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H e p a t o p u l m o n e r s e n d r o m ( H P S ) , karac iğer fonk­
s iyon bozuk luğu s o n u c u , akc iğer vaskü le r yapı la r ında 
değiş ik l ik ile karak te r i ze bir tablodur, ilk k e z 1 8 8 4 ' d e 
Flück iger , s i y a n o z , ç o m a k p a r m a k ve s i r ozun bir l ikte 
o lduğu bir h a s t a d a , akc iğer -karac iğer hasta l ığ ının klinik 
i l işkisini i fade e tmiş , 1935 'de de S n e l l 3 o l g u d a ka ra ­
ciğer ( K C ) hasta l ığ ı ile h e m o g l o b i n desa tü rasyonu a r a ­
s ında i l işkiyi göstermişt i r . 1 9 5 6 ' d a Ryde l l ve Hof fbauer 
ilk k e z 17 yaş ındak i jüven i l s i roz lu bir o l guda , pos tmor -
t em o la rak i n t r apu lmone r a r t e r i ovenöz (A -V ) a n a s t o -
m o z l a n göstermiş lerd i r (1-3). 

Ber the lo t ve ark. 1960 ' l a rda , o ldukça değer l i bir 
yön tem o lan , pu lmone r vaskü le r ağaç iç ine mik ro -opak 
g e l a t i n e n j e k s i y o n u i l e , p o s t m o r t e m o l a r a k y a p ı 
değiş ik l ik ler in i gös termiş le rd i r (3). 1 9 7 7 ' d e S tan ley ve 
ark. nek rops i ça l ı şma la r ında , p rekap i l le r A - V a n a s t o -
m o z ve p levra l sp ider nevüs ler i ve e lek t ro -mik roskop ik 
o larak kapi l ler ve venü l duva r ında ko l lagen tabakas ın ­
d a a r t ı ş i le o l a n k a l ı n l a ş m a y ı g ö s t e r m i ş l e r d i r (4) . 
1 9 7 9 ' d a W i l l i ams ve ark. fu lminant hepat ik ye tmez l ik te 
t ü m in t raas iner d a m a r l a r d a di f füz d i l a tasyon la ra dikkat 
çekmiş lerd i r (5). 1980 ' l e rden s o n r a özel l ik le kl in iği , f iz-
yopato lo j is i , tanı yön temle r i ve tedav is i k o n u s u n d a y a ­
pı lan ça l ışma lar la büyük i le r lemeler kaydedi lmişt i r . 

TANIM 
H P S ş u kr i ter lerden o luşmaktad ı r ; 1 - K C hasta l ığ ı ­

nın o l m a s ı , 2-Ar ter iya l o k s i j e n i z a s y o n d a bozuk luk ve a l -
veo loar te r iya l g radyent tek i art ış o l m a s ı , 3 - in t rapu lmo-
ner vaskü le r d i la tasyon lar ın o lmasıd ı r (1,3,6). 

H e m akut, h e m d e kronik K C hastal ık lar ı H P S ' a 
n e d e n o l m a k l a b e r a b e r , s ık l ık la s i r o z i le s o n u ç l a n a n 
kronik kC hasta l ığ ı o lan o lgu la rda göz lenmekted i r (1). 
Kryp togen ik , alkol ik, pr imer bi l ier s i r o z d a ve diğer KC 
patolo j i ler inde (kronik aktif hepat i t , s k l e r o z a n kolanjit , 
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akut fu lminant hepat i t -B, W i l s o n has ta l ığ ı , n o n - A n o n - B 
hepatit , hepat ik tümör ler . . . ) bu s e n d r o m ge l i şeb i lmek te ­
dir (1,3,6,7). B u r a d a en öneml i k o n u , por ta l h iper tan­
s i yonun ge l işmiş o lmasıd ı r , sirotik v e y a nonsirot ik por­
tal h iper tans iyon lu o l gu la rda H P S ' u n gel iş t iğ i gös te r i l ­
mişt ir (1,6,7). 

