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ÖZET 

Bu çalışmada polisitemi vera  hastalarında sağ ventrikül fonksiyonlarının ve 

pulmoner arter sertliğini değerlendirilmesi ve sağlıklı kontrollerle karşılaştırılması 

amaçlanmıştır. 

Çalışmaya 18-75 yaş arası çalışma dahil edilme ve dışlanma kriterlerine uygun 47 

kişilik polistemi vera hasta grubu ve 40 kişilik sağlıklı kontrol dahil edildi. Her iki grubun 

sosyo-demografik özellikleri incelendi. Konvansiyonel ekokardiyografik incelemede, sağ 

ve sol ventrikül sistolik ve diyastolik çapları, sağ ventrikül miyokardiyal performans 

indeksi, sağ ventrikül diyastolik fonksiyonları, tahmini sistolik pulmoner arter basıncı, 

pulmoner arter sertliği değerlendirildi. 3 boyutlu ekokardiyografi ile sağ ventrikül 

diyastolik ve sistolik hacimleri, sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu, triküspid anuler plan 

sistolik yer değiştirme ve sağ ventriküler fraksiyonel alan değişimi değerlendirildi. Strain 

ekokardiyografi ile sağ ventriküler global strain değerlendirildi. Ayrıca tüm bu 

paramaetrelerin pulmoner arter sertliği ile ilişkisi araştırıldı. 

Polisitemi vera ile takipli hastaların pulmoner arter sertliği değerleri kontrollerden 

daha yüksekti, ancak tahmini sistolik pulmoner arter basıncı değerleri gruplar arasında 

benzerdi. Sağ ventrikül sistolik fonksiyon belirteçlerinden sağ ventrikül miyokard 

performans indeksi polisitemi vera hastalarında kontrollerden daha yüksekti. Ayrıca strain 

ekokardiyografi ile değerlendirilen sağ ventriküler global strain ve 3 boyutlu 

ekokardiyografi ile elde edilen sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu, triküspid anuler plan 

sistolik yer değiştirme ve sağ ventriküler fraksiyonel alan değişimi polisitemi vera 

grubunda kontrol grubuna göre daha düşük izlendi.  

 Pulmoner arter sertliği ile hastalık süresi, tahmini sistolik pulmoner arter basıncı ve 

sağ ventrikül miyokard performans indeksi arasında pozitif korelasyon ve sağ ventrikül 

ejeksiyon fraksiyonu, triküspid anuler plan sistolik yer değiştirme ve sağ ventriküler 

fraksiyonel alan değişimi ve izovolümetrik akselerasyon zamanı ile arasında negatif 

korelasyon izlendi. Ayrıca hastalık süresi, tahmini sistolik pulmoner arter basıncı, sağ 

ventrikül miyokard performans indeksi, sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu ve sağ 
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ventriküler fraksiyonel alan değişimi pulmoner arter sertliğinin bağımsız prediktörleri 

arasında bulundu. 

Polisitemi vera hastalarında subklinik sağ ventrikül disfonksiyonu olabilir ve 

pulmoner arter sertliği değeri bu hasta grubunda pulmoner hipertansiyon ve sağ ventrikül 

disfonksiyonu erken tanısında kullanılabilir. 
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ABSTRACT 

In this study, it was aimed to evaluate right ventricular functions and pulmonary 

artery stiffness in polycythemia vera patients and compare them wih healthy controls. 

A group of 47 polycythemia vera patients and 40 healty controls, aged 18-75 years, 

who met the inclusion and exclusion criteria of the study, were included in the study. 

Socio-demographic characteristics of both groups were examined. In conventional 

echocardiographic examination, right and left ventricular systolic and diastolic diameters, 

right ventricular myocardial performance index, right ventricular diastolic functions, 

estimated systolic pulmonary artery pressure, pulmonary artery stiffness were evaluated. 

Right ventricular diastolic and systolic volumes, right ventricular ejection fraction, 

tricuspid annular plane systolic displacement and right ventricular fractional area change 

were evaluated with 3D echocardiography. Right ventricular global strain was evaluated by 

strain echocardiography. In addition, the relationship of all these parameters with 

pulmonary artery stiffness was investigated. 

Pulmonary artery stiffness values of patients followed up with polycythemia vera 

were higher than controls, but estimated systolic pulmonary artery pressure values were 

similar between groups. Right ventricular myocardial performance index, one of the right 

ventricular systolic function markers, was higher in polycythemia vera patients than in 

controls. In addition, right ventricular global strain evaluated by strain echocardiography 

and right ventricular ejection fraction, tricuspid annular plane systolic displacement and 

right ventricular fractional area change obtained by 3D echocardiograpy were lower in the 

polycythemia vera group than in the control group. 

There was a possitive correlation between pulmonary artery stiffness and disease 

duration, estimated systolic pulmonart artery presssure and right ventricular myocardial 

performance index, and a negative correlation between right ventricular ejection fraction, 

tricuspid annular plane systolic displacement and right ventricular fractional area change, 

and isovolumetric acceleration time. In addition, disease duration, estimated systolic 

pulmonary artery pressure, right ventricular myocardial performance index, right 
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ventricular ejection fraction, and right ventricular fractional area change were found to be 

independent predictors of pulmonary artery stiffness. 

