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OZET

Pulmoner arter icindeki posttromboembolik fibrotik tikanikliklar nedeni ile semptomlar: bulunan tiim
hastalar, kronik tromboembolik pulmoner hastaliga sahip olarak kabul edilir. Kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon kronik tromboembolik pulmoner hastalik ile birlikte pulmoner hipertansiyo-
nu olan hastalari tamimlamaktadir. Tam igin ¢esitli goriintiileme yontemleri ve tamisal algoritmalar
kullamlmaktadir. Tedavide cerrahi, girisimsel tedavi ve medikal tedavi secenekleri bulunmaktadir. Bu
béliimde giincel oneriler ile tant ve medikal tedaviden bahsedilecektir.

KTEPH TANIMI

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
(KTEPH), pulmoner arterlerin organize olmusg trom-
biislerle kalici obstriiksiyonu, buna bagh olarak kan
akiminin dagiliminda degisiklik ve pulmoner mikro-
vaskiiler yatakta sekonder yapilanma ile gelisen pul-
moner hipertansiyon (PH)'dur. KTEPH tanisi, bu du-
rumu subakut pulmoner emboliden ayirt etmek i¢in
en az 3 aylik etkili antikoagiilasyondan sonra elde
edilen bulgulara dayanmaktadir (1).

2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Tani ve Te-
davi Kilavuzu'nda belirtildigi tzere, 2015 ESC/ERS
Kilavuzu'ndaki PH hemodinamik tanimlamasinda
bazi degisiklikler olmustur (2). 2015 ESC/ERS kila-
vuzunda PH tanimlamasindaki hemodinamik bulgu-
lar pulmoner arter u¢ basincinin (PAUB) <15 mmHg
ile ortalama pulmoner arter basincinin (oPAB) > 25
mmHg olmasi seklinde idi. Pulmoner hipertansiyon,
6. Dunya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu'nda
oldugu gibi artik 2022 ESC/ERS Kilavuzu'nda da be-

lirtildigi sekilde, istirahatte ortalama pulmoner arter
basincinin (0PAB) > 20 mmHg olmasi ile tanimlanir
(1,3). Bu durum, saghkhlarda normal oPAB it si-
nirin1 degerlendiren ¢aligmalarla ve artmig oPAB'in
prognostik iligkisini aragtiran ¢aligmalarla destek-
lenmektedir (4-9). Prekapiller PH tanimina pulmo-
ner vaskiiler diren¢ (PVD) ve PAUB dahil edilmesi
6nemlidir ¢iinki béylece pulmoner vaskiiler hastali-
ga (PVH) bagh yiikselmis oPAB sol kalp hastaligina,
yiksek pulmoner kan akigina veya artmig intrato-
rasik basinca bagh olandan ayirt edilebilir (1). PH
hemodinamik tanimlamalar: ve giincel degisiklikler
ilgili bslumlerde anlatilmgtur.

2022 ESC/ERS Kilavuzu'nda tanimlamalara bakacak
olursak; semptomlar1 pulmoner arter icindeki post-
tromboembolik fibrotik tikanikliklara atfedilebilen
tim hastalar, PH olan veya olmayan kronik trom-
boembolik pulmoner hastalik (KTEH)’a sahip olarak
kabul edilir. KTEPH ise bu durum yaninda PH'u olan
hastalar i¢in tercih edilen terim olmaya devam et-
mektedir (1).
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KTEPH EPIDEMiYOLOJiSi

Erken semptomlarin az olmasi, akut pulmoner trom-
boemboli (PTE) nedeni ile degerlendirilen hastalarda
var olan KTEPH kliniginin ayirt edilmesindeki giic-
likler nedeniyle KTEPH’in gercek prevalans: ve yillik
insidansi tam olarak bilinmemektedir.

