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ÖZET 
Portal hipertansiyonlu hastalarda pulmoner hipertan­

siyon varlığını prospektif olarak araştırmak amacıyla (yirmi 
bir siroz, üç idyopatik portal hipertansiyon, iki kronik 
Budd-Chiari sendromu, iki ekstrahepatik portal hipertan­
siyon ve bir konjenital hepatik fibrozis) 29 portal hipertan­
siyonlu çocuk hasta ekokardiyografik çalışma ile pulmo­
ner hipertansiyon varlığı yönünden değerlendirildi. Pulmo­
ner hipertansiyonu kalp kaieterizasyonu ile de kanıtlanan 
idyopatik portal hipertansiyonlu bir hasta ile Budd-Chiari 
sendromu tanısıyla izlenip postmortem olarak pulmoner 
hipertansiyon saptanan hasta literatürdeki vakalarla fark­
lılık göstermeleri nedeniyle incelendi. Bu çalışma ile por­
tal hipertansiyonlu hastaların pulmoner hipertansiyon ge­
lişme riski nedeniyle kardiyolojik yönden İzlenmeleri öne­
rilmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Portal hipertansiyon, 
Pulmoner hipertansiyon 
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S U M M A R Y 
Twenty-nine children with portal hypertension (twen­

ty-one cirrhosis, three idiopathic portal hypertension, two 
chronic Budd-Chiari syndrome, two extrahepatic portal 
hypertension and one congenital hepatic fibrosis) were 
evaluated prospectively to search for the presence of pul­
monary hypertension by echocardlographic study. Owing 
to their different clinical pictures from those reported in 
the literature, a child with idiopathic portal hypertension 
whose pulmonary hypertension was demonstrated by 
cardiac catheterization and another one with Budd-Chiari 
syndrome who was shown to have pulmonary hyperten­
sion by postmortem studies were described in detail. Re­
levant literature was reviewed. 

In conclusion it is suggested that patients with portal 
hypertensiçn should also be evaluated for pulmonary 
hypertension. 
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Portal hipertansiyonla birlikte pulmoner hipertan-
sion oldukça nadirdir. İlk kez Mantz ve Craige (1) ta­
rafından 1951 yılında tanımlanmıştır. Literatürde vakala­
rın çoğu otopsi bulgularıyla tanı alan erişkin hastalar 
olup, portal hipertansiyonlu erişkinlerde %0.25-2 ora­
nında pulmoner hipertansiyon gözlenmiştir (2,3). Ço­
cukluk yaş grubunda tanımlanan vaka sayısı ise 1992 
yılına kadar ancak 24'dür (2,4-14). 

Portal hipertansiyonlu hastalarda pulmoner hiper­
tansiyon gelişmesinden çeşitli mekanizmalar sorumlu 
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tutulmakla birlikte, başlıca etken olarak barsak kökenli 
bir vazokonstriktör maddenin pulmoner vasküler yatak­
ta yaptığı değişiklik düşünülmektedir (4,11,13,15). 

Çalışmada çocukluk yaş grubunda portal hipertan­
siyon tanısıyla izlenen 29 hastada seyrek görülmesi 
nedeniyle pulmoner hipertansiyon varlığı prospektif ola­
rak araştırıldı. Bu vakalardan pulmoner hipertansiyon 
saptanan bir vaka ve Budd-Chiari sendromu tanısıyla 
izlenip postmortem incelemede pulmoner hipertansiyon 
tanısı alan diğer bir vaka sunularak, konuyla ilgili litera­
tür gözden geçirildi. 

MATERYEL VE METOD 
Bu çalışma Hacettepe Üniversitesi Pediatrik Hepa-

toloji Ünitesinde portal hipertansiyon tanısıyla izlenen 
ve Pediatrik Kardiyoloji Ünitesinde Şubat 1990-Ocak 
1991 tarihleri arasında pulmoner hipertansiyon yönün-
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Şekil 1. Vaka 1. Pulmoner arter cidarında intimal ve medial 
kalınlaşma izleniyor. H.E x33 