Patients with polycythemia vera may have subclinical right ventricular dysfunction 

and pulmonary artery stiffness value can be used in the early diagnosis of pulmonary 

hypertension and right ventricular dysfunction in this patient group. 
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1.GİRİŞ ve AMAÇ 

 

Polisitemi, eritrosit kitlesindeki artışı ifade etmektedir. Polisitemi vera (PV) ise 

eritroid seride artışla birlikte, genellikle lökositoz, trombositoz, splenomegali ile 

karakterize kronik, klonal ve progressif bir miyeloproliferatif hastalıktır (1). Klinik başvuru 

esnasında hastaların büyük çoğunluğu asemptomatiktir. Hastaların yaklaşık 1/5’inde tanı 

anında veya öncesinde pulmoner emboli, serebrovasküler olay, miyokard enfarktüsü gibi 

sıklıkla arteriyel ve derin ven trombozu, hepatik ven trombozu (Budd-Chiari sendromu) 

gibi daha az oranda venöz tromboembolik komplikasyonlar ile birlikte pulmoner 

hipertansiyon gelişimi önemli morbidite ve mortalite nedeni olabilmektedir (2). 

Pulmoner Hipertansiyon (PH), sağ kalp kateterizasyonu (SaKK) ile değerlendirilen 

istirahatteki ortalama pulmoner arter basıncının (oPAB) ≥ 25 mmHg olması şeklinde 

tanımlanmaktadır (3,4). 

Kronik miyeloproliferatif neoplazmalar (MPN), PH’nun bir nedeni olarak kabul 

edilmektedir ve bu konu ile ilgili literatürde daha çok vaka serileri şeklinde kısıtlı sayıda 

çalışmalar mevcut olup patofizyolojik süreç net olarak aydınlatılamamıştır (5). MPN 

hastalarında PH gelişimi hastaların yaşam süresini ve konforunu ciddi oranda etkileyen 

önemli bir komplikasyon olup, aktive trombositlerden salınan büyüme faktörlerinin damar 

düz kas hiperplazisi yapması, pulmoner dolaşımda megakaryositlerin oluşturduğu 

tıkanıklıklara bağlı olarak geliştiği düşünülmektedir (6). 

Pulmoner arter sertliği (PAS), pulmoner vasküler yatağın yapısal özelliklerini ve 

işlevlerini değerlendirmek için geliştirilmiş nispeten yeni bir noninvaziv ekokardiyografik 

indekstir. PAS ve sonrasında Sağ Ventrikül (SaV)’de artan yük, PH’nun en önemli 

özelliklerindendir (4). Artmış olan pulmoner dolaşımdaki yük yeterli perfüzyonun 

sağlanması için SaV’de adaptif yanıta neden olur ve remodelingi indükler. SaV aşırı basınç 

yükü nedeniyle dilate olur ve azalmış kardiyak debi, septal düzleşme ve pulmoner arteriyel 

elastans ile uyumsuz SaV kontraktilitesi gibi ilerleyici ve dekompanse SaV yetmezliğinin 

iyi bilinen özelliklerini ortaya çıkarır (7,8). Tedavi edilmeyen PH, sağ kalp yetmezliğinden 
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kaynaklanan yüksek ölüm riski ile ilişkilidir (9). Tanı ve tedavide gecikme olması 

fonksiyonel durumda ve genel yaşam kalitesinde ciddi oranda düşüşe sebep olabilir. 

SaV’ün sistolik ve diyastolik performansının değerlendirlmesinde transtorasik 

ekokardiyografi (EKO) ilk tanısal değerlendirmenin önemli bir parçasıdır (4). Özellikle 

strain-deformasyon analizi SaV’deki kasılma değişikliklerini değerlendirmek için 

kullanılabilir (10).  

Ekokardiyografik görüntü kalitesindeki artışlara paralel olarak, son yıllarda 3 

boyutlu ekokardiyografi (3B EKO) kullanıma girmiştir. İki boyutlu olarak elde edilen 

görüntülerin üç boyutlu rekonstrüksiyonuna dayanan 3B EKO istenen düzlemden kalbe üç 

boyutlu bakılabilmesini sağlaması yanında, kalbin 2 boyutlu ekokardiyografi (2B EKO) ile 

elde edilemeyecek düzlemsel kesitlerinin alınmasına da olanak vermektedir (11).  

Biz de çalışmamızda bu bilgiler ışığında hematoloji kliniğinde polisitemi vera tanısı 

ile takipli olup kardiyak veya pulmoner fonksiyonları etkileyebilecek ek hastalığı olmayan 

hastalarda pulmoner arteryel sertliği ve sağ ventrikül fonksiyonlarının transtorasik 

ekokardiyografi ile değerlendirilmesini amaçladık. 
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2.GENEL BİLGİLER  

  

 2.1. Polisitemia Vera      

 

2.1.1. Tanım  

PV, eritroid seri başta olmak üzere değişken derecelerde morfolojik olgunluğa sahip 

myeloid ve megakaryositer serinin kontrolsüz çoğalması ile karakterize kronik, klonal ve 

progresif bir hastalıktır (12-14). Philadelphia kromozom negatif (Ph(-)), MPN’lardan 

biridir. PV, eritrositoz varlığı ile diğer MPN'lerden ayırt edilir ve tromboembolik olaylar, 

lösemik dönüşüm ve/veya miyelofibroz için artmış risk mevcuttur (1,15). Artmış eritrosit 

kitlesi tanı için yeterli olmamakta, kronik hipoksi, eritropoetin (EPO) salgılayan tümörler 

gibi sekonder birçok durumun dışlanması gerekmektedir. Eritrosit hücre öncüllerinin 

kontrolsüz çoğalmasından, büyük ölçüde Janus Kinaz 2 (JAK2) V617F mutasyonu 

sorumludur ve % 96 oranında pozitifliği saptanabilmektedir (16). 

