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Primer Pulmoner Hipertansiyon

Artik insanlar, AKciger Hipertansivonundan slmesinler!

Primer Pulmoner Hipertansiyonun Tedavisi i¢in;
Epoprostenol Sodium (Prostacyclin, Flolan) Haziran 1996'yilinda FDA
tarafindan PPH'in tedavisinde kullanimi resmen onaylanmustir.
Daha fazla bilgi i¢in; ( brosiir, kitap, video)
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Bu hastalik, yapilan ¢aligmalar ve aragtirmalar sonucunda, 2008 yilinda yapilacak olan bir gen asisiyla, tarihe karigacaktir. (PPHcure FOUNDATION USA. Sizden
ricam, ne olur kamu-oyunu bilin¢lendirme ¢aligsmalarima destek olmaniz. Once kendi yakinlarinizdan baslayin ve ¢evrenizdekilerden, Anlatin herkese, "Primer Pulmoner
Hipertansiyonun tedavisi FLOLAN (GlaxoWellcome)" diye.

Dogum kontrol haplari, diyet haplari, dexfenfluramine, Collegen vascular disease (Seleroderma [ayrintil1 bilgi i¢in, internetten, http://www.seleroderma.com. 'a
Bakiniz.], lupus), Aminorex (istah bastirict), Rapeseed oil contamination (kiiciik salgam tohumu, kolza yag: katkis1), L-tryophan contamination, Crotalaria ingestion,
Extrahepatic shunting of the splanchnic circulation (karaciger biiylimesi), HIV (AIDS) enfeksiyonu, uyusturucu kullanimi veya bende oldugu gibi genetik miras, bu hastaligin
sebepleri olarak bilinmektedir.

Ps: Pulmoner Hipertansiyon Vakfi'm1 kurma ¢aligmalarima yardimci, destek olursaniz sevinirim. Her tiirlii elestiriye ve oneriye acigim. Bu arada Teksas, Dallas’ta 3. ciisii
diizenlenen International PPH konferansina son katilim tarihi 15 Nisandir. Beni hi¢ cekinmeden 24 saat arayabilirsiniz.
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Primary Pulmonary Hypertension Ne

Demektir? (PPN)

Pulmoner Hipertansiyon ikiye ayrilir; 1) Secondary Pulmonary
Hypertension; (ikincil akciger hipertansiyonu) sebebi bilinen, bir bagka
hastalik sonucu ortaya ¢ikan akciger ylksek tansiyonu 2) Primer
Pulmoner Hipertansiyon; (birincil akciger hipertansiyonu) bilinmeyen bir
sebepten dolayi, higbir hastaliga bagli olmaksizin, kendiliginden ortaya
cikan akcigerdeki yiiksek tansiyondur. Pulmoner hipertansiyon
akcigerdeki kan basincinin yikselmesiyle akcigerdeki damarlarda kan
basincinin degismesi durumu, yani kalp ile akciger arasinda kan
tasiyan damarlardaki anormal yliksek kan basincidir. Bu anormallik
durumu sbyle izah edilir. NIH (National Institutes of Health/ABD.)
tarafindan kabul edilen normal akciger tansiyonu dinlenme sirasinda
25mmHg'dir. Egzersiz halinde ise en fazla 30mmHg'dir. Bu verilerin
lizeri hipertansiyon olarak kabul edilir. Bu bahsedilen yiiksek tansiyon
durumu herkesin bildigi ylksek tansiyondan farkhdir. Gittigimiz bir
uzmanin, tansiyonumuzu 6lgmekte kullandigi yontemler ve teknikler ile
pulmoner hipertansiyonu 0l¢lip test edemeyiz. Akcigerdeki bu yiiksek
basing, kalbin, akcigerden oksijeni alabilmesi igin kan pompalamasini
guclestirir. Tipki fazla yiiklenilen bir otomobilin motoru gibi kalpte bu
duruma fazla dayanamadan yetersiz (failed) kalacaktir.

