¿cresel 

proliferasyon 
ÅKoag¿lasyon artēĸē 

ÅVazokonstr¿ksiyon ÅTromboz 