Şekil 2 Vaka 1. Karaciğerde yaygın ve şiddetli hemorajik nek­
roz izleniyor. H.E. x33 

den incelenen 29 hasta ve klinikte Budd-Chiari sendro-
mu tanısı alan ve postmortem İnceleme ile pulmoner 
hipertansiyon saptanan diğer bir hastayı kapsamaktadır. 
Yaşları 1.5-17 yıl arasında (median 10 yıl) değişen 30 
hastanın 17'si kız ve 13'ü erkek idi. Hastaların 21'i si­
roz, üçü Budd-Chiari sendromu (ikisi kronik), üçü idyo-
patik portal hipertansiyon, ikisi ekstra hepatik portal ve-
nöz obstrüksiyon ve biri konjenital hepatik fibrozis tanı­
sı almıştı. 

Hastaların hepsinde total kan sayımı, karaciğer 
fonksiyon testleri rutin metodlarla, protrombin zamanı 
ve parsiyel tromboplastin zamanı Quick ve Rodman ve 
arkadaşlarının metodlarıyla bakıldı. Hastalar klinik, labo-
ratuvar ve hlstopatolojlk bulgularına göre tanımlandı. 15 
hastaya dijital splenoportografi yapılarak portal venöz 
sistem değerlendirildi. Kardiyolojik incelemede telekar-
diyografi ve elektrokardiyografi (EKG) bulguları değer­
lendirilip, 29 hasta ekokardiyografik çalışma ile incelen­
di. Klinik ve laboratuvar bulgularıyla pulmoner hipertan­
siyon düşünülen bir hastaya kalp kateterizasyonu ya­
pıldı. Ekokardiyografik incelemeler Toshiba 60A S S H 

Sonolayer ekokardiyografi ve 2.5-5 mHz'lik transduser-
ler kullanılarak yapıldı. İki boyutlu ekokardiyografi ile 
sistemik venlerle sağ atriyumun, pulmoner venlerle sol 
atr iyumun, atr iyumlarla ventr ikül ler in, ventr ikül ler le 
büyük damarların ve büyük damarların birbirleriyle olan 
ilişkileri araştırıldı. Sağ ventrlkül preejeksiyon periodu-
nun, ejeksiyon zamanına oranı (Sğ PEP/Sğ VET) ölçül­
dü. 

VAKA TAKDİMİ 
Vaka 1: Bir buçuk yaşında kız hasta birbuçuk ay­

dır süren karın şişliği nedeniyle getirildi. Fizik incele­
mede vücut ağırlığı 10.3 kg [25 persentil), boyu 80 cm 
(50 persentil), genel durumu kötü, soluk, sternumun 
solunda dördüncü interkostal aralıkta l°/VI° kısa sistolik 
üfürüm vardı. Karın bombe ve asit mevcuttu. Karaciğer 
kosta altında dokuz cm ballote ediliyordu, dalak ballote 
edilemiyordu. Pretiblal ödem vardı. Laboratuvar incele­
m e l e r i n d e h e m o g l o b i n 8 .7 g m / d l , b e y a z k ü r e 
17000/mm 3 , periferik yaymada eritrositler hipokrom, mi-
krositer, idrar tetkiki normal, aspartat aminotransferaz 
(AST) 234 Ü/L, alanin transferaz (ALT) 150 Ü/L, total 
protein 5.6 gm/dl, albumin 2.6 gm/dl, HBsAg ve anti-
HBs negatif, protrombin zamanı (PT) 25 sn. (N 12-14 
sn), parsiyel tromboplastin zamanı (PTT) 43 sn. (N 35-
45 sn), elektrokardiyografi (EKG) yaşı İle uyumlu, tele-
kardiyofrafi normaldi. Abdominal ultrasonografide kara­
ciğer büyük, ekojenitesi nonhomojen, sağ ve orta hepa­
tik venler oblitere olarak değerlendirildi. Budd-Chiar i 
sendromu tanısı alan hastaya tuzsuz albumin, plazma 
infüzyonları yapıldı. Aralıklı boşaltıcı parasentez uygu­
landı. Hasta yatışının 14. günü kalp yetmezliği bulgula­
rıyla kaybedildi. 