 

2.1.2. Tarihçe 

Polisitemi veranın tarihsel gelişimi 3 dönemde incelenebilir. 1892 yılında Vaquez, 

daha sonra 1903 yılında Osler tarafından hastalığın tanımlandığı ve ilk teropatik 

flebotominin önerildiği birinci dönem, 1939 yılıyla başlayan eritrosit kitlesinin ölçümünün 

yapılabildiği, tanı ve ayırıcı tanıların geliştiği, ayrıca PV tedavisinde radyoaktif fosforun 

kullanıldığı ikinci dönem ve 1967-1997 yılları arasında PV tanı kriterlerinin genişletildiği, 

teropatik flebotomi farkındalığının arttığı, sitoredüktif tedavinin uzun dönem etkilerinin 

görüldüğü ve hidroksiürenin bulunduğu üçüncü dönemdir. 2005 yılında PV patogenizinin 

daha iyi anlaşılmasına ve yeni tedavilerin önünün açılmasına sebep olan JAK2 

mutasyonunun saptanmasıyla tarihsel olarak dördüncü dönem başlamıştır (17).  
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2.1.3. Miyeloproliferatif neoplazilerin sınıflandırılması  

Miyeloproliferatif hastalık kavramından ilk kez 1951'de William Dameshek 

tarafından bahsedilmiştir. Polisitemi vera, kronik miyeloid lösemi ve esansiyel trombositoz 

arasındaki fenotipik benzerlikleri tanımlayıp bu üç hastalığı miyeloproliferatif hastalıklar 

olarak gruplandırdı (18).  

2016 yılında ise güncel MPN sınıflandırması Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 

tarafından yapılmıştır (19) (tablo 1). 

 

Tablo 1 Dünya Sağlık Örgütü’nün miyeloproliferatif neoplazm sınıflandırması 

MİYELOPROLİFERATİF NEOPLAZMLAR 

 Kronik miyeloid lösemi, BCR-ABL1 + (pozitif) 

 Kronik nötrofilik lösemi  

 Polisitemia vera 

 Primer miyelofibrozis(PMF) 

                   PMF, prefibrotik/erken evre 

                   PMF, aşikar fibrotik evre 

 Esansiyel trombositemi 

 Kronik eozinofilik lösemi • 

 MPN, sınıflanmamış 

PMF: Primer miyelofibrozis, MPN: Miyeloproliferatif neoplazm 
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2.1.4. Epidemiyoloji 

PV hastaları sıklıkla hayatın 6. ve 7.dekatlarında tanı almakla birlikte, bazen 

çocuklarda ve adölesanlarda olmak üzere her yaşta ortaya çıkabilir (17,20-22). 

İnsidansı erkeklerde kadınlara göre biraz daha yüksek (erkeklerde yılda 2.8/100000, 

kadınlarda 1.3/100000) ve 70-79 yaş arası erkekler için en yüksek düzeydedir (yılda 

24/100.000) (23). 

  

2.1.5. Etiyoloji 

PV hastalığının etiyolojisi kesin olarak bilinmemektedir (24). Bazı ailelerde genetik 

yatkınlık olduğu, bazı hastalarda iyonize radyasyon ve mesleki olarak toksinlere maruz 

kalma rapor edilmiştir (25). 

  

2.1.6. Patogenez  

Dameshek, 1950 yılında bilinmeyen faktörlerce kemik iliğinin aşırı uyarılması, 

baskılayıcı faktörlerin eksikliği veya olmaması fikrini öne atmıştır (26). İlk kez 2005 

yılında kromozom 9p24 üzerinde yer alan JAK2 genindeki mutasyonun (JAK2V617F 

mutasyonu) tanımlanmasıyla, Dameshek’ in hipotezi doğrulanmış oldu.  

JAK2V617F mutasyonu sonucu JAK2’deki otoinhibitor olan psödokinaz parçası 

etkilenir ve sitokinlerden bağımsız olarak JAK-STAT yolağı anormal uyarılır. Sonuç olarak 

EPO etkisinden bağımsız çoğalabilen eritrosit kolonileri meydan gelir (27-29). 

JAK2V617F mutasyonu polisitemi vera hastalarının %96’ sında vardır ve hastaların %2-3 

kadarında da 2007 yılında saptanan Ekzon-12 üzerinde bulunan başka bir JAK-2 

mutasyonu gözlenmektedir (29-31). 
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2.1.7. Klinik ve fizik muayene bulguları 

Hastaların %40 kadarı herhangi bir yakınma veya bulgu göstermeksizin başka bir 

nedenle bakılan tam kan sayımında kaydedilen yüksek hemoglobin veya hematokrit düzeyi 

ile rastlantısal şekilde PV tanısı alırlar. Klinik bulgular ise hastalığa bağlı olarak total kan 

hacminin artmasına ve buna bağlı olarak gelişen hiperviskoziteden kaynaklanan 

hemodinamik değişiklikler sonucu (32), splenomegaliyle ilişkili olarak veya hemoraji, 

tromboz gibi komplikasyonlar ile ortaya çıkar (29,31).  

PV’da görülen belirti ve bulgular, eritrosit toplam kitlesindeki artış ile 

ilişkilendirilmektedir (32). Baş ağrısı, nefes darlığı, görme bozukluğu, gece terlemesi, kilo 

kaybı, kulak çınlaması, bayılma atakları, parmak uçlarında uyuşma ve hissizlik, efor 

dispnesi, halsizlik ve karakteristik olarak sıcak banyo sonrasında başlayan ve Akuajenik 

Pruritis olarak adlandırılan kaşıntı PV’de görülen başlıca yakınmalardır (33,34). 

Splenomegali hastaların yaklaşık %65’inde görülmektedir ve splenomegali olması 

ilerlemiş hastalık göstergesidir. Karında şişkinlik, erken doyma ve kilo kaybı gibi sekonder 

semptomlara neden olmaktadır. Bazı hastalarda splenomegali ye hepatomegali de eşlik 

edebilir (35). Ayrıca abdominal organlara bası sonucu portal hipertansiyon ve varis 

formasyonu gelişebilmektedir(21,26,36). 

