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Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
nedeniyle uygulanan iki taraflı pulmoner

tromboendarterektomi: Bölgemizdeki en küçük olgu

Bilateral pulmonary thromboendarterectomy for chronic thromboembolic
pulmonary hypertension: the youngest case in our region
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Summary– The insertion of ventriculoatrial (VA) shunts for the 
treatment of hydrocephalus is associated with the development 
of chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH). 
Chronic thromboembolic pulmonary hypertension occurs in 
patients with recurrent or chronic pulmonary embolism, and is 
a rare but, potentially devastating disease in children. Pulmo-
nary thromboendarterectomy (PTE) is an important curative 
therapy for patients with CTEPH. Herein, we present a case of 
a 14 year-old male patient with CTEPH that developed after a 
VA shunt procedure. After successful PTE, systolic pulmonary 
artery pressure was decreased from 75 mmHg to 30 mmHg. 
PTE is recommended in the pediatric CTEPH population.

Özet– Hidrosefali tedavisi için ventriküloatriyal (VA) şantla-
rın kullanılması kronik tromboembolik pulmoner hipertansi-
yon (KTEPH) gelişimi ile birliktedir. Kronik tromboembolik 
pulmoner hipertansiyon kronik veya tekrarlayan emboliler 
sonrası gelişir. Çocuklarda nadir görülmekle birlikte tahrip 
edici potansiyeli yüksektir. Pulmoner tromboendarterektomi 
(PTE) KTEPH’li hastalarda önemli ve iyileştici bir tedavi yön-
temidir. Bu yazıda, VA şant işlemi sonrası KTEPH gelişen 
14 yaşında bir erkek olgu sunuldu. Hastada başarılı PTE 
sonrasında sistolik pulmoner arter basıncı 75 mmHg’den 30 
mmHg’ye geriledi. Çocukluk çağı KTEPH’de PTE’yi öneri-
yoruz.
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Kronik tromboembolik pulmoner hipertansi-
yon (KTEPH), çocukluk çağındaki pulmo-

ner hipertansiyon sebepleri içinde oldukça nadir olup 
genellikle tedavi edilebilmektedir.[1] Kateterle ilişkili 
mikrotrombüsler ve şant enfeksiyonu sonucu pıhtı-
laşma faktörleri ile beyin omurilik sıvısında bulunan 
beyin tromboplastini gibi faktörlerin sürekli aktivas-
yonu patogenezde önemli rol oynamaktadır.[2] Tedavi 
edilmeyen olgularda sağ kalp yetersizliği ve ölüm gö-
rülebilmektedir.[3,4] Pulmoner tromboendarterektomi 
(PTE) sonrası hemodinamik düzelme ile birlikte kan 
gazları, fonksiyonel kapasite ve sağ kalımda önemli 
iyileşmeler sağlanmaktadır.[5] Pulmoner hipertansiyon 
ile birlikte pıhtılaşma eğilimi, tromboemboli öyküsü 

ve intravenöz kateteri olan semptomlu çocuklarda 
KTEPH olasılığı yüksek bir tanıdır.[6]

Bu yazıda, ventriküloatriyal (VA) şant uygulan-
ması sonrası nefes darlığı ve bitkinlik şikâyetleri ile 
kliniğimize başvuran ve KTEPH tanısı konan bir olgu 
sunuldu. Olguda PTE ile tatmin edici sonuçlar sağ-
landı.

OLGU SUNUMU

On bir yaşındaki erkek hasta nefes darlığı ve bit-
kinlik şikâyetleri ile kliniğimize başvurdu. Olgu, dört 
yaşındayken hidrosefali nedeniyle uygulanan ventri-
küloperitoneal (VP) şantta işlev bozukluğu olmuş ve 
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şant VA şant ile değiş-
tirilmiştir. Altı yaşında 
fonksiyon bozukluğu 
sebebiyle VA şant da 
çıkarılmıştır. 

Kalp muayenesin-
de kalp sesleri düzenli, 

S2 sert olarak duyuldu, üfürüm saptanmadı. Telekar-
diyografide, pulmoner konusun belirgin olduğu ve 
kalp/toraks indeksinin ve 0.5’den büyük olduğu gö-
rüldü. EKG’de 75/dk hızda sinüs ritmi ile sağ vent-
rikül hipertrofisi ve komplet sağ dal bloğu görüldü. 
Ekokardiyografik incelemede, superiyor vena kava-
sağ atriyum kavşağında akım hızı artışı, pulmoner 
hipertansiyon bulguları ve özellikle sağda olmak 
üzere genişlemiş pulmoner arterler görüldü (Şekil 
1a). Kalp kateterizasyonunda pulmoner arter basıncı 