Vakanın postmor m olarak alınan akciğer ve ka­
raciğer insizyonel nekropsi materyalleri incelendi. Ak­
ciğer dokusunun mikroskobik incelenmesinde Grade II 
(Heath ve Edwards) (16) olarak kabul edilen, pulmoner 
arterlerde medial hipertrofi ve intimal konnektif doku ar­
tımının izlendiği pulmoner hipertansiyon saptandı (Şekil 
1). Karaciğer dokusunun incelenmesinde ise santral 
venler çevresinde yaygın ve şiddetli hemorajik nekroz 
alanları mevcuttu. Periportal yerleşimde az sayıda nor­
mal görünümlü hepatositler izleniyordu. Bu bulgular 
Budd-Chiari sendromu ile uyumlu idi (Şekil 2). 

Vaka 2: 14 yaşında erkek hasta beş yıldır idyopa-
tik portal hipertansiyon tanısıyla izlenirken 15 aydır ge­
lişen çabuk yorulma, nefes darlığı olması ve kalbinde 
üfürüm duyulması nedeniyle incelendi. Fizik incele­
mede genel durumu iyi, sternum solunda ikinci inter­
kostal aralıkta ll°/VI° sistolik üfürüm vardı. İkinci kalp 
sesi tek ve sertti. Karaciğer ele gelmiyor, dalak kosta 
altında yedi cm. palpabldı. Laboratuvar incelemelerinde 
hemoglobin 11.68 g/dl, beyaz küre 5200/mm 3 , A S T 40 
Ü/L, ALT 26 Ü/L, total protein 6.8 gm/dl, albumin 3.6 
gm/dl, HBsAg ve anti-HBs negatif, PT 15 sn, PTT 35 
sn idi. Splenoportografi portal hipertansiyonla uyumlu, 
portal venöz sistem açık, özefagus varisleri ve spontan 
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Şekil 3. M.-mode (solda) ve iki boyutlu (sağda) ekokardiyo-
gramda pulmoner kapak ve ana pulmoner arter ekosu görülmek­
tedir. Sğ PEP/sğ VET =0,3'ün üzerindedir. PV= Pulmoner valv, 
PA= Ana pulmoner arter. 

Şekil 4. Vaka 2. Pulmoner arterde pleksiform lezyon izleniyor 
H.E. x33 

Şekil 5. Vaka 2. Karaciğerde şiddetli konjesyon ve santral ven 
çevresinde hemorajik nekroz izleniyor. H.E. x33 

Anatolian J Pediatr 1993, 2 

splenorenal şantı mevcuttu. EKG 'de sağ aks. sağ vent-
rikül hipertrofisi, telekardiyografide kardiyomegali ve 
pulmoner konuşta belirginlik, ekokardiyografik incele­
mede sağ atriyum, sağ ventrikül ve ana pulmoner arter 
geniş, pulmoner kapak hipertansiyon örneği veriyordu. 
Sğ PEP/Sğ VT 0.3 üzerinde idi (Şekil 3). Kalp katete-
rizasyonunda pulmoner hipertansiyonla uyumlu bulgular 
saptandı. (Basınçlar sağ atriyumda ortalama 3 mm Hg, 
sağ ventrikülde 94 mm Hg, pulmoner arterde 94/20 or­
talama 80 mm Hg, ortalama pulmoner vvedge basıncı 7 
mm Hg, femoral arterde 110/70 mm Hg idi). 

Hasta pulmoner hipertansiyon tanısı aldıktan yedi 
ay sonra kalp yetmezliği tanısıyla kaybedildi. 

Vakanın postmortem olarak alınan insizyonel ak 
ciğer ve karaciğer nekropsi materyalleri incelendi. Ak­
ciğer dokusunun mikroskobik incelenmesinde pulmoner 
arter dallarında, bir kısmında fibrin trombüslerlnin de iz­
lendiği pleksiform lezyonlarla karekterize Grade IV ola­
rak kabul edilen pulmoner hipertansiyon saptandı (Şekil 
4). Az sayıda küçük çaplı damarların bazılarında orga­
nizasyonun da izlendiği fibrin trombüsleri mevcuttu. 

Karaciğer dokusunun mikroskobik incelemesinde 
bazı santral venler çevresinde hemorajik nekrozun iz­
lendiği şiddetli konjesyon mevcuttu (Şekil 5). Fibroz do­
ku artımı gözlenmedi. 