Muhtemelen hastaligin daha iyi anlagilmas: ve PTE
sonrast dispneik kalan veya KTEPH gelisimi icin
risk faktoérleri olan hastalarda KTEPH icin daha ak-
tif tarama yapilmas: nedeniyle KTEPH tanisi konan
hasta sayisi artmaktadir. Kayit verilerine gére 2-6
vaka/milyon KTEPH insidans: ve 26-38 vaka/milyon
KTEPH prevalansi mevcuttur (1,10,11).

PH olmaksizin kronik tromboembolik pulmoner
hastaligi (KTEH) olan hastalar, KTEPH merkezleri-
ne sevk edilen hastalarin hala kiiciik bir bélimiini
olugturmaktadir (12). KTEPH icin klinik kétiilesme-
yi 6nleyen tedavilerin ve etkili girisimlerin olmasina
ragmen, semptomlarin baglangicindan PH tanisina
kadar gegen siire iki yildan fazladir ve cogu hasta iler-
lemig hastalik ile bagvurmaktadir (1).

KTEPH PATOFiZYOLOJiSi

Patofizyolojide fibrotik pihtilar ve mikrovaskiilo-
pati temel tagsi olugturmaktadir. Mevcut bilgiler,
KTEPH'de iki tip vaskiiler lezyonun bulundugunu
digundirmektedir. Bunlar buyuk elastik pulmoner
arterlerde proksimal fibrotik obstriiksiyon ve < 500
pm pulmoner vaskiiler yapida ikincil mikrovaskiilo-
patidir. Mikrodamarlarda proliferatif, fibromiskiiler
lezyonlar, alveoler septada kapiller proliferasyon,
alveollerde paketlenmis hemosiderin yiikli makro-
fajlar, intimal fibrozis ve kismi tikaniklik, kismen re-
kanalize tromboembolik lezyona karsilik gelen, pul-
moner arterde kevgir benzeri lezyonlar gibi patolojik
goruntiiler tespit edilebilir (13).

Pulmoner hipertansiyon, sadece organize fibrotik
pihtilar tarafindan pulmoner arter obstriksiyonu-
nun bir sonucu degildir, aynmi zamanda iligkili mik-
rovaskiilopati ile de iligkili olabilir. Istirahatte PH
olmayan hastalarda nefes darlig: egzersiz PH'undan
ve/veya artan 6li bosluk ventilasyonundan kaynak-
lanabilir (1).

PULMONER HiPERTANSIYON KLiNiK
SINIFLAMASI'NDA KTEPH'IN YERI

ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Tani ve Tedavi
Kilavuzu'nda KTEPH Grup 4 icinde yer almaktadur.
Grup 4 “Pulmoner Arterin Tikanmasma Bagh PH”
baghig: altinda iki alt baglik yer alir. Bunlardan biri

“KTEPH” iken, digeri “Pulmoner Arteri Tikayan Di-
ger Hastaliklar” alt baghgidur.

ESC/ERS kapsaml bir klinik uygulama kilavuzudur
ve pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) ve kronik
tromboembolik pulmoner hipertansiyon (KTEPH)
teshis ve tedavisine vurgu yaparak PH'nin tiim spekt-
rumunu kapsamaktadir.

Pulmoner hipertansiyonun hemodinamik tanimla-
rinda KTEPH'in yer aldig1 Grup 4 PH prekapiller PH
tanimlamasi i¢indedir. Prekapiller PH hemodinamik
6l¢iimlerinde oPAB > 20 mmHg, PKUB < 15 mmHg,
PVD > 2 WU olarak giincellenmigtir. Prekapiller PH
icinde Grup 1, 3, 4 ve 5 bulunmaktadir (1).