PATOLOJİ 
P o s t m o r t e m ça l ı şma la rda tespi t ed i len en yayg ın 

bulgular şunlardı r (1,3,4); 

1 ) P u l m o n e r vaskü le r ya tak ta , özel l ik le g a z t rans­
fer a lanının yak ın ında , prekap i l le r s e v i y e d e yayg ın d i la -
tasyon la r bulunur. 

2 ) A - V a n a s t o m o z l a r ; no rma l kapi l ler in gen i ş l eme­
s i y o l u y l a v e y a a n a t o m i k o l a r a k b u l u n a n p rekap i l l e r 
pu lmoner vaskü le r bağlant ı lar ın aç ı lmas ıy la o luşur . G a z 
t ransfer bö lge ler ine yak ın v e y a u z a k olabi l i r . 

3) P lev ra l sp ider nevüs le r bulunabi l i r . 

FİZYOPATOLOJİ 
H P S ' d a k i en öneml i bu lgu la rdan bir is i , h i p o k s e m i -

d i r . H i p o k s e m i ş u f i z y o p a t o l o j i k m e k a n i z m a l a r l a 
o luşmak tadr (1-3,7-13) ; 

1) Ven t i l asyon /Per füzyon (V /P ) denges iz l iğ i ; h ipok-
s ik pu lmoner vazokons t r i k s i yonun bozu lmas ıy la , k a p a n ­
ma v o l ü m ü n d e k i ar t ış la, vent l le o lan bö lge le rdek i uy­
g u n s u z per füzyon var l ığ ıy la o luşur . 

2 ) A - V sant ia r (sağ-so l ş a n t l a ş m a ile) n e d e n i y l e 
olur. 

3) A lveo lokap i l l e r m e m b r a n d a O2 d i f füzyonundak i 
b o z u l m a i le o lur . İ n t r a p u l m o n e r v a s k ü l e r pa to lo j i le r , 
kard iyak outputun a r tmas ı ve eritrosit kapi l ler geç iş z a ­
man ın ın k ı sa lmas ı , küçük havayo l la r ın ın fonks iyon la r ın ­
d a n bozuk luk d i f füzyon defek t ine n e d e n olur. 

4 ) O k s i h e m o g l o b i n a f f in i tes indek i değ iş ik l ik ler de 
h i p o k s e m i y e n e d e n olur. Er i t ros i t lerdeki 2 ,3 d i fos fog l i -
serat ın a r tmas ıy la O 2 d i s s o s i a s y o n eğr is i sağa k a y a r ve 
hemog lob in in 02 'ye aff initesi azal ı r . 

R o d r i g u e z - R o i s i n v e A g u s t i ' y e g ö r e P O s ' y i bel i r ­
l e yen in t rapu lmoner ( V / P ) v e e k s t r a p u l m o n e r (dak i ka 
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vent i lasyonu, ka rd i yak output) fak tö r le r vard ı r . B u n a 
göre V / P denges iz l iğ i h i poksem i ile birl ikte o lmayabi l i r , 
ventilasyon ve kard iyak output PC-2 'nin norma l sınır lar­
da kalmasını sağlayabi l i r (3). H P S ' l u o lgu la rda , PO2 tek 
başına gerçek o k s i j e n i z a s y o n anomal i s in i gös te remez , 
zira h ipervent i lasyon ve h ipers i rkü lasyon vardır . A l v e o -
lo-arteriyal g radyent oks i j en i zasyon patoloj is ini gös te ren 
iyi bir parametred i r (1,3). 

