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PULMONER HIiPERTANSIYON iLE SEYREDEN BiR
PROGRESIF SISTEMiIK SKLEROZIS OLGUSU
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Nedeni bilinmeyen pulmoner arteriyel hipertansiyon primer pul-
moner hipertansiyon olarak tanimlanmaktadir, otopsi vakalarinda tim
kor pulmonale nedenlerinin % 1’ini olusturdugu belirtiimistir (4).

Pulmoner hipertansiyonun klinik, radyolojik, elcktrokardiyogra-
fik belirtilerinin bulusunu, hemodinamik olarak pulmoner kapiller ba-
sincin normal olmasi, kalp debisinin normal veya diisik bulunmasi,
pulmoner arter basimncinin ve pulmoner vaskiiler rezistansin énemli de-
recede yuksek olmasi primer pulmoner hipertansiyonun klinik temel
ogeleri arasindadir. Boylece vaskiiler obstriiksiyon yerinin baslica re-
zistans damarlarda, yani misktler arter ve arteriyollerde oldugu di-
stinular.

Puberteden sonra 10 ile 40 yaslar arasmda kadinlarda daha gok
gorilen primer pulmoner hipertansiyonu erken donemde tanimlamak
glctiir. Ik yakinmalar eforla gelen dispne, halsizlik, takipne, gogiis
agris1 ve eforla gelen senkoptur. Zamanla sag kalp yetmezligi gelisir.
Onemli pulmoner hipertansiyonlu hastalarda ani 6liim normal aktivite
sirasinda bile beklenmedik bir sekilde olabilir.

Primer pulmoner hipertansiyonlu hastalar igin son yillarda ileri
surilen etiyolojik faktorler arasinda otoimmin mekanizmalarin bu-
lundugu bildirilmistir (4).

* A.U. Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar ve Tiberkiiloz Anabilim Dal.
** A.U. Tup Fakiiltesi i¢ Hastahklar: Anabilim Dali immiinoloji Bolimii.
***A.U. Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dal.
***+ A.U. Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dal1.
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Bu yazida daha once primer pulmoner hipertansiyon tanisi alan
ve yapilan arastirmalarla pulmoner hipertansiyon nedeninin progresif
sistemik skleroz (PSS), diger bir deyimle skleroderma oldugu gosteri-
len ilging bir olgu sunulacaktir.

OLGU SUNUSU :

33 yasinda kadin hasta (Klinik protokol : 695403, H.S.) klinige ne-
fes darhigl, goégis agrisi, zaman zaman morarma, kan tikiirme yakin-
malari ile yatirildi. Oykiisiinden yakinmalarinin bir y1l énce bagladigi,
progresyon gostermesi ile Subat 1993'de Ankara'da bir merkezde ya-
pilan kardiyak hemodinami incelenmesinde pulmoner arter basinci
yuksek bulunarak primer pulmoner hipertansiyon tanisi aldig1 6gre-
nildi. Yine oykuden zaman zaman dudaklarinda ve tirnaklarinda mo-
rarma ile birlikte bacaklarinda sisme oldugu ve ditiretik kullanma ile
bu yakinmasimin azaldig1 6grenildi. Ozgecmis ve soygecmisinde 6zellik
yoktu. Iki normal dogum yapmisti.

Fizik muayenesinde kan basmci : 110/70 mmHg. nabiz : 76/dakika,
diizenli, solunum sayis1 : 16/dakika, ates : 36.5 °C idi. Agiz mukozasi
ve dudaklarda belirgin olmak tlizere siyanoz saptandi. Yanaklarda te-
lenjektazik gorintim ve dudak gevresi deride hafif bliztisme, her iki
el parmak derisinde hafif derecede kabalasma vardi. Eller soguk ve
hiperemikti. Periungal inflamasyon bulgular goézlendi (Sekil 1).

Sekil 1 : Olguya ait el-parmak derisinin gériniimi
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Solunum sisteminde patoloji saptanmadi. Kalp muayenesinde
sternumun solunda parasternal lift aliniyordu. Pulmoner odakta P,
sertti. Karaciger midklavikular hatta kosta yayinda ele geliyordu.

Laboratuvar degerlendirmesinde tam kan sayimi, sedimentasyon
hizi, idrar incelemesi normaldi. Kan biyokimyasinda LDH ytiksekligi
disinda patolojik bulgu saptanmadi. (LDH : sirasiyla 3 élgiimde 266;
259; 338 IU/L idi).

Periferik venoz basmci 10 cm. H,O idi. Ellerine uygulanan soguk
su testi miisbetti.

EKG'de sag aks deviasyonu, sag ventrikiil sistolik viiklenme érnegi
ve sag atrial hipertrofi vardi (Sekil 2).

Sekil 2 : EKG'de sag ventrikiil sistolik yiiklenme érnegdi ve sag atrial hipertrofi gériilmektedir.