83/50-67 mmHg, pulmoner direnç 6.3 Wood Ünite/
m2 ve sistemikdirenç 37.7 Wood Ünite/m2 bulundu. 
Bilgisayarlı tomografide ana pulmoner arterin 45 mm 
çapında, genişlemiş olduğu görüldü. Kalbin manyetik 
rezonans görüntülemesinde kalp boşluklarında trom-
büs saptanmadı. Lupus antikoagülan, antikardiyoli-
pin antikoru, protein C ve S, antitrombin III, faktör 
V Leiden ve protrombin gen defektleri gibi tromboza 
yatkınlık testleri negatif bulundu. Bosentan tedavisi 
başlanan hastada, KTEPH’nin ilerlemesi sebebiyle 
PTE endikasyonu konuldu ve PTE ameliyatı daha 
önce tarif edildiği şekilde[7] gerçekleştirildi (Şekil 1b). 
İşlem sırasında, sağ tarafta Jamieson tip I lezyon ve 
sol tarafta ise Jamieson tip II lezyon, pulmoner arter-
den kesilerek çıkarıldı. PTE için toplam 29 dakikalık 
bir derin hipotermik dolaşım durdurulması gerekli 
oldu. Ameliyat sonrası altı saat içinde intravenöz he-
parin başlandı. İşlem sonrası tromboz profilaksisine, 
terapötik uluslararası normalleştirilmiş oran (INR) 
korunarak varfarin ile devam edildi. Ameliyat sonrası 
birinci günde yardımcı solunum desteği kesildi, fakat 
dördüncü günde kalp tamponadı gelişti ve yeniden 
sternotomi yapılarak kan boşaltıldı. Hastada ameliyat 
sonrası dokuzuncu günde yoğun bakım desteği ihti-
yacı kalktı ve 15. günde sistolik pulmoner arter ba-
sıncının 30 mmHg düzeyine gerilemesi üzerine hasta 
taburcu edildi. Ameliyat sonrası üçüncü ayda yapılan 
kontrolda pulmoner hipertansiyon bulgusu saptanma-
yan hastanın profilaktik antikoagülan tedavisi ile izle-
mi devam etmektedir.

TARTIŞMA

Pulmoner tromboendarterektomi ameliyatı öneri-
len KTEPH’li hastalar arasında, çocukluk çağı hasta 
grubu sadece küçük bir yüzdeyi (%1.1) oluşturmak-
tadır.[1,8] KTEPH genel popülasyonda muhtemelen de 
pediatrik popülasyonda atlanmaktadır. VA ve VP şant-
lar, hidrosefaliyi kontrol etmek için kullanılmaktadır. 
VA şantların ciddi bir komplikasyonu olan pulmoner 
hipertansiyon, tekrarlayan tromboembolinin bir sonu-
cudur.[9] Madani ve ark.[8] tarafından yakın zamanda 
KTEPH sebebiyle pulmoner endarterektomi uygula-
nan pediatrik olgularla ilgili en geniş hasta çalışması 
yayımlanmıştır. Trombofilik hastalık oranı %67 olan 
17 olguluk bu çalışmada, sadece bir hastada “VA 
şant” risk faktörü olarak belirlenmiştir. KTEPH’de 
hiperkoagülabilitenin değerlendirilmesi hastaların iz-
lemi açısından büyük önem taşımaktadır. Bu çalışma-
da hastamızda olduğu gibi, VA şant dışında hiçbir risk 
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Şekil 1. (A) Anjiyografide sağ ventrikül ve pulmoner arterler 
izlenmekte. (B) Endarterektomi sırasında pulmoner arter-
den kesilerek çıkarılan, sağ tarafta tip I lezyon ve sol tarafta 
ise tip II lezyon.
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faktörü belirlenememiş ve hiperkoagülabilite ile ilgi-
li hiçbir bulgu saptanmamıştır. Aynı çalışmada PTE 
sebebiyle uygulanan cerrahi sonrası en sık görülen 
komplikasyon olarak yeniden tromboz %38 oranında 
tespit edilmiş olup, bu durum antikoagülasyonun öne-
mine dikkat çekmektedir. Hastamız yeniden tromboz 
açısından yakından takip edilirken, varfarin tedavisi 
almaya devam etmekte ve INR’nin 2-3 seviyesinde 
kalması sağlanmaktadır.

Olgumuz ülkemizde yayımlanmış en küçük yaş-
taki pulmoner endarterektomili hasta olup; iyileşme 
sağlanmış ve ameliyat sonrası geç komplikasyon gö-
rülmemiştir. Hastanın izlemi tromboz yinelemesi açı-
sından dikkatle yapılmaktadır.

Ventriküloatriyal şantlar, tromboemboli ve pulmo-
ner hipertansiyon açısından önemli bir risk taşımakta-
dır. Bu sebeple bu olgular dikkatle izlenmelidir. PTE 
çocukluk çağında kronik pulmoner tromboemboliye 
sekonder pulmoner hipertansiyon için tatmin edici so-
nuçlar sağlamaktadır.
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