H P S ' d a k i e n be l i rg in değ i ş i k l i k kap i l l e r d i l a t as -
yonların o lmasıdı r . N o r m a l d e , 8 - 1 5 x 1 0 " 3 mm o lan kap i l -
lerin ç a p ı , 1 5 - 1 0 0 x 1 0 ' 3 m m ' y e ç ı k a r . B u d u r u m d a , 
02'nin kapi l ler in m e r k e z i n e d i f füze o lab i lmes i zor laşır . 
Kardiyak outputun a r tmas ı , d i f füzyon için kanın geç iş 
zamanının aza lmas ı g a z transfer in i sınır lar, bu neden le 
temel f izyopatoloj ik m e k a n i z m a n ı n d i f füzyon-per füzyon 
defekti o lduğu i fade ed i lmekted i r , yan i per füzyon ano ­
malisi sebeb iy le d i f füzyon defekt i o luşur (1). PO2 a z a ­
lır, P (A-a) O2 artar. Bu vaskü le r anormal l ik le r sıkl ık la 
orta ve alt l ob la rda gözleni r . H a s t a yatar p o z i s y o n d a n 
oturur p o z i s y o n a g e ç i ş t e h i p o k s e m i d a h a kö tü leş i r . 
Çünkü yerçek imi etk is iy le alt lob lardak i kan akımı d a h a 
da artar ve 02 'nin d i f füzyonu d a h a bozu lur . B u poz i s -
yonel değişikl ik di late ve direkt anos tomoz la r ı o lan k a -
pillerdeki kan ak ımın ı d a h a ar t ı rd ığ ından PO2 h ız la a z a ­
lır, buna or todeoks i denir (1,2,6,7). 

H P S ' d a k i in t rapu lmoner vaskü le r patoloj i ler in ne ­
deni, tam o la rak b i l i nmemek ted i r . Teo r i k o la rak ; KC 
fonksiyon bozuk luğu o lan has ta la rdak i mezen te r i k s i rkü­
lasyondan o luşan pu lmone r vazodi la tör ler in (VİP, pros-
tasiklin, P A F , g l u k a g o n , E D R F . . . ) , me tabo l i zmas ındak i 
ve t em iz lenmes indek i y ters iz l ik v e y a no rma l konsan t ­
rasyondaki m a d d e l e r e karşı pu lmoner endote l in in aşırı 
sens i t i zasyonu söz k o n u s u o lab i l i r . P u l m o n e r v a z o -
konstriktörlerin (endote l in , atr ia lnatr iüret ik faktör.. .) yok­
luğu v e y a inh ib i syonunun da o lab i leceği bi ld ir i lmektedir 
(2,3). 

KLİNİK 
Gene l l i k le K C hasta l ığ ına bağl ı s e m p t o m v e bu lgu­

lar vardır. 22 o lguluk bir se r ide , % 8 2 o ran ında asit , Gİ 
kanama, K C fonks iyon test ler inde b o z u l m a , h e p a t o m e -
gali, sarılık ve sp ide r nevüs gibi KC hasta l ığ ına yönel ik 
bulgular e lde edi lmişt i r (6). Özo fagus var is ve sp ider 
nevüs ile H P S a ras ında güç lü bir i l işkinin o lduğu bi ldi­
rilmiştir (1). D a h a az sık l ıkta göz lenen s o l u n u m s is temi 
semptom ve bulgular ı i se ; özel l ik le efor la ne fes dar l ığ ı , 
yatar p o z i s y o n d a n oturur p o z i s y o n a geç iş te ne fes dar­
lığının a r tmas ı şek l i nde t a n ı m l a n a n p la t ypne , ç o m a k 
parmak ve s i y a n o z d u r (1,6,7). 

Kl in iğ imizde, 24 kronik karac iğer hasta l ığı o lan o lgu 
üzerinde yapt ığ ımız a raş t ı rmada ; 7 o l g u d a öksürük , 6 
olguda ne fes dar l ığ ının o lduğunu gözledik . 

LABORATUVAR 
PA akc iğer graf i : Gene l l i k l e normald i r . D i ya f r agma 

yüksekliği, vo lüm le rde a z a l m a , p levral e f füzyon, intersti-
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s y e l değ iş i k l i k le r göz leneb i l i r (1 ,7) . 24 o lgu luk s e r i ­
m i z d e , % 2 5 o ran ında vo lüm le rde a z a l m a , % 4 . 2 o ran ın ­
d a p lev ra l e f f ü z y o n , % 2 0 . 8 o r a n ı n d a d a i n te rs t i sye l 
değiş ik l ik ler tespit ettik. 