Tromboz ve kanama PV’nin en ciddi seyreden komplikasyonları olup bazı hastalara 

venöz veya arteriyel tromboz sonrasında PV tanısı konulabilir. Tromboz kanamaya göre 

daha fazla görülmektedir(37).  

Tromboz; arteryel, venöz ve mikrovasküler sistemlerinde gelişebilir. Sıklıkla 

serebral, kardiyak ve mezenterik arterler etkilenir. Arteriyel trombozlar sıklıklarına göre 

serebrovasküler olaylar (geçici iskemik atak ve inme), miyokard infarktüsü ve periferik 

arteryel oklüzyon şeklinde sıralanabilir. Venöz sistemde alt ekstremite derin ven trombozu 

ve pulmoner tromboembolizm en sık görülen trombotik olaylar olmakla birlikte, hepatik 

ven trombozu (Budd-Chiari sendromu) özellikle genç kadınlarda sık görülür ve hepatik ven 

trombozu gelişen hastalarda özellikle PV açısından incelenmelidir (38). Eritromelalji 

mikrovasküler sisteminin trombotik sendromu olarak tanımlanır. Ekstremite distallerinde 
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eritem, konjesyon ve yanma hissi gibi semptomlara yol açabilir (39).  Ayrıca diğer 

mikrovasküler sistemde tromboza bağlı olarak baş ağrısı, ışığa hassasiyet, atipik göğüs 

ağrısı ve kaşıntı gibi semptomlar da görülebilir. 

Kanama daha çok cilt ve mukozalarda olup ekimoz, dişeti kanamaları, burun 

kanamaları, menoraji gibi semptomlara sebep olur. Gastrointestinal sistem kanamaları daha 

az görülmekle birlikte mortal seyredebilir. Çok nadiren de eklem içi, kas içi ya da 

retroperitoneal kanama görülebilmektedir (40). 

 

2.1.8. Tanı kriterleri 

Miyeloproliferatif hastalıkların klinik bulguları oldukça değişken olduğu gibi 

birbirleriyle de birçok benzerlik göstermektedir. Bu nedenle bu hastalıkların tanısının ve 

ayırıcı tanısının doğru yapılabilmesi için tanı kriterlerine ihtiyaç duyulmuştur. Hastalığın 

tanı kriterleri ilk olarak 1903 yılında Osler tarafından belirlenmiş, zaman içerisinde 

Polisitemia Vera Çalışma Grubu (PVSG), The British Committee for Standards in 

Haematology (BCSH) ve DSÖ grupları tarafından tekrardan düzenlenmiştir. En güncel ve 

hala kullanılmakta olan tanı kriterleri 2016’da yayınlanmış olup DSÖ grubuna aittir (tablo 

2). 

DSÖ tanı algoritmasına göre hemoglobin veya hematokrit değerlerine (Erkeklerde; 

Hb>16,5 g/dL veya HCT>%49, Kadınlarda; Hb>16.0 g/dL veya HCT>% 48) ile birlikte 

lökositoz, trombositoz, splenomegalinin bir veya birkaçının birlikteliği PV tanısını açıkça 

düşündürür, ancak eşlik eden diğer durumlar yokluğunda eritrositozun ayırıcı tanısı 

yapılmalıdır (34). Normal arteriyel oksijen saturasyonu olan kişilerde kırmızı hücre kütlesi 

ve plazma volüm değerlendirmesi konusunda yetersiz kalındığında; JAK2 mutasyon analizi 

yararlı olabilir (34). Normal serum EPO düzeyleri PV varlığını dışlamaz, fakat yüksek 

seviyeler sekonder nedenler için yol göstericidir (34). 
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Tablo 2 Dünya Sağlık Örgütü’nün Polisitemi Vera tanı kriterleri (2016) 

Major Kriterler 

1. Hemoglobin > 16,5 g/dl (erkeklerde) Hemoglobin 

    Hemoglobin > 16,0 g/dl (kadınlarda) 

veya 

    Hematokrit > %49 (erkeklerde) 

    Hematokrit > %48 (kadınlarda) 

veya 

   Artmış kırmızı kan hücre (KKH) kütlesi (Ortalama normal öngörülen değerin üzerinden 

% 25'ten fazla.) 

2. Kemik iliği biopsisinde belirgin eritroid, granülositik ve megakaryositik (pleomorfik, 

olgun megakaryositler) proliferasyon ile 3 seride hipersellülarite (panmyelozis) görülmesi 

3. JAK2 V617F veya JAK2 ekzon 12 mutasyonu varlığı 

Minör Kriter 

1. Normalin altında serum EPO düzeyi 

PV teşhisi, 3 ana kriterin ya da ilk 2 ana kriterin ve minör kriterin karşılanmasını 

gerektirir. 

 

DSÖ tanı kriterlerine göre PV tanısı, 3 majör kriterin veya minör kriter ile birlikte 

ilk 2 majör kriterin varlığını gerektirir. Bu tanısal kriterler, sadece sekonder polistemiyi 

dışlamak için uygun tanısal değerlendirmeye tabi tutulan hastalara uygulanmalıdır. Üçüncü 

major kriter ve minör kriter varlığı mevcut ise, kalıcı mutlak eritrositozlu olgularda 

(erkeklerde hemoglobin > 18.5 g/dl veya hematokrit > %55,5; kadınlarda hemoglobin > 

16.5 g/dl veya hematokrit > %49.5) ikinci major kriter gerekli olmayabilir. Bu durum, bazı 
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hastalarda tanı amaçlı kemik iliği değerlendirmesinin yapılmasına izin vermese de tanı 

anında kemik iliğinde myelofibrozisin saptanmasının prognostik değeri vardır. 