KTEPH TANISI

PH hastalarinda ve PE oykist veya KTEPH risk
faktorii nedeni ile KTEPH sgtiphesi olan hastalarda
KTEPH olasihig: dikkatle degerlendirilmelidir (Se-
kil 1) (1). PH hastalarinda, ventilasyon/perfiizyon
(V/Q) sintigrafisi uyumsuz perfizyon kusurlari gés-
terdiginde ve sag kalp kateterizasyonu (SKK) ve pul-
moner vaskiiler gériintileme ile dogrulandiginda
KTEPH tamis1 koyulmaktadir. PH tanisini (6zellikle
PAH veya KTEPH) dogrulamak ve tedavi kararlari-
n1 desteklemek icin SKK yapilmas: énerilmektedir
(1). PE sonras1 kalia veya yeni baglayan dispnesi
veya egzersiz kisitlamasi olan hastalarda, KTEPH/
KTEH’i degerlendirmek i¢in ileri tanisal degerlen-
dirme onerilmektedir. U¢ aylik antikoagiilasyon
sonras1 uyumsuz perfiizyon defekti olan sempto-
matik hastalarin, EKO, BNP/NT-proBNP sonuglar
ve/veya kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET) so-
nuglarim degerlendirdikten sonra PH/KTEPH mer-
kezlerine refere edilmesi onerilmektedir (14-16).
Kardiyopulmoner egzersiz testi, pulmoner vaskiiler

hastaliga bagh egzersiz kisitlamasinin karakteristik
dzelliklerini tanimlayabilir veya alternatif bir tani-
ya yonlendirebilir. KTEPH'nin erken saptanmasina
yardimc olmak i¢in semptomlarin degerlendirilme-
siicin en uygun zamanlama, antikoagiilan tedavinin
rutin degerlendirmesine denk gelen akut PE sonras:
ti¢-alt1 ay olabilir, ancak yitksek derecede sempto-
matik veya kotiilesen hastalarda daha erken deger-
lendirme gerekli olabilir (1).

KTEPH Tanisinda Goriintlileme Yontemleri

Ventilasyon perfiizyon sintigrafisi (V/Q): KTEPH
belirtilerini ekarte etmek veya saptamak icin PH siip-
hesi olan veya yeni tan1 konmus hastalarin tanisal
incelemesinde V/Q sintigrafisi [planar veya tek fo-
ton emisyon bilgisayarli tomografi (SPECT)] 6nerilir
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Sekil 1: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonda tanisal yaklagim.

( Semptomatik hastalarda KTEPH tani algoritmasi )

PH arast PE 6ykiisti veya KTEPH risk faktorii nedeni ile
arapatmast KTEPH siiphesi

Perfiizyon goriintiileme*

Uyumsuz perfiizyon defekti

VE ©-
Ekekordiyografi
Orta veya yitksek PH olasilig

Anormal
egzersiz testi
(KPET, stres

ekokardiyografi)
KTEH digtindi-
ren bulgular

KTEPH/PH merkezine sevk et
Kapsamh aragtirma

><_

BTPA + DSA
BTPA yetersizse

o[ =]
'

( Korfirme KTEPH tanili hastalar )

( KTEPH merkezinde MDE tarafindan tedavi degerlendirmesi )

KTEPH: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, KPET: Kardiyopulmoner egzersiz testi, PH: Pulmoner hipertansiyon,
BTPA: Bilgisayarh tomografi pulmoner anjiografi, DSA: Dijital substraksiyon anjiografi, SKK: Sag kalp kateterizasyonu, MDE: Mul-
tidisipliner ekip.

* Perflizyon goriintiileme: Ventilasyon perfiizyon sintigrafisi, ¢ift enerjili BT (DECT), Akciger substraksiyon iyot haritalamasi, MR

perfizyon.

(17,14). V/Q sintigrafisi KTEPH tamisinda oldukga
duyarl ve zgildiir (18).

Yeni pulmoner hipertansiyon tanist konmusg olan
tam hastalarin V/Q sintigrafisi olmas: gerektigi be-
lirtilmekle birlikte, pulmoner hipertansiyonu olan
hastalarda muhtemelen yeterince kullanilmamak-
tadir ve bu nedenle de KTEPH fark edilmeyebilir.
Anormal bir V/Q sintigrafisi varhiginda, kronik pul-
moner emboli varhgini veya yoklugunu dogrulamak
icin kesitsel géruntileme yapilmasi 6nerilmektedir
(1). Normal bir V/Q sintigrafisi varhginda KTEPH
etkin bir gekilde diglanabilir, ancak pratikte, 6zel-
likle kronik pulmoner emboli klinik stuphesi yiksek
oldugunda yine de kesitsel géruntiileme yapabiliriz.