Sekonder pulmoner hipertansiyon, durumu birgok hastalik
sonucunda ortaya gikabilir. (Chronic pulmonary hearth dieases) Kronik
akciger ve kalp hastaliklari, (recurrent blood clots in the pulmonary
arteries) Pulmoner artellerdeki kan pihtilari, (Narrowing of the mitral
hearth valve) kalpteki mitral kalp kapakg¢iginin daralmasi, karaciger
sirozu.

A Primer __pulmoner hipertansiyon ise kalp ve akciger
hastaliklarindan badimsiz_olarak ortaya cikar. Primer pulmoner
hipertansiyonun en genel belirtisi hareket etme yeteneginin
azalmasidir. Daha az bedensel aktivitet ile nefesin daralmasi durumu.
Ornegin, hastalanmadan 6nce iki km kosabilen birisi hastaliktan sonra
bir buguk km yiiriidiikten sonra nefes darli§i gekerken hastalik daha da
gelistikge durum daha da kétiilesecektir. Yukaridaki 6rnekteki sahis
daha sonra bir 1 km yiriiyebilirken sonra sonra belki bir blok ve durup
nefesini yakalamasi gerekecektir.

Diger en ¢ok rastlanilan belirtileri ise ayaklarin sismesi,
gogus agrisi ve gl kaybidir.

Primer pulmoner hipertansiyonlu bir insanda akcigerdeki en
kiiglik kan damarlari olan arterioller dardir. Bu daralmig damarlardan,
kan gegerken ortaya cikan direngte pulmoner déngtideki kan basincini
artirir. Bu durumda kalbin sag tarafinin akcigere (burada karbondioksit
kandan ayristirilarak, oksijen kana karigtirilir.) kan pompalama
kapasitesini azaltir. Baglangigta hastalarda nefes darligi, glicsiizlik,
cabuk yorulma durumlari gérlir. Hastalik gelistikge, hastalar en basit

islerden sonra yorgun dismeye baglarlar. Bunu takibende, hastalarda
sag kalp yetmezIigi g6rlir ve sonrada 6lim.

Primer pulmoner hipertansiyon o kadar sik raslanilan bir
durum degildir. Arastirmacilar, her yil yaklasik 400 yeni vakayi teshis
ediyorlar. Ulkemizde de tahminen yilda 4 kisi bu hastalikla teshis
edilmektedir. Bu durum genellikle 20 ile 30 yas arasindaki kadinlarda
daha ¢ok yaygindir. Ne yazik ki primer pulmoner hipertansiyon ¢abuk
gelisen ve kisa zamanda da Olimle sonuglanan bir hastaliktir.
Ortalama hayatta kalma siresi, teshis edildikten sonra yalnizca 2 ile 3
yilken, 5 yildan ve ya 10 yildan fazla yasayan hastalara da raslamak
mimkinddr.

Primer Pulmoner Hipertansiyon’da uyqulanan tedavi yollari :

Bazen, Primer Pulmoner Hipertansiyon, hastalarda ilaglarla
etkin bir sekilde kontrol altina alinabilir. Ornegin, Calcium-Channel
Blockers, (kan damarlarini rahatlatir, arteriollerin darligi sonucunda
ortaya gikan stresi azaltir.) kan sivilastiricilar (kan pihtisi olusmasini
azaltarak akcigerdeki kilcal damarlarin tikanmasini énler.) Hastalarin
cogunda bu tedavi sekli, Primer Pulmoner Hipertansiyonun gelismesini
Onlemekte ne yazik ki yeterli olamiyor. Geriye, bilinen tek bir ¢are
kaliyordu o da kalp ve akciger nakli. (ki bir yil iginde hayata kalma
orani % 31)