Periferik kan yaymasında genelde eritrosit morfolojisi normal olup, trombositoz 

sıktır ancak demir eksikliği eşlik ediyorsa eritrosit yapısı hipokromik ve mikrositer olabilir 

(41). Yine de bulgular hastalığın evresine göre değişmektir. Örneğin postpolisitemik 

miyeloid metaplazi evresinde ise belirgin anizositoz, poikilositoz ve gözyaşı damlası 

şeklinde eritrositler gözlenir (41). 

Kemik iliği biyopsisinde eritroid serinin baskın olduğu granülositik ve 

megakaryositik proliferasyon ile birlikte hiperselülarite mevcuttur (42). 

 

 2.1.9. Ayırıcı tanı 

PV’nın diğer eritrositoz yapan nedenlerden ve sekonder PV’dan(Tablo 3) ayırıcı 

tanısının yapılması gerekmektedir. PV hastalarında EPO düzeyi düşüktür ve oldukça 

spesifiktir. Sekonder eritrositoz yapan nedenlerde ise EPO düzeyi yüksek veya normal 

seviyelerdedir, bu nedenle ayırıcı tanıda EPO düzeyi dikkat edilmesi gereken bir 

paramatredir. Ayrıca hastalar da oksijen saturasyonuna (SO2) da bakılmalıdır. SO2’nu 

%92’nin altında olanlar hipoksik eritrositoz yapan nedenler açısından kardiyak veya 

pulmoner nedenler araştırılmalıdır. Hastalar da sigara ve yüksek yerlerde yaşama öyküsü 

olup olmadığı araştırılmalıdır. Bunun yanında uyku-apne sendromu açısından, olası akciğer 

patolojileri açısından araştırılmalıdır. Böbrek ve karaciğer hastalıklarına bağlı olarak ve çok 

nadir olarak da paratiroid adenomu ve karsinomuda sekonder eritrositoz meydana 

gelebileceğinden gerekli tetkikler yapılmalıdır. 
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Tablo 3 Polisitemi Vera ayırıcı tanıları 

1. Konjenital polisitemi nedenleri 

*Azalmış Epo düzeyi: Eritropoetin reseptörü mutasyonu  

*Epo normal veya artmış: 2,3 Bifosfogliserat eksikliği  

*Chuvash sendromu (von Hippel-Lindau gen mutasyonu) 

2. Akkiz polisitemi nedenleri 

A- Arteriyel hipoksemi  

*Yüksek rakımda yaşamak  

*Kronik akciğer hastalıkları 

*Hipoventilasyon sendromları 

   ve uyku apnesi  

*Siyanotik kalp hastalıkları 

*Karbonmonoksit zehirlenmeleri 

B- Renal hastalıklar  

*Hidronefroz  

*Renal arter stenozu  

*Renal transplantasyon sonrası  

*Renal tümörler  

*Renal kistler  

*Wilms tümörü 

C- Tümörler  

*Bronşial kanserler   

*Menenjiomlar  

*Uterin myomlar  

*Over tümörleri  

*Lenfomalar  

*Adrenal tümörler  

*Serebellar hemanjiomlar 

*Feokromasitoma 

D- Bazı ilaçlar  

*Epoetin alfa  

*Darbopoetin alfa  

*Androjenler 

E- Karaciğer hastalıkları  

*Hepatitler  

*Siroz  

*Hepatomalar 
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2.1.10. Tedavi 

PV tedavisinde amaç semptomları kontrol altında tutmak, tromboz, nüks, 

hematolojik transformasyonu önlemektir ve yaşam süresini uzatmaktır (43,44). Tromboz 

PV’de morbidite ve mortalitenin en önemli sebebi olduğu için bu hasta grubunda öncelikli 

hedef tromboz riskini en aza indirmek ve tedavi planını bu doğrultuda yapmaktır (29,45). 

Tedavi modalitesini etkileyen diğer durumlar; semptom kontrolü, kardiyovasküler risk 

faktörleri, lökositoz, gebeliktir (14). 

PV tedavisinde risk sınıflandırması yapılır ve tedavi yönetimi sınıflandırmaya göre 

uygulanır(46). 

 

2.1.11. Risk sınıflandırması 

Tromboz öyküsü olmayan 60 yaş altı hastalar düşük riskli olarak sınıflandırılır; 

diğerleri yüksek riskli olarak kabul edilir. 

 

2.1.11.1. Düşük riskli polisitemi vera hastalarının yönetimi 

60 yaş ve altı, tromboz öyküsü olmayan hastalar düşük riskli PV hastası olarak 

kabul edilir. Bu alt grubun yönetimi aşağıdakileri içerir: 

● Hematokriti yüzde 45'in altında tutmak için flebotomi, 

● Kullanımı için bir kontrendikasyon yoksa düşük doz aspirin, 

●Aspirine refrakter semptomların tedavisi,  

●Kardiyovasküler risk faktörlerinin (örn. kan basıncı kontrolü, kilo kaybı, fiziksel 

aktivite) değerlendirilmesi ve yönetimi ve sigarayı bırakma danışmanlığı 

Bu genel tedavi ilkeleri, düşük riskli PV'li çoğu hasta için geçerlidir.  
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Kontrolsüz PV ile ilişkili semptom varlığı, ilerleyici ve semptomatik splenomegali, 

lökosit veya trombosit sayısında progresif artış, flebotomiye intolerasyon olan düşük riskli 

hasta grupları dışında sitoredüktif tedaviye gerek yoktur (14). 