Parankimal akciger hastaliginin yoklugunda, normal
bir perfiizyon taramasi, %98'lik bir negatif prediktif
degerle KTEPH'i dislar (19,18).

Miumbkiin oldugunda SPECT yapilmalidir ¢iinki V/Q
sintigrafisine SPECT eklenmesi KTEPH tanisinda du-
yarlihig arttirmaktadir (20). Bununla birlikte SPECT,
PE’yi degerlendirmede yaygin olarak degerlendiril-
migtir, ancak KTEPH'de ayn1 derecede degerlendiril-
memistir (20, 21).

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH)’l1 hastalarin
cogunda, V/Q sintigrafisi normaldir veya benekli bir
patern gosterir, ancak PE veya KTEPH'’e 6zgi tipik
perfiizyon kusurlari yoktur. Akciger hastaligi olan
hastalarda (yani grup 3 PH) uyumlu (matched) V/Q
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kusurlar1 bulunabilir. KTEPH'de gériilenlere benzer
uyumsuz perfiizyon defektleri pulmoner veno-ok-
luziv hastalik (PVOH)/ pulmoner kapiller hemanji-
omatozis (PKH) veya PAH'l1 hastalarin %7-10'unda
mevcut olabilir (22,23).

Gift enerji BT (CEBT), MR perfiizyonu, akciger subs-
traksiyon iyot haritalamasi gibi alternatif perfiizyon
goriintiileme teknikleri, V/Q sintigrafisine gére say1-
s1z teorik avantaja sahiptir, ancak teknik olarak daha
zorlu ve pahalidir, sinirh kullanilabilirlige sahiptir.
Gériintileme yontemlerindeki gelismelere ragmen,
iyi kalitede V/Q sintigrafisi, KTEPH taramasinda ter-
cih edilen tarama testi olmaya devam etmektedir (2).

Bilgisayarl1 tomografi pulmoner anjiyografi
(BTPA): Bilgisayarli tomografi pulmoner anjiyografi
(BTPA) esas olarak KTEPH nin dogrudan veya dolay-
I belirtilerini saptamak i¢in kullanilir. Duyarhilik ve
ozgulluk tahminleri farklilik gostermekle birlikte, bir
meta-analiz, KTEPH tanisinda BTPA'nin %99 duyarh
ve %97 ézgil oldugunu gostermistir (24).

KTEPH'nin BTPA belirtileri arasinda eksantrik du-
vara yapisik dolum defekti, ani daralma ve kesilme,
tam tikaniklik ve kese kusurlari, intimal diizensiz-
lik, intravaskiler aglar ve bantlar, stenoz, post ste-
notik dilatasyon ve vaskiiler tortiiozite yer alir (13).
Yariklar, damar icindeki tek bir fibrotik band: ifade
eder ve aglar, bir bant kompleksidir. Web’ler tipik
olarak damarlarin bifiirkasyon noktasinda, genel-
likle segmental damar orijininde veya alt segment
dallarinda bulunur. Yariklar ve aglar genellikle da-
mar daralmasi ve poststenotik dilatasyon ile iligki-
lendirilir. Eksantrik kalinlagma, pulmoner arter du-
var1 boyunca organize kronik trombiislere kargilik
gelir. Mozaik atentiasyon, normal perfiize akcigerin
ve hipoperfuze akcigerin farkl bélgelerine kargilik
gelir. Pulmoner enfarktlar zamanla kigcilar ve cogu
siklikla subplevral bant haline gelir. Bu rezidiiel pa-
rankimal densiteler KTEPH hastalarinda oldukca
yaygindir. Bi-planar rekonstriiksiyonlu BTPA, KTEH
tanis1 koymak ve operabiliteyi degerlendirmek icin
yaygin olarak kullanilmaktadir, ancak yiksek kalite-
de olsa bile negatif bir BTPA, distal hastalik gézden
kagirilabileceginden KTEH1 diglamaz (13). Yiksek
kalitede bir BTPA ile proksimal KTEPH gosterili-
yorsa pulmoner anjiografiye gerek olmayabilir (13).
Yiiksek kalitede bir BTPA ile proksimal KTEPH sap-
tanmadiysa veya suboptimal kalitede BTPA mevcut-
sa tani i¢in pulmoner anjiografi 6nerilir. Deneyimli
merkezlerde mevcutsa MR pulmoner anjiografi de
énerilebilmektedir (13).