Son zamanlarda, the Food and Drug Administration
(FDA[ABD])'in onayladigi (Haziran 96) PROSTACYCLIN , FLOLAN
(GLAXOWELLCOME) adindaki ilag, ciddi primer pulmoner
hipertansiyonun kontroliinde etkin bir bicimde kullaniliyor. Bu ilag kan
damarlarini genisletilerek, akcigerdeki arterlerdeki stresi azaltiyor. Bu
ilag, hastalara dogrudan, stirekli, damardan infizyon yolu ile zerk
edilmektedir. Bu yizden hastalara implant edilmis, (gédiise
yerlestiriimis) kateter gerekmektedir. Ayni zamanda kiigik, pil ile
calisan, tasinabilir pompa ile bu ilag kateterden dogruca viicuda
yollanir. The New England Journal of Medicine dergisi, bu konuyla ilgili
Ciddi  Primer Pulmuner Hipertansiyonlu hastalarin tedavisinde
Prostacyclin’in etkinligi, adli bu galismada da prostacyclinin etkin bir
tedavi sekli oldugu dogrulanmakta. llaci kullanan hastalarda egzersiz
kapasitesi artarken, diger tedavi yontemleri uygulanan hastalara
kiyasla hayatta kalma oranlari da yiikselmistir.

Prostacyclinin kullaniminda bazi yan etkiler rapor edilmistir.
Bunlar: gene agrisi, ishal, bas adrisi, kusma, mide bulantisi ve flushing
(derinin kizarmasi, viicudunda kan hiicum etmesi). Birde her zaman
icin Hickman (kateter)'in enfeksiyon kapma riski vardir.

PPH Cure Foundation’a gére PPH Nedir?

Akcigerimizin icinde cok kiglk milyonlarca kan damarlari
olan kapilerle (capillaries) vardir. Bunlarin her birinin genisligi hemen
hemen sagimizin  genigliginde olup, kan hiicrelerine gegmesi icin

yeterli genisliktedirler. Damarin igi, endothelial hicreleri ile kaphdir.
Disi ise diiz kas hiicreleri ile kapldir. Endothelial hiicreleri kanin
damardan sizmasini énler. Diz kas hiicreleri de, akciger ve kalp
arasinda gidip gelen kan miktarina bagl olarak kapilerlerin genisleyip
daralmasini saglar.

PPH'te bilinmeyen bir sebepten o&tiri bazi endothelial
hicreleri akcigerdeki kapilerlerdeki dizininden sokiilirler. Kan diiz kas
hicrelerine sizmaya baglayarak, kapilerlerde surekli bir daralmaya
sebebiyet verir. Kalp ve akciger arasindaki bu kan akisinin, bu daralma
yizinden kesilmesi halsizlik, yorgunluk, bayilma ve sonunda kalp
yetmezligine sebebiyet verir.

Pulmoner kapilerlerdeki (akcigerdeki milyonlarca kilcal
damarlardaki) kan akisinda ortaya cikan direnci élgmek icin , blylik
arterdeki (bu kalpten akcigere dogru gider) ortalama kan basincina
bakilir. Bir kere bu basing saglk sinirini astiginda, hizla kétilesir,
ancak ilaglarla kontrol altina alinmaya galisilir. Clinkii, ortaya ¢ikan
yiiksek basing daha fazla endothelial hiicreleri dizilislerinden soker ve
daha ciddiye giden bir dongii yaratir. Endothelial hiicrelerin yok olmasi
ayrica direkt olarak pulmoner kapilerleri tikar ve basincin daha da
yiikselmesine neden olur.

Primer pulmoner hipertansiyona sebep olan, bilinen
faktérler sunlardir; dogum kontrol haplari (doktorunuzdan daniginiz),
diyet haplar (doktorunuzdan daniginiz), dexfenfluramine, Collegen
vascular disease (Scleroderma [ayrintili bilgi igin, internetten,
http://www.scleroderma.com'a bakiniz] lupus), Aminorex (ishat
bastirici), Rapeseed oil contamination (kiiglik salgam tohumu, kolza
yadi katkisi), L-tryptophan contamination,  Crotalaria ingestion,
Extrahepatic suhunting of the splanchnic circulation (karaciger
biyimesi), HIV (AIDS) enfeksiyonu, uyusturucu kullanimi veya bende
oldugu gibi genetik miras.
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