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Gunumuzde neler yapilir? Bu hastada neler
yapmali?
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llk bagvuru: Eyliil 2018

,9, Berber, eski sigara kullanicisi (=20 paket-yil, 15 yil 6nce birakmis).

(J9  Sikayet: kronik oksiiriik

@ Hipertansiyon, GORH ve hiatal herni
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@ Laboratuvar Bulgular 7 Idrar Tetkiki

Kan Tetkikleri fifl 17.01.2018

Parsmetrs Souu Birim Rederum Arndg
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(ol Herron
CRP 5,65 gl )
18 |
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Trombaosit (PLT) 204 L ¥ - 400 rorelr ‘el Seaattf
Biyokimya , . -
il \
Glukoz 106
’ i ||
BUN 12 | 7 ‘sl Moozt
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Ekim 2018: Apikalden bazale, sagda belirgin subplevral bal
petegi; DLCO %66, FVC %70

——————————————— e BANDICAM.co @@ 0T SFT (Ay 0) Deger
FVC 3,02 L (%70)
R FEV1 2,52 L (%66)
\ N FEV1/FVC %83
7 ' B DLCO
6DYT 100 m; SpO, %97 — %84

<> HRCT: bal petegi + buzlu cam; olasi UIP (IPF?)+Pulm
hipertansiyon

KDM : Anti SSA zayif +

J\f Romatoloji: tikdrik bezi biyopsisi: hafif
lenfoplazmasiter infiltrasyon- FOCUS skoru: 0

TEEDILD, o o .
AGLI TUTULUM DUSUNULMEZSE ANTI-FIBROTIK TEDAVI







EKOKARDIYOGRAF!I LABORATUVARI
v . -m TRANSTORASIK EKOKARDIYOGRAFI SONUC FORMU
Agustos 2019: Kardiyoloji.. A Sy n
a3 osya
Cinsiyeti Gon):Mu Kalites
T.C Kimlik No Kurnum Sicil No

Sol Ventrikul Normal

Aort Kapak
Anatomik Yapi Narmal

* NT-proBNP 32 pg/mL (N: <125)

Wilkins Skoru
3 Diger

Bazal Lateral | Wid Lateral “Bazal bcp!um Mid Septum
NORMAL NORMAL A NORMAL MAL
Bazal Anteriyor] Mid Antertyor
ORMAL | NORMA
Mid S?o!um
NORMAL




Eylul 2025: Acil Bagsvurusu

2018'den beri ilag kullanmiyor

Efor dispnesi belirgin artmis: kisa mesafede nefes darligi
Kuru oksuruk siklasmig, gece semptomu

Cabuk yorulma; gunliik aktivitelerde kisithlik

Eforla ¢carpinti ve bag donmesi

Aksamlar bacaklarda sislik



Fizik muayene: Belirgin hipoksemi ve sag kalp yetmezligi
bulgulari

Pretibial 6dem: ++/++

Bilateral bazallerde velcro raller
SpO,

%83 Pulmoner odakta P2 sertlesmesi

oda .

havasinda, Juguler vendz dolgunluk
istirahatte

Comak parmak, periferik siyanoz
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A Laboratuvar Bulgulan

(- Kardiyak Biyobelirtecler

Parametre Sanug Birkm Referans Aralidi
Troponin T-hs (1. Gmek) 22,7 g/l 14
Troponin T-hs (3. saat) 21,5 g/l ) - 14
CK-MB 30,3 1 ]
LDH 332 un 135 - 2

Enfeksiyon / inflamasyon Belirtecleri

.

Parametre Sonug Birim Referans Arubi
CRP 7.29 mg/l

Prokalsitonin 0,05 ng/ml 0

L)

o Hemogram

Parametre Sonug Birim Referans Aralgp
Bevaz kilre (WB( 14,14 «10%/ul 1.4 ),7
Notrofil 10,06 (%71)  x107/pL (%)
Hemoglobin (Hb) 174 gl 13,5 ]
Hematokrit (Hct) 55,6 ! 3 ]

C™

G\(D Bobrek Fonksiyon Testleri

Parametre Sonug Birim
BUN 234 mg/d
Kreatinin 119 mg/dl
eGFR 65 nl/dk/1,73 m
Na', Elektrolitler

K
Parametre Sonug Birim
Sodyum {Na) 141 nmol
Potasyum (K) 553 nmol
Kalsiyvum {Ca 9,12 1

W Karaciger ve Diger Biyokimya

Parametre Sonug Birim
Albiimin 3,38 grdl
lotal protein 584 g/l
Urik asit 103 mg/di
Glukoz 106 mg/d

Referans Arali

]

0.f

Referans Arahig

Referans Arahi

Nonspesifik tedavi sonrasi acilden taburculuk...




