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Olgu



İlk başvuru: Eylül 2018
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Berber, eski sigara kullanıcısı (≈20 paket-yıl, 15 yıl önce bırakmış).

Şikâyet: kronik öksürük

Hipertansiyon, GÖRH ve hiatal herni



Ocak 2018



Ekim 2018: Apikalden bazale, sağda belirgin subplevral bal 

peteği; DLCO %66, FVC %70
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SFT (Ay 0) Değer

FVC 3,02 L (%70)

FEV1 2,52 L (%66)

FEV1/FVC %83

DLCO %66

6DYT 100 m; SpO₂ %97 → %84

HRCT: bal peteği + buzlu cam; olası UIP (IPF?)+Pulm 

hipertansiyon

Romatoloji: tükürük bezi biyopsisi: hafif 

lenfoplazmasiter infiltrasyon- FOCUS skoru: 0

KDM : Anti SSA zayıf +





Ağustos 2019: Kardiyoloji..

• NT-proBNP 32 pg/mL (N: <125)



Eylül 2025: Acil Başvurusu
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2018'den beri ilaç kullanmıyor

Efor dispnesi belirgin artmış: kısa mesafede nefes darlığı

Kuru öksürük sıklaşmış, gece semptomu

Çabuk yorulma; günlük aktivitelerde kısıtlılık

Eforla çarpıntı ve baş dönmesi

Akşamları bacaklarda şişlik



Fizik muayene: Belirgin hipoksemi ve sağ kalp yetmezliği 

bulguları

SpO₂

%83
oda 

havasında, 

istirahatte

Pretibial ödem: ++/++

Bilateral bazallerde velcro raller

Pulmoner odakta P2 sertleşmesi

Juguler venöz dolgunluk

Çomak parmak, periferik siyanoz





Eylül 2025 



Kanlar

Nonspesifik tedavi sonrası acilden taburculuk…



Kasım 2025: GH Poliklinik

SpO₂ %83 (oda 

havası); günlük 

işlerini yapamıyor

KH 90/dk;

bilateral raller, pretibial 

ödem ++/++



Kasım 2025: GH Poliklinik

SpO₂ %83 (oda 

havası); günlük 

işlerini yapamıyor

KH 90/dk;

bilateral raller, pretibial 

ödem ++/++

Öksürük-balgam ile 6 gün 

yatış; diüretik



Toraks BT: ana pulmoner arter 38 mm'den (2018) 43 mm'ye 

genişledi
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Ana pulmoner arter 43 mm (2018: 38 mm; ≥30 mm PH lehine); dolum defekti yok.

Bazallerde subplevral bal peteği, mikrokistler ve traksiyon bronşektazileri (UIP); mozaik atenüasyon.

Eylül 2025 HRCT: önceki BT'ye göre progresyon.



Eylül 2025
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Progresyon..Servis yatış
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Romatoloji: Yeniden değerlendirmeKDH düşünülmedi

Kaybolan şans..



Ekokardiyografi: PAB 25–30’ten 90–95 mmHg
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Ağustos 2019 Kasım 2025

Eko PAB 90–95 mmHg, RHK'de sistolik PAB 50 mmHg: EKO yanıltıcı olabilir; tanı RHK ile konur.





RHK (Aralık 2025): şiddetli prekapiller PH; mPAP 38 mmHg, PVR 

9 WU
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Pulmoner arter (sistol/diyastol/ort.) 50 / 25 / 38 mmHg

Sağ atriyum (a/v/ort.) 15 / 8 / 12 mmHg

Sağ ventrikül (sistol/diyastol sonu) 50 / 13 mmHg

Sol ventrikül (sistol/LVEDP) 90 / 14 mmHg

Kardiyak output 2,8 L/dk 

PVR / SVR 9 WU / 23 WU

Vazoreaktivite (adenozin) Negatif

38 mmHg
ortalama PAP

9 WU
PVR (>5 WU: şiddetli ILD-PH)

≈2,8
CI, L/dk/m² 

12,8 mmHg
PAWP (≤15 mmHg: prekapiller



Ne yapabildik?
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Yeniden tanıyı değerlendirme

Antifibrotik veremedik..