Cift enerji BT (CEBT): Yalmizca kronik pulmoner
emboliyi degerlendirme degil, aym1 zamanda akci-
ger perfiizyonunu nicellestirme yetenegi nedeniyle
KTEPHde 6zellikle ilgi cekicidir. Bu goriintiileme
yontemi, lezyonlarin kigiik oldugu ve bu nedenle
tek bagina BTPA ile saptanmasinin zor oldugu distal
KTEPH vakalarinda 6zellikle yararlidir. CEBT’in ilk
aragtirmalari, perfiize akciger hacmi ile SPECT sin-
tigrafisi arasinda iyi bir korelasyon oldugunu géster-
migtir (25).

Akciger substraksiyon iyot haritalamasi: Kont-
rastsiz bir BT gerceklestirmeyi ve ardindan gelenek-
sel bir BTPA'y1icerir. Kontrastsiz gorunti daha sonra
BTPA ¢alismasindan dijital olarak ¢ikarilir ve ortaya
¢ikan gorunti, akcigerdeki iyot dagiliminin bir ha-
ritasidir ve goriiniis olarak CEBT perfiize kan hacmi
haritalariyla karsilagtirlabilir. Akciger substraksiyon
iyot haritalamasinin 2 BT taramasi gerektirmesine ve
bu nedenle radyasyon dozu tek bagina BTPA'dan daha
yiksek olmasina ragmen, genel doz CEBT’ye benze-
mektedir (26).

Manyetik rezonans: Manyetik rezonans (MR)'mn
KTEPH tanisinda kullaniminda birka¢ avantajindan
biri ézellikle gen¢ hastalarda iyonize radyasyon riski
olmamas, ikincisi de pulmoner vaskiiler degerlendir-
me sirasinda kardiyak degerlendirme de yapilabiliyor
olmasidir. Ugiincii bir avantaji, akciger perfiizyonunu
degerlendirme yetenegidir. Caligmalar stirmektedir.

Dijjital substraksiyon anjiyografi (DSA): Esas
olarak KTEPH tanisimi dogrulamak ve tedavi sece-
neklerini degerlendirmek icin kullanilir. Cogu mer-
kez, geleneksel iki veya ti¢ duzlemli DSA kullanur.
Bununla birlikte, C kollu BT gériintilleme, balon
pulmoner anjioplasti (BPA) i¢in potansiyel olan daha
fazla hedef vaskiiler alani tanimlayarak ve prosedire
rehberlik saglayarak daha yiiksek bir uzaysal ¢6zi-
nirlik saglayabilir (27). BTPA sonugsuz kaldiginda
tedavi seceneklerini degerlendirmek icin DSA halen
kullanilmaktadar (1).

EKO ve sag kalp kateterizasyonu: Ekokardiyog-
rafi ile PH olasiligina bagh olarak, daha ileri testler
digtntlmelidir (28). Orta ekokardiyografik PH olasi-
1151 olan semptomatik hastalarda, PH olasihgini daha
fazla belirlemek icin KPET dusiiniilebilir. KPET'de
KTEPH'i disiindiiren bulgular gérilebilir. Bunlar dii-
sitk PETCO,, yiiksek VE/VCO,, distk VO,/HR ve di-
siik tepe VO, 'dir (1). PH (6zellikle PAH veya KTEPH)
tanisimi dogrulamak ve tedavi kararlarini destekle-
mek i¢in SKK yapilmasi 6nerilir (1). EKO ve SKK ilgili
bolimlerde anlatilmigtir.