BULGULAR 
Hastaların klinik ve laboratuvar bulguları Tablo 

1'de özetlenmiştir. 

Hastaların beşinde kalp muayenesinde l-ll°/VI° kı­
sa sistolik üfürüm saptandı. Bunların birinde ikinci ses 
tek ve sert olup, bu hastada E K G ' d e sağ aks, sağ 
ventr ikü l hipertrof is i ve pu lmoner konusda belir­
ginleşme mevcuttu. Diğer hastaların E K G ve telekar-
diyografi bulguları normaldi. İki boyutlu ekokardiyogra­
fik inceleme yapılan 29 hastanın hepsinde sistemik 
venlerle sağ atriyumun, pulmoner venlerle sol atriyu-
mun, atriyumlarla ventriküllerin, ventriküllerle büyük da­
marların ve büyük damarların birbirleriyle olan ilişkileri­
nin normal olduğu izlendi. E K G ve telekardiyografide 
sağ ventrikül hipertrofisi olan hastanın ekokardiyografi 
çalışmasında sağ atriyum, sağ ventrikül ve ana pulmo­
ner arter normalden genişti ve pulmoner kapak hiper­
tansiyon örneği veriyordu. Bu hastada sağ kalp katete-
rizasyonu ile pulmoner hipertansiyon tanısı kesinleşti, 
postmortem akciğer nekropsi bulguları da pulmoner hi­
pertansiyonla uyumlu idi. Budd-Chiari sendromu tanı­
sıyla izlenen bir hastada postmortem olarak pulmoner 
hipertansiyon saptandı. 

TARTIŞMA 
Portal hipertansiyonla birlikte pulmoner hipertan­

siyon görülen vakalar genellikle otopsi bulgularıyla ta­
nımlanmıştır. Bu konuda epidemiyolojik çalışmalar sey­
rek olduğu İçin kesin bir prevalans verilememektedir. 
Lebrec ve ark. (2) 2000 serilik otopsi çalışmalarında 
portal hipertansiyonlu erişkin hastalarda %0.25 oranın-
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Tablo 1. Vakaların klinik ve laboratuvar bulguları. 

Bulgular Vaka Sayısı/Toplam % 

ikter 4/30 13 
Asit 13/30 43 
Hepatomegali 23/30 77 
Splenomegali 24/30 80 
Kalpde üfürüm 6/30 20 
AST yüksekliği (> 50 U/L) 20/30 67 
ALT yüksekliği (> 50 U/L) 11/30 37 
Özofagus varisleri (SPG de) 13/15 87 
Spontan portosistemik şant 5/15 33 
Sağ ventrikül hipertrofisi 1/30 6.7 
Ekokardiyografi 

SğPEP/SğVET>0.3 1/29 3.4 

SPG : Splenoportogram 
Sğ PEP / Sğ VET : Sağ ventrikül projeksiyon periodu / Sağ ventrikül ejeksiyon zamanı 

da pulmoner hipertansiyon saptarken, Mc Doneli ve 
ark. (15) 17901 sirozlu hastanın otopsilerinde bu oranı 
%0.73 olarak vermişlerdir. Hadengue ve ark (3) ise 
prospektif bir çalışma ile 507 portal hipertansiyonlu 
hastada pulmoner hipertansiyon prevalansını %2 olarak 
bildirmişlerdir. Ancak bu çalışmaların prevalans konu­
sundaki kesinliği tartışmalıdır. Çocukluk yaş grubunda 
olan hastalarımızda 2/30 oranında pulmoner hipertan­
siyon saptanmış, vaka sayısı az olduğu için prevalans 
değerlendirilememiştir. 

Literatürde tanımlanan vakalar daha çok otopsi 
bulgularına dayandığı için, bu çalışmada portal hiper­
tansiyonlu hastalar pulmoner hipertansiyon varlığını 
araştırmak amacıyla kardiyolojik yönden prospektif ola­
rak değerlendirildi, ekokardiyografik incelemeleri yapıldı. 