Ekokardiyografide sag ventrikul hipertrofisi, 1. derecede trikiispit
yetmezligi saptandi (Sekil 3).

Pulmoner arter basinci 120 mmiig. élculdu. Hastanin taburcu edil-
mesinden 1 hafta ¢nce tekrarlanan ekokardiyografide sag ventrikil
endokardinda fibrozis gorildu.

Telekardiyografide kardiyomegali ile birlikte pulmoner konus
onemli derecede belirgin, sag pulmoner arter genis ve periferik alanlar
avaskilerdi (Sekil 4).

Solunum fonksiyon testi ve CO difflizyon kapasitesi normal de-
gerlerde idi. Arteriyel kan gazlarinda pH : 7.41; PO, : 70 mm.Hg., PCO; :
26 mmHg., ile hafif derecede hipoksemi ve hipokapni vardi. Bilgisayarh




146 Gulfem Celik - Gékhan Celik - Nurgen Diizgiin - Tulay Kural - Selim Erekul

Sekil 4 : Telekardiyografide kardiyomegali, onemli derecede pulmoner konus
belirginligi ve sag pulmoner arter genisligi gorilmektedir.
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toraks tomografisinde her iki pulmoner arterin genisledigi saptand.
Akciger ventilasyon perfiizyon sintigrafisi normaldi.
Bronkoskopik muayenede karina soldan basikti. Alinan brons la-

vajl ve transbronsial akciger biyopsisinin 1s1k mikroskopi incelemesi
normaldi.

Tekrarlanan sag ve sol kalbin hemodinamik incelenmesinde ba-
singlar sirasi ile :

Sag Atrium : ortalama 13 mmHg.

Sag Ventrikiil (Sistolik/Diyastolik/Diyastol sonu) : 165/15/29
mmHg.

Pulmoner Arter (Sistolik/Diyastolik/Ortalama) : 165/65/108
mmHg .,

Pulmoner Kapiller Basing : Ortalama 3 mmHg.

Sol Ventrikiil (Sistolik/Diastolik/Diastol sonu) : 118/4/7 mmHg.,
Aort (Sistolik/Diyastolik/Ortalama) : 118/95/107 mmHg., idi.

Hemodinamik inceleme sirasinda dil alt1 verilen 10 mg. nifedipin
ile pulmoner arter sistolik basicinda akut olarak azalma goézlenmedi.
Intrakardiyak sant saptanamadi (O, satlirasyonlar: sirasiyla : Pulmo-
ner arter % 53.4, Sag ventrikil % 56.1, Sag atrium % 58.8, Sol ventri-
kil % 93.1, Aort % 93.8) Pulmoner DSA incelemesinde pulmoner ar-
terler genislemisti (Sekil 5).

Sekil 5 Pulmoner DSA'da geniglemis pulmoner arterler gériilmektedir.
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Immiinolojik laboratuvar bulgularinda : Serum protein elektrofo-
rezinde Beta globiilin (% 18.8) ve Gamma globilin (% 24.3) degerleri
artmisti. Immiinglobiilinlerden 1gG (20.47 gr./1t) artmis olarak saptan-
di. Otoantikorlardan ANA (Antiniikleer antikor) homojen olarak (+)
idi. Anti-dsDNA 3.2 U/ml. ile normal, anti-Scl 70 antikoru negatifti,
Serum kompleman diizeyleri normal, kryoglobiilin ve dolagan immun
kompleksler negatif, ASO 200 Todd unitesinin altinda, CRP ve RF ne-
gatif bulundu.

TARTISMA

Geng kadin hastamizda yapilan fizik muayenede ve ileri incele-
melerde pulmoner hipertansiyon saptandi. Pulmoner kapiller basing
normaldi, akciger ventilasyon ve perfilizyon sintigrafisinde patoloji
saptanmadi ve intrakardiyak sant yoktu.

Bu bulgularla pulmoner hipertansiyonu olusturacak kalp ve akci-
gere ait nedenlerden uzaklasildi. Hastanin yanaklarindaki telenjekta-
zik gortinum, dudak gevresi derisinde hafif buzisme, el parmaklarin-
daki 6dem gibi bulgular pulmoner hipertansiyonu olusturacak sekon-
der bir nedeni arastirmaya yoneltti. Hastanin ellerine uygulanan so-
guk su testinin miisbet olusu Raynaud fenomeni varligini destekledi.
Hastanin geng yasta kadin olusu, cilt bulgulari, Raynaud fenomeni ve
pulmoner hipertansiyon varligi kollajen vaskiier hastaliklardan 6n-
celikle sistemik sklerozisi dustindirdi. Bu amacgla ekstremite distalin-
den yapilan cilt biyopsi materyalinin 1s1k mikroskopi incelemesinde;
epidemisin keratinizasyon, rete gikintilarinda silinme, dermiste peri-
vaskuler yerlesim gosteren iltihap hitcrelerinin infilirasyonu ve st
dermiste kaba kollajen bantlarmin varligi skleroderma ile uyumlu
bulundu (Sekil 6).