Akut PTE ve KTEPH iliskisi

Akut PTE klinik tablosu ile bagvuran hastalarda, ak-
ciger BT’si, KTEPH bulgulari ve kronik oldugunun bir
bulgusu olarak sag ventrikiil hipertrofisini de igere-
bilen bulgular, daha 6énce saptanmamig KTEPH be-
lirtilerini saptamada yardima olabilir (1). Akut PTE
olarak degerlendirilen hastada ashinda KTEPH mev-
cudiyeti degerlendirilmesi énemli oldugu gibi “kro-
nik tizerine akut” PTE’yi saptamak da 6énemlidir (1).
KTEPH, akut PTE'nin nadir gériilen ve yetersiz tes-
his edilen bir komplikasyonudur (29). Cok merkezli,
gozlemsel bir caligma, akut PTE’yi takiben KTEPH
insidansini yilda 3.7/1000 ve iki yillik kiimulatif in-
sidans1 %0.79 olarak bildirmigtir (30). Yakin tarihli
bir prospektif gézlemsel calismada (FOCUS, Akut
Pulmoner Emboli Sonrasi Takip), KTEPH ve PTE
sonrasi bozulma i¢in iki yillik kimiilatif insidans s1-
rastyla %2.3 ve %16.0 olup, bunlarin her ikisi de daha
yiiksek yeniden hastaneye yatig ve mortalite riski ile
iligkilidir (31).

Yetersiz farkindalik nedeniyle, baz1 hastalar baglan-
gicta akut PTE olarak yanhs simiflandirlabildikle-
ri igcin KTEPH tanisi gecikebilir. Mevcut kilavuzlar
PTE’li hastalarin pulmoner vaskiler goriintileme
yontemleriyle rutin takibini énermemekte, ancak
akut PTE’yi KTEPH bulgular agisindan teghis etmek
i¢in kullanilan indeks géruntiileme testinin degerlen-
dirilmesini 6nermektedir. Hastalarin %50 kadarinda
akut PTE sonras: kalia perfiizyon defektleri vardur;
ancak klinik 6nemi belirsizdir (15,32). Semptomla-
rin pulmoner arterlerde post-trombotik birikintilere
baglanabilecegi tiim hastalar, PH olsun veya olmasin
KTEH’e sahip olarak kabul edilir. Akut PTE sonrasi
kalic1 dispne yaygin olmakla birlikte PH eglik etme-
yen KTEH prevalans: bilinmemektedir ve daha fazla
calisma gerektirmektedir (1).

Akut PTE hastasinda, KTEPH bazi durumlarda 6zel-
likle dikkate alinmalidir. Bu durumlar gunlardir;

1. PTE tams: i¢in yapilan BTPA'da radyolojik bulgu-
lar KTEPHyi diigtindiirmesi ve/veya EKO’da tah-
mini oPAB > 60 mmHg olmasi,

2. PTE sonras: klinik seyirde dispne veya fonksiyo-
nel kisitlamalar devam etmesi,

3. KTEPH icin risk faktorleri veya yiksek KTEPH
tahmin puani olan asemptomatik hastalar (13).

“Leiden KTEPH tahmin puani” da dahil olmak tizere
skorlama sistemleri teghis stratejilerini yénlendir-
mek icin kullanilabilir (33,34). “Leiden KTEPH tah-
min puani” hespalamasinda bazi faktérlere dayali
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puanlamaya goére KTEPH i¢in yiiksek riskli olup ol-
madi1 belirlenir. Bu faktérler;

1. Unprovoke PTE (+6 puan),
2. Hipotiroidizm (+3 puan),

3 Semptomlarin PTE tanisindan > 2 hafta 6nce bag-
lamasi (+3 puan),

4. Indeks BTPA'da sag ventrikiil disfonksiyonu (+2
puan),

5. Diabetes mellitus (-3 puan),

6. Trombolitik/cerrahi tedavi (-3 puan)dir. Toplam
puan > 6 puan olmas1 KTEPH icin yiiksek riskli
olarak kabul edilir (13).