Kasim 2025: GH Poliklinik

SpO, %83 (oda
havasi); gunluk
islerini yapamiyor

\

N KH 90/dk;
bilateral raller, pretibial
odem ++/++

& Laboratuvar Bulgulari

: inflamasyon Belirtecleri ":,} Kardiyak Belirtecler

67 Karaciger Fonksiyon Testleri

Parametre Sonug Brim Referans Aradg)

ALT 124

D-dirmer GGl 114

@, o
<@ Hemogram
Parametre

Beyax kiire (WBC)



Kasim 2025: GH Poliklinik

\

SpO, %83 (oda
havasi); gunluk
islerini yapamiyor

KH 90/dk;
bilateral raller, pretibial
odem ++/++

Okstrtk-balgam ile 6 gin
yatis; diuretik

www. BANDICAM .com




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

J\[ Ana pulmoner arter 43 mm (2018: 38 mm; =230 mm PH lehine); dolum defekti yok.

Bazallerde subplevral bal petegdi, mikrokistler ve traksiyon bronsektazileri (UIP); mozaik atentasyon.

\

Ny Eylil 2025 HRCT: dnceki BT'ye gbére progresyon.
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Spirometry Flow-Volume Pre-Post
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Progresyon..Servis yatis

£ Romatoloji: Yeniden degerlendirme>KDH disinilmedi

Ar Kaybolan sans..
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- Ekokardiyografi: PAB 25-30’ten 90-95 mmHg

Agustos 2019
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Eko PAB 90-95 mmHg, RHK'de sistolik PAB 50 mmHg: EKO yaniltici olabilir; tani RHK ile konur.




ATt T WA PATNPATIAN. IO L PA4

HKORONER ANJIOGRAFI FORMU

PREKAPILLER PULMONER HIPERTANSIYON




RHK (Aralik 2025): siddetli prekapiller PH; mPAP 38 mmHg, PVR

9O wWu

Pulmoner arter (sistol/diyastol/ort.)

50/25/38 mmHg

Sag atriyum (a/v/ort.)

15/8/12 mmHg

Sag ventrikul (sistol/diyastol sonu) 50/ 13 mmHg
Sol ventrikil (sistol/LVEDP) 90/ 14 mmHg
Kardiyak output 2,8 L/dk
PVR / SVR / 23 WU
Vazoreaktivite (adenozin) Negatif

ortalama PAP

PVR (>5 WU: siddetli ILD-PH)

=2 8

Cl, L/dk/m?2

12,8 mmHg

PAWP (<15 mmHg: prekapiller




Ne yapabildik?

£ Yeniden taniyi degerlendirme

Ar Antifibrotik veremedik..

USOT, Dilretik, Steroid, Pulmoner rehabilitasyon
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Gunumuzde neler yapilir?

Siniflama, prognoz, risk degerlendirmesi ve guncel tedavi kanitlar



PHT Siniflamasi

Prekapiller PH

mPAP >20 mmHg mPAP >20 mmHg
PAWP <15 mmHg
PVR >2 WU

izole 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

ﬂ_‘tﬂ Kovacs ve ark. Eur Respir J. 2024;64:2401324; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651.

Yerlesik goriis birligi

24



PHT Siniflamasi

4 N\

Prekapiller PH izole postkapiller PH

Kombine post- ve
prekapiller PH

mPAP >20 mmHg mPAP >20 mmHg

mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg
PVR >2 WU

PAWP >15 mmHg
mPAP >20 mmHg PVR <2 WU

PAWP <15 mmHg
PVR >2 WU

38 14

mPAP, mmHg LVEDP, mmHg (PAWP
yerine)

A[E  ESC/ERS 2022: ILD-PHde siddetli kabul edili.