İlk kez 1975 yılında Hirschfeld ve ark (17), daha 
sonra 1978 yılında Riggs ve ark. (18) pulmoner hiper­
tansiyonlu vakalarda M-Mode ekokardiyografi ile ölçtü­
kleri sağ ventrikül zaman aralıklarından Sğ PEP/Sğ V E T 
oranı ile pulmoner arter dlastolik basıncı, ortalama pul­
moner arter basıncı ve pulmoner vasküler rezistans 
arasında iyi bir korelasyon olduğunu ve bu oranının 
0.3'ün üzerinde olduğu vakaların artmış pulmoner arter 
basıncı ve pulmoner vasküler rezisîanı gösterdiğini bil­
dirmişlerdir. Çalışma grubunu oluşturan hastalarda pul­
moner arter basıncını araştırmak amacıyla bu yöntem 
uygulanmış ve pulmoner hipertansiyon bulgusu göste­
ren bir hastaya kalp kateterizasyonu yapılarak tanı ka­
nıtlanmıştır, diğer hasta İse postmortem olarak tanı al­
mıştır. 

Portal hipertansiyonlu hastalarda pulmoner hiper­
tansiyon gelişmesinin, portal hipertansiyonun B iyo lo j i ­
siyle İlişkili olmadığı bilinmektedir (2,4). Portal hipertan­
siyona bağlı pulmoner hipertansiyon gelişen erişkin 
hastalarda en sık neden siroz iken, çocuklarda portal 
venöz obstrüksiyondur (2,4-14). Ülkemizde çocukluk 
yaş grubunda da portal hipertansiyon nedeni sıklıkla si­
rozdur (19). Çalışmamızda pulmoner hipertansiyon sap­

tanan vakalarda portal hipertansiyon nedeni siroz ol­
madığı gibi, literatürdeki vakalarla da uyum gösterme­
mektedir. Birinci vakada portal hipertansiyon nedeni 
olarak Budd Chiari sendromu saptanmıştır. Rosenberg 
(9) primer pulmoner hipertansiyonlu bir vakasında 
Budd-Chiari sendromuna benzeyen bir tablo tanımla­
mıştır. Bu vaka ile vaka 1 'in ortak bazı özellikleri ol­
makla birlikte vakamızda hepatik venlerin tıkalı olduğu­
nun gösterilmiş olması, Budd-Chiari sendromuna bağlı 
portal hipertansiyona sekonder olarak pulmoner hiper­
tansiyon geliştiğini düşündürmekte ancak iki olay bira-
rada olabileceği gibi aynı etken ikisine de neden olmuş 
olabilir. Daha önce Budd-Chiari sendromu ile birlikte 
pulmoner hipertansiyon tanımlanmamış olması nede­
niyle vakamız ilginçtir. Konjenital kalp hastalığı düşünül­
meyen bu vakada E K G bulguları pulmoner hipertan­
siyona rağmen normal sınırlardaydı. EKG'nin sağ ventri-
küler hipertrofiyi göstermekte yararlı olduğu, fakat pul­
moner hipertansiyonun derecesini saptamakta yetersiz 
olduğu bilinmektedir (20). İkinci vaka ise beş yıldır 
idyopatik portal hipertansiyon tanısıyla izlenirken son 
15 ay nefes darlığı, çabuk yorulma yakınmalarının 
başlamış olması hastada pulmoner hipertansiyonunun 
daha sonra geliştiğini düşündürmektedir. Her iki vakada 
da diğer pulmoner hipertansiyon nedenleri saptanamadı 
(5). Pulmoner hipertansiyon gelişmesi için genellikle 6 
ay - 21 yıl tanımlanmış olsa da ilk vakada olduğu gibi 
her iki olayın aynı zamanda başladığı vakalar da mev­
cuttur. Fakat sıklıkla pulmoner hipertansiyon daha son­
ra gelişmekte ve hızlı seyir gösterdiği bilinmektedir 
(2,3,15). Çocukluk yaş grubunda tanımlanan 24 vaka­
nın 16'sında pulmoner hipertansiyon ve portal hipertan­
siyon çocukluk yaş grubunda saptanmış, fakat pulmo­
ner hipertansiyon 17 yaşından sonra tanımlanmıştır 
(2,4-14). 