KTEPH i¢in risk faktorleri; tekrarlayan venéz trom-
boembolizm, malignite, submasif pulmoner emboli,
anti-fosfolipid antikorlari, faktér VIII > 230 IU/dL
olmasi, O olmayan kan grubu, ventrikiloatriyal sant
veya (enfekte) kalp pili, splenektomi, tiroid replas-
man tedavisi gibi klinik durumlardir (13). KTEPH'li
hastalarda antifosfolipid sendromunun biyolojik
belirteclerinin taranmasi 6nerilir. Terap6tik sonug-
lar beklenmedikge, ek trombofili taramas: genellikle
énerilmez (35).

KTEPH MEDIKAL TEDAVISI

PAH i¢in 6nerilen genel 6nlemler, ameliyat edileme-
yen KTEPH hastalarinda ve pulmoner endarterek-
tomi (PEA) sonras: erken dénemde etkili ve gavenli
olan denetimli egzersiz egitimi de dahil olmak tzere
KTEPH i¢in de gegerlidir (1).

Pihtinin yetersiz ¢ozunmesinin eglik ettigi tekrar-
layan pulmoner tromboemboli bu hastaligin temel
patofizyolojik  6zellikleri oldugundan, KTEPHli
hastalar i¢cin 6mur boyu terapétik antikoagiilasyon
onerilir. Vitamin K antagonistleri (VKA) KTEPH'li
hastalarda yaygin olarak kullamilmaktadir. Daha ya-
kin zamanlarda, yeni oral antikoagiilanlar (YOAK),
VKAlara alternatif olarak daha sik kullanilmistir.
KTEPH'de VKA'lar ve YOAK lar i¢in kargilagtirilabilir
kanama oranlari ile YOAK alan hastalarda daha yuk-
sek tekrarlayan venéz tromboemboli oranlar1 gos-
terildi (36,37). Antifosfolipid sendromlu hastalarda
(KTEPH popiilasyonunun %10w), VKA'lar 6nerilir
(38,14). PH olmaksizin KTEH’li hastalarda uzun sii-
reli antikoagiilasyon lehine veya aleyhine herhangi
bir kanit bulunmadiginda, uzun siireli antikoagilan
tedavi bireysel karar verme esasina dayanmaktadur.
PTE niiks riski orta veya yiiksek oldugunda, akut pul-
moner emboli tan1 ve tedavisine yoénelik 2019 ESC/
ERS Kilavuzuna uyulmasi énerilir (14).
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KTEPH medikal tedavisi ile ilgili ii¢c randomize kont-
rollii caligma (RKC) bagariyla yiiriitilmiistir. {1k faz 3
RKC, inoperabl KTEPH’li veya PEA'dan sonra kalic1/
tekrarlayan PH’si olan hastalarda riociguat'in etkin-
ligini aragtirda (39). Riociguat, 16 haftalik tedaviden
sonra, plaseboya kiyasla 6 dakika yiiriime mesafesi-
ni (6DYM) iyilegtirdi ve PVD’i %31 oraninda azalt-
t1 ve KTEPH endikasyonu i¢in onaylandi. inoperabl
KTEPH'i olan veya PEA sonra kalici/tekrarlayan PH’i
olan hastalarda treprostinil s.c. diguk doz yuksek
doz ile kargilagtirildiginda 24. haftada 6DYM'de iyi-
lesme gosteren bir faz 3 RK('de aragtirilmigtir (40).
Sonug olarak treprostinil s.c KTEPH endikasyon i¢in
onaylanmigtir. Sadece inoperabl KTEPH'i olan hasta-
lar1 iceren bir faz 2 caligmasinda, masitentan 10 mg,
plaseboya kars: sirasiyla 16 ve 24. haftalarda PVD ve
6DYMyi iyilestirmistir (41). Inoperabl veya kalic1/
tekrarlayan KTEPH'de (NCT04271475) masitentan
75 mg'in givenligini ve etkinligini degerlendirmek
i¢in bir faz 3 RKC devam etmektedir (1). Diger me-
dikal tedaviler -fosfodiesteraz-5 inhibitérleri (PDE5i)
(6rn. sildenafil) ve endotelin reseptér antagonistleri
(ERA) (6rn. bosentan)- inoperabl KTEPHdeki etkin-
likleri kamtlanmadigindan, endikasyon dig1 kullanil-