Serolojik immiinolojik testlerden antintikleer antikorun miusbet
olusu, poliklonal hipergamaglobtilinemi varligi bir kollajen doku has-
talig1 olan sistemik sklerozisde beklenen bulgulardir. Sistemik sklero-
zisli hastalarin serumlarinda niikleer proteinlerle reaksiyon veren ce-
sitli otoantikorlar bulunmaktadir. Poliklonal hipergammaglobitilinemi
saptanabilir. Bu hastalarda anti nukleer antikor % 40 ile 90 oraninda
pozitiflik géstermektedir (1,10). Hastamizda antintkleer antikor pozi-
tifligi ile birlikte poliklonal hipergammaglobiilinemi bulundu. Son yil-
larda sistemik sklerozis i¢in spesifik oldugu bildirlen anti-Scl 70 ant-
koru hastalarmm ancak % 20 ile 30'unda bulunmustur (2,7). Hastamizda
anti-Scl 70 antikoru negatif bulundu. Diger bir oto antikor olan anti
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Sekil 6 : Olgunn cilt biyopsi materyalinin 1sik mikroskopik incelenmesinde,
sklerodermaya uyan bulgular gérilmektedir.

sentromer antikoru, sklerodermanin bir klinik tipi olan CREST sendro-
munda karakteristik olup, % 44 - 98 oraninda pozitiftir. Sistemik skle-
rozis de ise % 6 - 12 oraninda pozitifik gostermektedir (2,5). Hastamiz-
da anti sentromer antikor incelemesi yapilamamistir; klinik olarak
CREST sendromunda bulunan komponentlerden pulmoner hipertansi-
yona ilave olarak sadece Raynaud fenomeni ve telenjektazi varda.
CREST’e ait diger komponentler saptanmada.

Sistemik sklerozisde pulmoner tutulum siklikla interstisiyel fib-
rozis seklindedir, daha nadir olarak, pulmoner vasktlit géruliir (8,8).
Sistemik sklerozisde pulmoner vaskiiler hastalik, pulmoner fibrozisten
bagimsiz olarak da meydana gelebilir. Pulmoner hipertansiyon hasta-
larin kiiglik bir kisminda gelisir. Interstisiyel fibrozis olmayabilir veya
fibrozis ¢ok hafif derecede seyredebilir (6). Simirli sistemik sklerozisli
olgularda interstisiyel fibrozis olmadan on hastanin besinde sag kalp
kateterizasyonu ile pulmoner hipertansiyon saptanmistir. Tam sklero-
zisli hastalarin ise % 33’tinde gosterilmistir (11). Hastamizda klinik ve
laboratuvar olarak interstisiyel fibrozis lehine bulgu saptamadik. Bu
durumda mevcut pulmoner hipertansiyvonun pulmoner vaskiiler has-
taliga bagh oldugunu dusiundik.
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Sistemik sklerozisde pulmoner hipertansiyon kétii prognoz goster-
gesidir. Hastalarda pulmoner hipertansiyona bagh olarak kor pulmo-
nale gelisir ve siklikla 3 yil iginde kaybedilirler (3,9). Bir yildan beri
semptomlar: artan hastada vazodilatatér tedavi altinda da hemoptizi
devam etmistir ve klinik bulgularda gerileme gézlenmemistir. Ayrica
kollajen yapimini énlemek amaciyla D-penisillamin baslanmistir. He-
niiz tedavinin etkisi gozlenmeden hasta ani olarak exitus olmustur.

OZET

Bir yildan beri pulmoner hipertansiyon tanisi ile izlenen 33 yasin-
da geng kadin hastada Raynaud fenomeni ve cilt bulgularmin varhg:
dikkate alinarak yapilan histopatolojik inceleme ile skleroderma sap-
tanmastir. Serolojik immiunolojik testlerle, otoantikor muspetligi taniy1l
desteklemistir. Pulmoner hipertansiyon igin verilen vasodilatator te-
davi altinda klinik bulgularda gerileme olmayip ani olarak bir ay igin-
de hastanin kaybi, prognozda pulmoner hipertansiyonun énemini gos-
termistir.

Anahtar Kelimeler : Sistemik sklerozis, Pulmoner tutulum, Pul-
moner hipertansiyon.

SUMMARY

A Case of Progressive Systemic Sclerosis with Pulmonary Hypertension

A case of scleroderma has been diagnosed with histopathological
study regarding the positive Raynaud’s phenomenon and skin mani-
festations in a 33 year old young woman who was previously diagno-
sed as primary pulmonary hypertension. Serological, immunological
tests and positive auto antibody supported the diagnosis. Sudden death
of patient within a month without regression in clinical symptoms
even though being under vasodilator therapy for pulmonary hyper-
tension showed that pulmonary hypertension marked poor prognosis.

Key Words : Systemic sclerosis, Pulmonary involvement, Pulmo-
nary hypertension.
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