 

2.1.11.1.1 Terapötik flebotomi 

Terapötik flebotominin temel amacı, PV'de KKH kütlesini (yani hematokrit 

kontrolü) kontrol altında tutmaktır. Standart bir ünite flebotomi (500 mL), normal vücut- 

kitle indeksine sahip bir yetişkinde hematokriti yüzde 3 oranında azaltmalıdır. Erkekler 

haftada 1,5-2 ünite flebotomiyi tolere edebilirken, bazı kadınlar, yaşlı yetişkinler ve düşük 

vücut- kitle indeksine sahip veya kardiyopulmoner hastalığı olanlar haftada sadece 0,5 

ünite flebotomiyi tolere edebilir. Flebotomi mutlak demir eksikliği durumu oluşturarak 

polisitemiyi kontrol ettiğinden demir takviyesi yapılmamalıdır. 

 

2.1.11.1.2 Düşük doz aspirin 

Spesifik bir kontrendikasyonu olmayan tüm PV hastalarına düşük doz aspirin 

verilmelidir (29,47). PV'de trombozu önlemek ve mikrovasküler semptomları hafifletmek 

için güvenli ve etkili bir tedavi yöntemidir. 

PV'de düşük doz aspirin kullanımına ilişkin önemli bir istisna, trombositleri > 1 

milyon/mikroL olan ve edinilmiş von Willebrand sendromu (aVWS) için doğrudan von 

Willebrand faktörü (VWF) aktivitesi ölçülerek test edilmesi gereken hastalardır. Edinsel 

von Willebrand hastalığı olan hastalarda aspirin kullanılmamalıdır. 

 

2.1.11.2. Yüksek riskli polisitemi vera hastalarının yönetimi 

60 yaş üstü ve/veya tromboz öyküsü olan hastalar yüksek riskli PV hastası olarak 

değerlendirilir.  
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Bu alt grubun yönetimi aşağıdakileri içerir: 

 Hematokriti yüzde 45'in altında tutmak için flebotomi 

 Kullanımı için bir kontrendikasyon yoksa düşük doz aspirin ile tedavi. 

 Hidroksiüre (HU) ile sitoredüktif tedavi; interferon veya busulfan (seçilmiş 

hastalar için kabul edilebilir alternatiflerdir),  

 PV ile ilişkili semptomların tedavisi, 

 Kardiyovasküler risk faktörlerinin değerlendirilmesi (örn. kan basıncı 

kontrolü, kilo kaybı, fiziksel aktivite) ve sigarayı bırakma danışmanlığı 

Bu genel tedavi ilkeleri, yüksek riskli PV'li çoğu hasta için geçerlidir. 

 

2.1.11.2.1. Sitoredüktif ajanlar 

Sitoredüktif ajanlar, flebotomi ve düşük doz aspirin tedavisi ile birlikte yüksek risk 

özelliklerine sahip (yani >60 yaş ve/veya tromboz öyküsü) hastaların rutin yönetiminin bir 

parçasıdır. 

 

2.1.11.2.1.1. Ajan seçimi 

PV'de başlangıç sitoredüktif tedavi seçimine rehberlik edecek sınırlı karşılaştırmalı 

etkinlik verileri olduğundan, seçim kolaylık, maliyet ve toksisite profilinin yanı sıra 

hastanın yaşı, potansiyel doğurganlık ve diğer faktörlerden etkilenir. PV'li hastaların çoğu 

için HU'yu tercih edilmekle birlikte genç hastalarda (<40 yaş) ve doğurganlık çağındaki 

hastalarda Hu’nin kabul edilebilir alternatifi olan interferon (IFN) alfa veya busulfan 

başlangıç tedavisi tercih edilmektedir (32). 
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2.1.11.2.1.2. Hidroksiüre 

HU etkinliği, uygulama kolaylığı, düşük maliyeti, uzun vadeli güvenlik verileri ve 

uygun toksisite profili nedeniyle PV'nin başlangıç tedavisi için tercih edilen sitoredüktif 

ajandır. HU, DNA sentezini önleyen bir ribonükleotid redüktaz inhibitörüdür. PV'de 

trombosit sayısını düşürmede ve trombotik riski azaltmada etkilidir. HU'nun önerilen 

başlangıç dozu 15 mg/kg/gün'dür. HU'nun etki süresi 3-5 gün geçmesi gerektiğinden, doz 

ayarlamaları haftada bir defadan daha sık yapılmamalıdır. Doz, trombosit sayısı 100.000 ila 

400.000/mikroL arasında olacak ve nötropeni ve anemiyi sınırlayacak şekilde 

ayarlanmalıdır. Doz, hastanın gerçek vücut ağırlığına dayanmalıdır. Böbrek yetmezliği 

durumunda doz titrasyonu yapmak gerekirken,  karaciğer yetmezliği durumunda gerekmez. 

HU ile ilişkili advers olaylar arasında sitopeniler, mukokutanöz ülserler, diyare, 

periferik nöropati, cilt kanseri, potansiyel teratojenite ve nadir görülen ciddi pulmoner 

toksisite vakaları yer alır [31]. Etki mekanizması nedeniyle makrositoz/megaloblastik 

eritrositoz beklenir. 

Tedavi başarısızlığı, ciddi sitopenilere veya PV ile ilişkili semptomların yetersiz 

kontrolüne neden olmadan sitoredüktif tedavinin hematokriti yüzde 45'in altında 

tutamaması (devam eden flebotomi gereksinmesi olsun veya olmasın) olarak tanımlanır. 

 

2.1.11.2.1.3. İnterferon (IFN) alfa 

IFN-α, hematolojik öncül hücrelerin çoğalmasını engelleyerek etki eden; anti-

anjiyojenik, anti-proliferatif, proapoptotik, immünomodülatör ve farklılaştırıcı özelliklere 

sahip sitokindir. 