mustir. Bununla birlikte, ciddi hemodinamik bozuk-
lugu olan KTEPH hastalarinda PDES5 inhibitérleri ve
ERA’lar1 iceren oral kombinasyon tedavisi yaygin bir
uygulamadir (1).

KTEPH tedavi algoritmasi, proksimal, distal ve mik-
rovaskiilopati olarak karigik anatomik lezyonlar: he-
deflemek i¢cin pulmoner endarterektomi (PEA), balon
pulmoner anjiyoplasti (BPA) ve medikal tedavilerin
kombinasyonlarinin multimodal yaklagimini icerir

(Sekil 2) (1).

Semptomatik hastalarin 6nemli bir bélumiinde,
PEA’y1 takiben medikal ve/veya girisimsel tedavi-
lerden de fayda gorebilecek kalic1 veya tekrarlayan
PH olabilir. Preoperatif PVD'’i yiksek hastalarda
pulmoner endarterektomi (PEA)den énce pulmo-
ner hemodinamiyi iyilestirmek i¢cin medikal tedavi
kullanmak yaygin bir uygulamadir ancak zamanin-
da cerrahi sevki ve dolayisiyla kesin tedaviyi gecik-
tirdigi disinildiginden hala tartigmalidir (1). PEA
sonras1 oPAB > 30 mmHg olmasi, medikal tedavi-
lerin baglatilmasiyla ve oPAB > 38 mmHg ve PVD
> 5 WU olmas: daha kétii uzun siireli sagkalim ile
iligkilendirilmistir (42).

Sekil 2. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonda yonetim stratejisi.

C Konfirme KTEPH Hastas: D

f

'

( Yagam boyu terapotik antikoagiilasyon )

( MDE tarafindan tedavi degerlendirmesi )

( Ameliyat edilebilir. )

( Tercih edilen tedavi olarak PEA )

:

( Kalici/tekrarlayan semptomatik PH

..................... > ( BPA

Medikal tedavi )

e

(KTEPH/ PH merkezinde uzun dénem izlem) <

ner hipertansiyon, BPA: Balon pulmoner anjiyoplasti.

KTEPH: Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon, MDE: Multidisipliner ekip, PEA: Pulmoner endarterektomi, PH: Pulmo-




Riociguat inoperabl KTEPH olan semptomatik has-
talarda veya PEA sonras: kalici/tekrarlayan PH olan
hastalarda 6nerilir. Diinya Saglk Orgitia (DSO)
fonksiyonel simf (FS) III-IV’te ameliyat edilemeyen
KTEPH veya PEAden sonra kalici/tekrarlayan PH’si
olan hastalarda treprostinil s.c. diigiiniilebilir. Inope-
rabl KTEPH olan semptomatik hastalarda PAH i¢in
onayh ilaglarin endikasyon dis: kullanimu i¢in deger-
lendirme diisiiniilebilir. Inoperabl KTEPH'li hasta-
larda, ¢éziinebilir guanilat siklaz (sGC) stimiilatéri/
PDESi, ERA veya parenteral prostasiklin analoglari-
nin kombinasyonu disiinilebilir (1).
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