Ar ter kan gazlar ı ( A K G ) : H i p o k s e m i ve o r todeoks i 
vardır , a lveo loar ter iye l g radyen t ar tmışt ı r ve h ipokapn i 
o lab i l i r . K rovvka v e a rk . ç a l ı ş m a l a r ı n d a , o l g u l a r ı n ı n 
% 5 9 ' u n d a P02'yi <60 m m H g bu lmuş la r , o r t a l a m a PO2: 

62 m m H g o larak bi ld i rmiş lerdi r . A y n ı ç a l ı ş m a d a orto­
deoks i % 8 8 o ran ında , a lveo loar ter iye l gradyent tek i art ış 
ise % 9 0 o l guda göster i lmişt i r (6). 24 o lgu luk s e r i m i z d e , 
o r ta lama P02'nin 77.1 ±9.6 m m H g o lduğu ve l i teratür le 
u y u m l u o la rak % 6 0 . 9 o r a n ı n d a o l g u d a h i p o k s e m i n i n 
(PO2<80 m m H g ) o l d u ğ u , a l v e o l o a r t e r i y e l g r a d y e n t i n 
%43 .6 o l g u d a artt ığını göz led ik . 

S o l u n u m fonks iyon test ler i ( S F T ) : S F T no rma l o l a ­
bi leceği gibi , restriktif ve obstrükt i f patern in de ge l işeb i ­
leceği bi ldir i lmişt ir (7). D L C O ' d a gene l l i k le a z a l m a var­
dır, % 5 0 - 8 0 o l guda gözlenebi l i r (7,15). B i z i m s e r i m i z d e , 
l i teratür le uyumlu o larak, 3 o l g u d a restriktif, 3 o l g u d a 
obstrükt i f paternin o lduğunu v e % 7 0 . 6 o l g u d a D L C O -
'nun azaldığını göz led ik . H i p o k s e m i k o lgu lar ın % 7 0 ' i n d e 
D L C O ' n u n azaldığını tespit ettik. 

P u l m o n e r h e m o d i n a m i : Yap ı l an ça l ı şma la rda g e ­
nel l ik le pu lmoner arter bas ınc ın ın ( P A B ) no rma l v e y a 
düşük o lduğu bi ldir i lmişt ir. H ipe rd inamik bir s i rkü lasyon 
vardır , kard iyak output ve i ndeks ar tmışt ı r . P u l m o n e r ve 
s is temik vaskü le r rez is tans la r aza lmışt ı r , p u l m o n e r arter 
vvedge basıncı normald i r (8-11). Ç o k nad i ren (%0.25) 
PAB 'n ın ar tabi leceği de bi ldir i lmişt ir (16). 

TANI YÖNTEMLERİ 
2 Y ö n l ü K o n t r a s t E K O : N o n i n v a z i v d i r , ilk k e z 

1981 'de H ind ve W o n g ta ra f ından kul lanı lmışt ı r , pu lmo­
ner vaskü ler d i la tasyonlar ı gös te rmede y ü k s e k spes i f i -
teye sahipt i r . Bu teknik, m ik rokabarc ık la r ın gen iş lemiş 
p u l m o n e r d a m a r l a r d a n g e ç i p so l k a l b e g e l m e s i , so l 
kalpte bu kabarc ık lar ın E K O ile tespit i i l kes ine dayan ı r 
(1,2,17). Krovvka ve ark. 38 o lgu luk bir se r ide , % 1 3 . 2 
o ran ında (17), Hopk ins ve ark. i se % 4 7 o ran ında o l u m ­
lu sonuç (18) bi ld i rmişlerdir . 

T e - 9 9 ile işaretl i m a k r o a g r e g a t e d a lbumin (Te-99 
M A A ) sint igraf is i : Non invaz ivd i r , pu lmone r d i l a tasyon ve 
sant iar ın var l ığ ında T e - 9 9 M A A hız la p u l m o n e r s i rkü ­
l a s y o n u geçerek , böbrek ve bey inde top lanı r , b u r a d a 
m a d d e l e r i n ö l ç ü m ü i l e p a t o l o j i t e s p i t e d i l e b i l i r 
(1,2,7,19). B i z i m 24 o lgu luk s e r i m i z d e 14 o l g u y a sint i-
grafi ça l ışması yapab i ld ik , bu o lgu la rdan 1 0 ' u n d a sağ -
so l şant f raks iyonunun art t ığını göz led ik . H i p o k s e m i k o l ­
gular ın % 8 5 . 7 ' s i n d e sağ-so l şant f r aks i yonunun art t ığını 
tespit ederek , h i poksemin in f izyopatolo j ik m e k a n i z m a l a ­
r ı iç inde pu lmoner vaskü le r ya tak tak i d i la tasyon la r ve 
ar ter iovenöz anas tomoz la r ın önem in i göz led ik . 