Portal hipertansiyonlu hastalarda gelişen pulmoner 
hipertansiyonun karaciğer fonksiyonlarından bozukluğun 
derecesi ile ilgili olmadığı bilinmektedir (2,4). Daha çok 
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cerrahi ve spontan splenorenal santiar, varisler ve bu 
santiar yoluyla portal venöz sistemden pulmoner da­
marlara geçen trombüsler (6,13) ve vazokonstriktör 
maddelerin patogenezden sorumlu olabileceği düşünül­
mektedir (4,7). Literatürdeki vakalara çoğunlukla cerrahi 
santiar uygulanmıştır. İkinci vakadaki spontan spleno­
renal şant pulmoner hipertansiyon gelişmesinden kıs­
men sorumlu tutulabilirse de spontan şant görülen 
diğer vakalarımızda pulmoner hipertansiyon saptanma­
ması nedeniyle portosistemik santiarın etkisi tartışmalı­
dır. 

Pulmoner hipertansiyon gelişmesindeki neden tam 
olarak bilinmemektedir. Portal venöz sistemden kay­
naklanan pulmoner embolilerden (6,13), diyetle pyrolizi-
dlne alkaloidleri alımı (21) ve otoimmunite (22) gibi 
çeşitli mekanizmalar sorumlu tutulursa da en önemli 
faktörün vazokonstr iksiyon olduğu düşünülmektedir 
(2,4,11). Portosistemik santiar yoluyla metabolize edil­
meden akciğere geçen, muhtemelen splanknik sahadan 
kaynaklanan bazı vazoaktif bileşiklerin vazokonstrik-
slyona neden olarak veya direkt arter duvarına toksik 
etk iy le pu lmoner h ipe r tans iyona neden o lduklar ı 
düşünülmektedir. Bu bileşikler serotonin, nöropeptid 
veya tromboksanlar olabilir (4,10). Son yıllarda primer 
ve sekonder pulmoner hipertansiyon patogenezinde 
pulmoner vasküler endotel hücresi disfonksiyonu ve 
anormal vasküler cevap araştırılmaktadır. Endotel hüc­
relerden salınan prostasiklin ve endotel kökenli relak-
sing faktör azlığı ve tromboksan, endotelin artmasının 
pulmoner vazokonstriksiyon ve trombosit aktivasyonuna 
neden olarak pulmoner hipertansiyon oluşturduğu 
düşünülmektedir (23,24). 

Si lver ve ark. (5)'nın geliştirdikleri bir hipoteze 
göre de elastaz gibi bir proteaz karaciğerde detoksifiye 
olmadan pulmoner dolaşıma geçerek endotelde yapısal 
değişiklikler ve sonuçta pulmoner hipertansiyona neden 
olmaktadir. Her portal hipertansiyonlu hastada pulmo­
ner hipertansiyon gelişmemesi de genetik yatkınlıkla 
açıklanmak istenmektedir. Kronik tromboembolizmîn 
pulmoner hipertansiyona neden olabileceği bilinmekte­
dir. Ayrıca vaka 2 de olduğu gibi pulmoner hipertan­
siyonda izlenen pleksiform lezyonlarda da fibrin trom-
büsleri görülebilmektedir. Nakatani ve ark. (7) tanımla­
dıkları vakada görülen bu tip taze ve organize fibrin 
trombüslerinin şokun son safhası İle uyumlu olabile­
ceğini ancak vazoaktif maddeler le oluşan vasküler 
değişikliklerin de ekarte edilemeyeceğini bildirmişlerdir. 
Vaka 2 de splenoportografide portal venöz sistemde 
trombüs gösterilememiş ve tromboemboliye neden ola­
bilecek sebeplerin (5)de vakada mevcut olmaması ne­
deniyle aynı olasılıkların bizim vakamız için de geçerli 
olabileceğini düşünüyoruz. 

Patogenez tam olarak bilinmemekle birlikte çocuk­
luk çağında portal hipertansiyonlu hastalarda pulmoner 
hipertansiyon, etyoloji ile bağımlı olmaksızın gelişebile­
ceğinden bu hastalar asemptomatik oldukları devrelerde 
de E K G , telekardiyografi, ekokardiyografi ile izlenmeli 
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ve pulmoner hipertansiyon düşünüldüğünde kalp kate-
terizasyonu ile tanı kanıtlanmalıdır. 
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