Kovacs ve ark. Eur Respir J. 2024;64:2401324; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. [ Yerlesik goriis birligi ] 25




ILD'de PH mortaliteyle iligkilidir; PVR >5 WU daha kotu
sagkalimla birliktedir

PH detection is suggested at initial ILD diagnosis* and during follow-up,

regardless of clinical suspicion
IPF'de mPAP >20 mmHg
Clinical findings possibly due to PH: Imaging: echocardiography or HRCT mortallte |Ie |I|$k|l|d|r.
« Worsening exertional dyspnoea, fatigue or « Echocardiography: right atrial enlargement,
palpitations RV dilation/enlargement, TAPSE/sPAP ratio
« Signs indicative of RHF <0.55 mm'mmHg-, TRV'
« Worsening O, saturation, decreased 6MWD, « Chest CT: signs of RV enlargement, flattening
increased supplemental O, needs or leftward bowing of interventricular septum,
« Elevated BNP/NT-proBNP PA enlargement COMPERA PVR >5 WU
* Dicp decline >15%, D oo <40% predicted, . o L.
worsening (increasing) FVC/D,co. @6 olanlarda sagkalim belirgin
FVC/Dyco % predicted >1.6 eegae g
« Disproportionate decline in D; - related to Y kOtUdur'

FVC, and decline in GMWD in the context of » Confirmation of PH via RHC*
stable FVC « Monitoring or re-evaluation as needed

Raghu ve ark. Sekil 1: ILD'de erken PH saptanmasi

_ DLCO <%40, oksijen
gereksinimi ve ytksek NT-
proBNP mevcuttur.

%15-20

olguda PVR olguda DLCO

TRV >3,4 m/sn

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651.



ERS 2026

The FVC/DLCO Seesaw: A Primary Red Flag

FVC° /DLCO"o Ratio>1.5

Sey

iy, 'fg:fed

Clinical lnsight: When the DLC drogs dsproportionalely
wmmmm«:&wm&ﬁm




PAH risk tablosu, ILD-PH i¢cin dogrulanmamistir; olguda degerler
yalnizca bilgilendiricidir

Kesim degerlerinin ¢gogu

@ uzman goruglne dayanir ve
esas olarak IPAH'ta
dogrulanmistir.

alure

proBNP playma levely

<~> ILD'de DLCO, desattirasyon

M

™ ve FVC degisimi birlikte
degerlendirilmelidir.

K Or Peavy ex

ar phy

ESC/ERS 2022 kilavuzu: PAH'ta tahmini 1 yillik mortaliteye gore risk belirleyicileri

Humbert ve ark. ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kilavuzu, 2022; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026. 28



Tedavi algoritmasi: once zemin hastalik; prekapiller PH'de PH

merkezi ve inhale treprostinil

ILD-PH

« Treatment of undertying parenchymal disease (antifibrotics for ILD, inhalers for CPFE)
« Treat hypoxaemia and sleep disordered breathing

+ Pulmonary rehabilitation

« Simultaneous referral for lung transplant evaluation for eligible patients

+ Suppertive care {vaccination, smoking/vape cessation)

B = .
No PH | pre capillary PH

MPAP 520 mmHg MPAP >20 mmHg

[ *mitd" PH Maoderate to severe PH

| MPAP 21-24 mmHg MPAP 225 mmHg

d o of
pre-capillary PH

y

r¢ for further phenotyping
nt

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651 (Sekil 5).

\

Once zemin hastalik, hipoksemi ve
rehabilitasyon; uygun hastada
yonlendirmesi.

Prekapiller PH'de PH merkezine
yonlendirme;
MPAP 225 mmHg ve PVR =23 WU'da

Olguya inhale treprostinil klinik arastirma
kapsaminda baslanmistir.

Orta diizeyde kanit 29



Temel tedavi: antifibrotik, oksijen, rehabilitasyon ve komorbidite
yonetimi

6) surdurular; antifibrotik tedavi IPF kilavuzunda kosullu onerilir, ancak PH'yi
iyilestirdigine dair kanit yoktur.

istirahat hipoksemisi veya egzersiz desaturasyonunda oOnerilir; sagkalim ve yasam
kalitesi Uzerine kanit sinirlidir.

J|b

% Uyku bozuklugu taranmali; volium yuklenmesinde diuretik; pulmoner rehabilitasyon
uygulanmalidir.

Sol kalp hastaligi olasiliginda vazodilatorler pulmoner 6demi tetikleyebilir.

Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310; Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651. Orta diizeyde kanit 30



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

lyilestirmistir

Change from Baseline (m)

Week

Figure 2. Mean Change from Baseline in Peak 6-Minute Walk Distance
through Week 16.