P u l m o n e r anj iograf i : P u l m o n e r vaskü le r a n o r m a l ­
l iğin tipini ve l o k a l i z a s y o n u n u gös te ren invaz iv bir y ö n ­
temdir , ilk k e z 1 9 6 6 ' d a Hanso t i ve S h a h ta ra f ından uy-
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gulanmışt ı r . Bu yön tem le 2 tip defekt saptanır ; 1) T ip 
1: a) Tip-1 m in ima l : no rma l v e y a sp ider benze r i da l l an ­
ma la r vardır, h ipoks i ve o r todeoks i bulunur , % 1 0 0 O2 

tedav is ine yanı t al ınabi l i r , b) T ip 1-i lerlemiş: diffüz s ü n -
ger ims i g ö r ü n ü m vardır , ş iddet l i h ipoks i ve o r todeoks i 
bulunur, % 1 0 0 O2 t edav is ine sınırl ı yanı t alınır. 2) T ip 
2: Direkt a r te r iovenöz a n a s t o m o z vardır, ş iddet l i h ipok­
si vardır ve % 1 0 0 O2 t edav is ine yanı t yoktur (1,2). 

Mu l t i p l iner t g a z e l i m i n a s y o n t e k n i ğ i ( M İ G E T ) : 
Ven t i l asyon /Per füzyon (V /P ) i l işkisini gös te ren o ldukça 
k o m p l e k s bir tekniktir. S w a n - G a n z kateter iy le pu lmoner 
ar ter k a t e t e r i z a s y o n u gerek t i r i r , 6 inert g a z ı i ç e r e n 
s tandar t g l i koz so lüsyonu per i fe rden in füze edi ld ik ten 
s o n r a ; a r te r i ye l , v e n ö z , e k s p i r e ed i l en h a v a d a k i O2-

C02-inert g a z miktar lar ı tespi t edil ir ve çeşit l i h e s a p l a ­
ma la rdan s o n r a akc iğer in V / P d e n g e s i göster i lebi l i r (8-
11). 

TEDAVİ 
Almi t r ine B i s m e s i l a t e (A .B) : Bas i t vent i la tuvar s i tü-

m ü l a s y o n e t k i s i n e b a ğ l ı o l a r a k , b u h a s t a l a r d a g a z 
d e ğ i ş i m i n d e d ü z e l m e s a ğ l a n a b i l e c e ğ i d ü ş ü n ü l m ü ş t ü r 
(11). N a k a s v e ark. A . B sonras ı P A B v e P V R ' d a ar t ış ı , 
g radyent te ve şant f r a k s i y o n u n d a düze lmey i , PO2 ve 
PCC>2'de hafif artışı göstermiş lerd i r (13). 

P r o s t a g l a n d i n inh ib i tör ler i : Sh i j o ve ark. p ros tog -
landin F2 a l fa ( IV) 'yı tak iben , i ndometaz in (oral) 6 g ü n ­
lük tedav i i le, o k s i j e n i z a s y o n d a ılımlı düze lme , a l v e o -
loarter iyel g radyent te hafif a z a l m a , sint igrafik o larak ta 
d i l a tasyon la rda değiş ik l ik o l duğunu i fade etmiş lerd i r (1). 
Andr i ve t ve ark. tek d o z IV i n d o m e t a z i n u y g u l a m a s ı 
s o n r a s ı ; o k s i j e n i z a s y o n , h e m o d i n a m i v e V / P d e n g e ­
s inde bir değiş ik l ik göz lememiş le rd i r (10). 

S o m o t o s t a t i n ano log la r r . Nö ropep t i t l e r i n s e k r e s -
y o n u ve e tk is in i b l o k e et t ik ler i d ü ş ü n ü l m e k t e d i r (2). 
K r o w k a ve ark. 4 gün lük s b c somatos ta t in uygu lan ımı 
sonras ı , o lgu lar ın ne s e m p t o m l a r ı n d a ne de P 0 2 ' s i n d e 
düze lme göz lememiş le rd i r (6). S c h w a r t z ve P o u n d ; 2 
haftal ık tedav iye r a ğ m e n bel i rg in bir yanı t tespit e d e m e ­
miş lerd i r (5). 