 IFN alfa, seçilmiş hastalarda PV'nin başlangıç sitoredüktif tedavisi için HU'ya kabul 

edilebilir bir alternatiftir. PV'li daha genç hastalarda (örn. <40 yaş) ve hamile kalabilecek 

hastalarda, HU yerine IFN alfa ile başlangıç tedavisini tercih edilmelidir, bu tercihin 

nedenleri arasında IFN ile sitogenetik remisyon elde etme olasılığı ve HU'nun teratojenitesi 

sayılabilir(31).   
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IFN, PV'li hastaların yaklaşık yüzde 80'inde eritrositozun kontrolünü, dalak 

boyutunu küçültmeyi ve inatçı kaşıntıdan kurtulmayı sağlar (38). Randomize olmayan uzun 

süreli çalışmalardan elde edilen sonuçlar, IFN'nin tek başına flebotomi veya flebotomi artı 

HU'ya göre splenomegali, trombositoz, kaşıntı ve trombohemorajik komplikasyonların 

daha iyi kontrolünü sağlayabileceğini düşündürmektedir (49,50). 

IFN daha pahalıdır ve genellikle HU'dan daha az iyi tolere edilir. Hastaların yaklaşık 

yüzde 35'i ateş, halsizlik, bulantı ve kusma gibi yan etkiler nedeniyle IFN alfa tedavisini 

bırakmıştır(51-54). 

 

2.1.11.2.1.4. Busulfan 

Busulfan, PV için kabul edilebilir bir ikinci basamak ajan olan bir alkilleyici ajandır, 

ancak etkinliği ve toksisitesi ile ilgili veriler sınırlıdır (31). PV tedavisinde on yıllardır 

kullanılmaktadır, ancak uzun süreli sitopeniler, kemik iliği aplazisi, cilt pigmentasyonu, 

pulmoner fibrozis ve/veya lösemi ile olan ilişkileri nedeniyle gözden düşmüştür (55-58). 

 

2.1.11.2.1.5. Diğer ajanlar 

Birinci basamak tedaviye yeterince yanıt vermeyen PV'li hastalar için 

düşünülebilecek diğer ajanlar arasında ruksolitinib, anagrelid, pipobroman ve radyoaktif 

fosfor (32P) bulunur. Hiçbiri PV için birinci basamak tedavi olarak uygun değildir, ancak 

bazıları European Leukemia Net (ELN) tarafından seçenekler arasında yer almaktadır (31). 

 

2.1.12. Prognoz 

PV hastalarının büyük bölümü hastalığın ilk döneminde asemptomatiktir ve ilk tanı 

anında izole polisitemi, trombositoz veya splenomegali saptanır. Eğer bu dönemde hasta 

tedavisiz kalırlarsa eritrosit ve trombosit üretimindeki artışa bağlı olarak semptomatik hale 

gelirler. 
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PV’de prognoz genel sağkalımın azalması, tromboembolik olayların insidansında 

artış ve çeşitli hematolojik komplikasyonlarla ilişkilidir. Tefferi ve ark’nın yaptığı 1,500 

üstü hasta ile yapılan bir çalışmada prognozu etkileyen risk faktörleri ileri yaş, lökositoz, 

venöz tromboz ve anormal karyotip varlığı ile ilişkili bulunmuştur (59). 

Optimal tedaviyi almayan semptomatik PV’ li hastaların sağkalımının 18 ay olduğu 

ve tedavi edilen hastalarda sağkalımın en az 13 yıl olduğu tahmin edilmektedir (60,61). Bu 

uzun sağkalım süresi miyeloid metaplazi, miyelofibrozis ve akut lösemi gibi hematolojik 

transformansyonların gelişmesine neden olabilir (52). 1638 hastanın dahil edildiği bir 

çalışmada kardiyovasküler mortalite oranı %45, lösemik dönüşüm oranı ise %13 

saptanmıştır(16).  

 PVSG’nun çalışmasına göre, çalışmanın ilk dört yılında hastalarda gelişen 

trombozun özellikle flebotomi tedavisi alan ve hematokrit kontrolü yeterince 

sağlanamayanlarda geliştiği görülmüştür. Uzun dönem sonuçlara bakıldığında ise önemli 

sayıda ölümün miyelosupresif ajanlarla tedaviye bağlı gelişen hematolojik ve 

nonhematolojik maligniteler sonucu olduğu görülmüştür (63-64). 

 

2.2. Sağ Ventrikül  

1616'da, Sir William Harvey, sağ ventrikül (SaV) fonksiyonunun önemini, ufuk 

açıcı incelemesi De Motu Cordis'te tanımlayan ilk kişiydi: “Dolayısıyla sağ karıncığın 

akciğerleri beslemek için değil, kanı akciğerlere iletmek için yapıldığı söylenebilir.” (65-

66). Takip eden uzun yıllar boyunca, kardiyolojide vurgu sol ventrikül (SoV) fizyolojisine 

verildi ve SaV çalışmasını gölgede bıraktı.  

20. yüzyılın ilk yarısında, SaV fonksiyonları ile ilgili çalışmalar, insan dolaşımının 

SaV kontraktil işlevi olmadan da yeterince işlev görebileceği hipotezini benimseyen ve 

ventriküler etkileşimin karmaşık yapısını hesaba katmayan küçük bir araştırmacı grubu 

tarafından yapılan açık bir perikardiyal köpek modeline dayanıyordu (67).  
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1950'lerin başlarından 1970'lere kadar, kalp cerrahları sağ kalp hipoplazisi cerrahi 

prosedürleri değerlendirirken sağ kalp fonksiyonun önemini fark ettiler. O zamandan beri 

SaV fonksiyonunun önemi kabul edilmiştir. 

Sağ ventrikül fonksiyonlarının değerlendirilmesi; kronik obstrüktif akciğer 

hastalıkları, pulmoner emboli, primer pulmoner hipertansiyon, SaV miyokard enfarktüsü, 

konjenital kalp hastalıkları ve kardiyopulmoner transplantasyon gibi durumlarda önemlidir. 