Shown are mea (=SE) chang

from baseline (dashed line) in peak 6-min-
er the 16-
data (obs

data shown

>r the results of

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

o2
(b

326 hasta, 16 hafta, plasebo
kontroll; mPAP 225 mmHg ve PVR
=3 WU.

Birincil sonlanim karsilandi;
NT-proBNP ve klinik kotulesme ikincil
sonlanimlardir.

IPF %44,8, C
PFE %25,2,
CTD %22,1,
kronik HP %5,8.

PVR <4 WU alt grubunda (n=52)
6DYT'de fayda goOsterilememigtir.

31



PAH ilaclar ILD-PH'de homojen degildir; yalnizca inhale
treprostinil randomize kanita sahiptir

Sinif Kanit Konum

INCREASE: 6DYT, NT-proBNP ve klinik kdtulesme
lehine (16 hafta)

Disunulebilir (diizey B)

inhale treprostinil

ileri IPF RCT'sinde 6DYT iyilesmedi; kiiciik gozlemsel [=VI=BS AWK EX NIV N E 618

PDESI (sildenafil) serilerde olumlu sinyal (duzey C)

RISE-IIP artmig ciddi advers olay ve mortalite
nedeniyle erken sonlandirildi

ARTEMIS-IPF hastalik progresyonu riski ile erken
sonlandirildi

A PDEDS5i ile inhale prostanoid kombinasyonu gozlemsel veride daha iyi sagkalimla iligkilidir (ortaya cikan veri).

Sildenafil igin “diistiniilebilir” énerisi agir IAH-PH'ye aittir. KOAH-PH’de genel bir sildenafil dnerisi yoktur.
2022 ESC/ERS Rehber|
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Bu hastada su an neler
yapilabilir?

Grup 3 yorumu, transplantasyon degerlendirmesi, tedavi baglangici ve tartisma



FVC ve DLCO’nun zaman icindeki degisimi
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Grup 3 yorumu: sol kalp, tromboembolik hastalik ve parankim-
damar orantisi birlikte tartigilir

@ EF normal ; LVEDP 14 mmHg ve PVR 9 WU prekapiller profili destekler

Q BT'de pulmoner arter dallarinda dolum defekti yoktur; V/Q sintigrafisi?

BIB DLCO %15-20 ve PVR 9 WU;FVC kaybi da yuksek...;.DLCO <%40 PH lehine ipuglari
arasindadir.

J|b

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651 (Sekil 1); Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:12310. Orta diizeyde kanit 35



GRUP 3 PHT'DE SAG KALP KATETERIZASYONU

Taniy1 ve fenotipi belirlemek, tedaviyi yonlendirmek,
transplantasyon veya arastirma degerlendirmesi icin disundillr.

Klinik siiphe orta/yiiksekse, EKO bulgularindan bagimsiz olarak

sag kalp kateterizasyonu degerlendirilebilir.
EKO’nun dusik olasilikh olmasi tek basina engel degildir.

Hasta stabil, ovolemik ve tedavisi optimize edilmis olmalidir.

7. WSPH 2024 — Grup 3 raporu




Fibrotik ILD'de PH, transplantasyon yonlendirme ve listeleme
olcutlerinde yer alir

Olcut ISHLT 2021) Olguda

UIP paterni
DLCO <%40
Oksijen kullanimi
RHK'de PH

Solunumsal nedenle yatig / alevlenme

W O 0 00006

Yas ve komorbidite uygunlugu:. Aday olmayan hastada dispne igin palyatif bakim degerlendiriimelidir.

Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310 (Tablo 2); Leard ve ark. JHLT 2021 (Shlobin'den uyarlanmistir). [ Yerlesik goriis birligi } 39




Belirsizlik alanlar: hafif PH, kombinasyon tedavisi ve tedavi
yanitinin tanimi

® (mPAP 21-24 mmHg, PVR 2—4 WU): randomize kanit yoktur; tedavi karari PH merkezinde
bireysellestirilir.

6) INCREASE'te arka plan PDESi diglanmistir; PDESI + inhale prostanoid igin veri
gozlemseldir.

% Antifibrotik tedavinin PH Uzerindeki etkisine dair kanit yoktur.

Klinik olarak anlamli tedavi yanitinin ve hedeflerin tanimi belirsizdir.

Raghu ve ark. Eur Respir J. 2026;68:2502651; Shlobin ve ark. Pulm Circ. 2024;13:e12310. Ortaya cikan veri 40