Kor t ikostero id ler : C a d r a n e l v e ark. kronik K C h a s ­
talığı ve ang io immünob las t i k len fadenopat i s i o lan bir o l ­
g u d a s tero id tedav is i sonras ı , klinik, E K O , sint igraf i ve 
M İ G E T ile bel i rg in ger i l emey i göstermiş lerd i r (20). 

S e m p a t o m i m e t i k ve be ta adrener j ik blokör ler : i so ­
proterenol ve feni lefr in gibi a jan lar ın başar ıs ız o lduğu 
tespit edi lmişt i r (1). P r o p a n o l o l , s i roz lu o lgu la rda öze l ­
likle var r iköz hemora j i r iskini azal t t ığı için öner i lmekted i r . 
Ö te y a n d a n pu lmone r d a m a r l a r d a be ta b l o k a s y o n y a ­
parak vaskü le r tonüsü ar t ı racağı v e V / P d e n g e s i n i d ü ­
ze l teceği bi ldir i lmişt ir , yap ı lan ça l ı şma la rda çok başarı l ı 
sonuç la r a l ınamamış t ı r (21). 

Ös t ro jen b lokör ler i ve p l a z m a e x c h a n g e öner i len 
d iğer med ika l tedavi lerdi r , fakat başarı l ı sonuç lar a l ına­
mamışt ı r . 
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Karac iğer t r ansp lan tasyonu : P u l m o n e r vaskü le r d i -
l a t a s y o n v e h i p o k s i k p u l m o n e r v a z o k o n s t r i k s i y o n u n 
d e p r e s y o n u K C hasta l ığ ın ın ş iddet ine bağl ı i se , t rans­
p l a n t a s y o n u n g a z değ iş im in i düze l teb i leceğ i d ü ş ü n c e ­
s iy le , ilk k e z 1 9 6 8 ' d e bu o lgu la rda bir tedav i yön tem i 
o larak u y g u l a n m a y a baş lanmış t ı r (1,3). S to l le r ve ark. 
pr imer bil ier s i roz lu bir o l g u d a , t r ansp lan tasyon son ras ı , 
37 .günde çomak pa rmak ta , 5 6 . g ü n d e T e - 9 9 M A A sint i -
g ra f is inde ger i l emey i göstermiş lerd i r (12). S c h w a n z e n -
berg ve ark. in t rapu lmoner şant ı ve ileri d e r e c e d e hi -
p o k s e m i s i o lan bir o l g u d a , tedav i sonras ı şant ta belir­
gin düze lmey i göz lemiş lerd i r (22). 

T ip 1 patterni o l an o lgu la rda , t r a n s p l a n t a s y o n a iyi 
yanı t a l ındığı ve fonks i yone l p rob lemler in iyi ger i led iğ i ; 
T ip 2 patterni o lan o lgu la rda i se , pek f a z l a yanı t ın a l ı ­
namad ığ ı b i ld i r i lmekle b e r a b e r bu k o n u d a net sonuç la r 
e lde ed i lememiş t i r (1). 

Vaskü le r e m b o l i z a s y o n : 1 9 8 7 ' d e Fel t ve ark. T i p 
1- i ler lemiş ve T ip 2 H P S ' d a co i l - sp r ing ile te rapöt ik 
e m b o l i z a s y o n u o k s i j e n i z a s y o n d a k i d ü z e l m e y i gös te r ­
miş lerd i r . K r o w k a ve ark. öze l l i k le tip 2 , h i p o k s e m i k , 
% 1 0 0 0 2 t e d a v i s i n e y a n ı t v e r m e y e n v e t r a n s ­
p lan tasyon sonras ı bel l i bir yanı t a l ı n a m a y a n o lgu la rda 
d e n e n e b i l e c e k bir y ö n t e m o lduğunu b i ld i rmiş lerd i r (1). 
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