USOT, Diüretik, Steroid, Pulmoner rehabilitasyon
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Günümüzde neler yapılır?

Sınıflama, prognoz, risk değerlendirmesi ve güncel tedavi kanıtları



PHT Sınıflaması
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PH

mPAP >20 mmHg

Prekapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP ≤15 mmHg

PVR >2 WU

İzole postkapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP >15 mmHg

PVR ≤2 WU

Kombine post- ve 

prekapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP >15 mmHg

PVR >2 WU

Kovacs ve ark. Eur Respir J. 2024;64:2401324; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. Yerleşik görüş birliği



PHT Sınıflaması

25

PH

mPAP >20 mmHg

Prekapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP ≤15 mmHg

PVR >2 WU

İzole postkapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP >15 mmHg

PVR ≤2 WU

Kombine post- ve 

prekapiller PH

mPAP >20 mmHg

PAWP >15 mmHg

PVR >2 WU

38
mPAP, mmHg

14
LVEDP, mmHg (PAWP 

yerine)

9
PVR, WU

ESC/ERS 2022: ILD-PH'de PVR >5 WU şiddetli kabul edilir.

Kovacs ve ark. Eur Respir J. 2024;64:2401324; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. Yerleşik görüş birliği



ILD'de PH mortaliteyle ilişkilidir; PVR >5 WU daha kötü 

sağkalımla birliktedir
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Raghu ve ark. Şekil 1: ILD'de erken PH saptanması

9 WU
olguda PVR 

%15–20
olguda DLCO

IPF'de mPAP >20 mmHg 

mortalite ile bağımsız ilişkilidir.

COMPERA: PVR >5 WU 

olanlarda sağkalım belirgin 

kötüdür.

DLCO <%40, oksijen 

gereksinimi ve yüksek NT-

proBNP mevcuttur.

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. Orta düzeyde kanıt
TRV >3,4 m/sn



ERS 2026



PAH risk tablosu, ILD-PH için doğrulanmamıştır; olguda değerler 

yalnızca bilgilendiricidir
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ESC/ERS 2022 kılavuzu: PAH'ta tahmini 1 yıllık mortaliteye göre risk belirleyicileri

Kesim değerlerinin çoğu 

uzman görüşüne dayanır ve 

esas olarak İPAH'ta 

doğrulanmıştır.

ILD'de DLCO, desatürasyon 

ve FVC değişimi birlikte 

değerlendirilmelidir.

Humbert ve ark. ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu, 2022; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026. Uzman görüşü



Tedavi algoritması: önce zemin hastalık; prekapiller PH'de PH 

merkezi ve inhale treprostinil
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Önce zemin hastalık, hipoksemi ve 

rehabilitasyon; uygun hastada eş zamanlı 

transplantasyon yönlendirmesi.

Prekapiller PH'de PH merkezine 

yönlendirme; 

mPAP ≥25 mmHg ve PVR ≥3 WU'da 

inhale treprostinil.

Olguya inhale treprostinil klinik araştırma 

kapsamında başlanmıştır.

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651 (Şekil 5). Orta düzeyde kanıt



Temel tedavi: antifibrotik, oksijen, rehabilitasyon ve komorbidite 

yönetimi
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Pirfenidon sürdürülür; antifibrotik tedavi IPF kılavuzunda koşullu önerilir, ancak PH'yi 

iyileştirdiğine dair kanıt yoktur.

Oksijen: istirahat hipoksemisi veya egzersiz desatürasyonunda önerilir; sağkalım ve yaşam 

kalitesi üzerine kanıt sınırlıdır.

Uyku bozukluğu taranmalı; volüm yüklenmesinde diüretik; pulmoner rehabilitasyon 

uygulanmalıdır.

Sol kalp hastalığı olasılığında vazodilatörler pulmoner ödemi tetikleyebilir.

Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. Orta düzeyde kanıt



INCREASE: inhale treprostinil, PH-ILD'de 16. haftada 6DYT'yi 

iyileştirmiştir
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Waxman ve ark. – 6DYT değişimi (Hafta 16)
özgün şekil eklenecek (NEJM 2021;384:325–334)

326 hasta, 16 hafta, plasebo 

kontrollü; mPAP ≥25 mmHg ve PVR 

≥3 WU.

Birincil sonlanım 6DYT karşılandı; 

NT-proBNP ve klinik kötüleşme ikincil 

sonlanımlardır.

IPF %44,8, C

PFE %25,2,

CTD %22,1, 

kronik HP %5,8.

PVR <4 WU alt grubunda (n=52) 

6DYT'de fayda gösterilememiştir.

Waxman ve ark. N Engl J Med. 2021;384:325–334; Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310.



PAH ilaçları ILD-PH'de homojen değildir; yalnızca inhale 

treprostinil randomize kanıta sahiptir
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Sınıf Kanıt Konum

İnhale treprostinil
INCREASE: 6DYT, NT-proBNP ve klinik kötüleşme 

lehine (16 hafta)
Düşünülebilir (düzey B)

PDE5i (sildenafil)
İleri IPF RCT'sinde 6DYT iyileşmedi; küçük gözlemsel 

serilerde olumlu sinyal

PVR >5 WU'da bireysel karar 

(düzey C)

sGC uyarıcı (riociguat)
RISE-IIP artmış ciddi advers olay ve mortalite 

nedeniyle erken sonlandırıldı
IIP-PH'de kontrendike

ERA (ambrisentan)
ARTEMIS-IPF hastalık progresyonu riski ile erken 

sonlandırıldı
IPF'de kontrendike

PDE5i ile inhale prostanoid kombinasyonu gözlemsel veride daha iyi sağkalımla ilişkilidir (ortaya çıkan veri).

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651; Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310. Orta düzeyde kanıt
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Bu hastada şu an neler 

yapılabilir?
Grup 3 yorumu, transplantasyon değerlendirmesi, tedavi başlangıcı ve tartışma





Grup 3 yorumu: sol kalp, tromboembolik hastalık ve parankim–

damar orantısı birlikte tartışılır
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Sol kalp: EF normal ; LVEDP 14 mmHg ve PVR 9 WU prekapiller profili destekler 

Grup 4: BT'de pulmoner arter dallarında dolum defekti yoktur; V/Q sintigrafisi?

Orantısızlık: DLCO %15–20 ve PVR 9 WU;FVC kaybı da yüksek…;DLCO <%40 PH lehine ipuçları 

arasındadır.

Parankim

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651 (Şekil 1); Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310. Orta düzeyde kanıt





Fibrotik ILD'de PH, transplantasyon yönlendirme ve listeleme 

ölçütlerinde yer alır
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Ölçüt (ISHLT 2021) Olguda

UIP paterni

DLCO <%40

Oksijen kullanımı

RHK'de PH

Solunumsal nedenle yatış / alevlenme

Yaş ve komorbidite uygunluğu:. Aday olmayan hastada dispne için palyatif bakım değerlendirilmelidir.

Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310 (Tablo 2); Leard ve ark. JHLT 2021 (Shlobin'den uyarlanmıştır). Yerleşik görüş birliği



Belirsizlik alanları: hafif PH, kombinasyon tedavisi ve tedavi 

yanıtının tanımı
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Hafif PH (mPAP 21–24 mmHg, PVR 2–4 WU): randomize kanıt yoktur; tedavi kararı PH merkezinde 

bireyselleştirilir.

Kombinasyon: INCREASE'te arka plan PDE5i dışlanmıştır; PDE5i + inhale prostanoid için veri 

gözlemseldir.

Antifibrotik tedavinin PH üzerindeki etkisine dair kanıt yoktur.

Klinik olarak anlamlı tedavi yanıtının ve hedeflerin tanımı belirsizdir.

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651; Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310. Ortaya çıkan veri



Teşekkürler