SaV, bir yanda sistemik venöz dönüşe ve diğer yanda pulmoner dolaşıma bağlı ince 

duvarlı hilal şeklinde bir yapıdır. Normal kalpte, SaV en önde yer alan kalp odacığıdır ve 

sternumun hemen arkasında yer alır. Triküspit kapağın halkası ve pulmoner kapak 

tarafından sınırlandırılır. SoV hacminden %10 ila %15 daha büyük hacime sahip olmasına 

rağmen daha ince bir serbest duvara (yetişkinlerde 3 ila 5 mm) sahiptir. Kütle olarak üçte 

bir ila altıda bir oranında daha küçüktür (68,69). SaV'ü görüntülerken, ön, yan ve alt 

duvarların yanı sıra bazal, orta ve apikal segmentlere ayrılabilir (70).  

SaV 3 bileşenle tanımlanabilir: (1) triküspit kapak, korda tendinea ve 3 veya daha 

fazla papiller kasdan oluşan giriş; (2) trabeküllü apikal miyokard; ve (3) düz miyokardiyal 

çıkış bölgesine karşılık gelen infundibulum veya konus (71-72). 

  SaV 'ün birincil işlevi, sistemik venöz dönüşü almak ve onu pulmoner 

arterlere pompalamaktır. Normal şartlar altında, SaV, SoV ile seri olarak bağlanır ve bu 

nedenle, ortalama olarak aynı etkin strok hacmini pompalamak zorundadır. 

SaV kasılması, giriş ve trabeküllü miyokardın kasılması ile başlar ve 

infundibulumun kasılması ile sona eren ardışık hareketleri (yaklaşık 25 ila 50 ms arayla) 

içerir (72). SaV, 3 ayrı mekanizma ile kasılır: (1) körük etkisi yaratan serbest duvarın içe 

doğru hareketi; (2) uzun ekseni kısaltan ve triküspit halkayı apekse doğru çeken 

uzunlamasına liflerin kasılması; ve (3) SoV kontraksiyonuna sekonder bağlanma 

noktalarında serbest duvarda traksiyon (73). SaV 'ün longitudinal kısalması radyalden daha 

fazladır(74).  
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SoV'ün aksine, büküm ve rotasyon hareketleri SaV kontraksiyonuna önemli ölçüde 

katkıda bulunmaz. yrıca, SaV 'ün daha yüksek yüzey-hacim oranı nedeniyle, aynı atım 

hacmini çıkarmak için daha küçük bir içe doğru hareket gereklidir (73). 

Normal koşullar altında, SaV, düşük empedanslı, oldukça genişleyebilir bir 

pulmoner vasküler sistem ile bağlıdır. Sistemik dolaşımla karşılaştırıldığında, pulmoner 

dolaşım çok daha düşük bir vasküler dirence, daha fazla pulmoner arter esneyebilirliğine ve 

daha düşük periferik nabız dalgası yansıma katsayısına sahiptir (75). Normal koşullar 

altında, sağ taraftaki basınçlar, karşılaştırılabilir sol taraftaki basınçlardan önemli ölçüde 

daha düşüktür (76). SaV sistolik basıncı, düşük pulmoner arter diyastolik basıncını hızla 

aştığı için SaV izovolümik kasılma süresi daha kısadır. 

En sık olarak PH'ye sekonder olan SaV basıncı aşırı yüklenmesi, SaV hipertrofisine, 

ağırlıklı olarak interventriküler septumun sistol sonu ve erken diyastolik düzleşmesine ve 

nihayetinde ilerleyici SaV dilatasyonu ve disfonksiyonuna yol açar. SaV sistolik 

fonksiyonundaki anormallikler genellikle istirahatte mevcuttur, ancak egzersiz ek olarak 

azalmış rezervin yanı sıra sınırda veya latent ventriküloarteriyel ayrılma ve bekleyen sağ 

kalp yetmezliğini ortaya çıkarabilir (77,78). PH ilerledikçe, SaV boyuna kısalmaya daha az 

ve enine duvar hareketine daha fazla bağımlı hale gelir (79,80). Miyokardiyal deformasyon 

ve EF, global fonksiyon korunmuş görünse bile apekste azalır (81). SaV boyutları ve 

fonksiyon bilgisi PH'da önemlidir. Sağ ventrikül basıncı aşırı yüklenmesi, hem 

kardiyomiyosit hipertrofisi hem de fibrozisin artan sertliğe katkıda bulunduğu azalmış 

kompliyans ve gevşeme ile birlikte SaV diyastolik disfonksiyonu ile de ilişkilidir (82). 

Hacim aşırı yüklenmiş RV'nin ayırt edici özellikleri, SaV dilatasyonu ve hipertrofisi, 

korunmuş kalınlığa rağmen artan serbest duvar kütlesi ve ağırlıklı olarak diyastolik sola 

doğru septal kaymadır. Hacim yüklenmesi, basınç yüklenmesinden çok daha iyi tolere 

edilir. Hacim aşırı yüklenmesi kavramsal olarak ön yükte baskın bir artışı temsil etse de, 

SaV dilatasyonu artan duvar gerilimine ve ard yükte kaçınılmaz bir eş zamanlı artışa yol 

açar. 
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2.3. Pulmoner Hipertansiyon 

PH, en sık sol kalp yetmezliği olmak üzere, akciğer hastalıkları, yapısal kalp 

hastalıkları,  pulmoner tromboemboli, kronik enfeksiyonlar ve hematojik bozukluklar gibi 

bir dizi hastalığa sekonder gelişen, bazen de kendisi primer bir hastalık olan, potansiyel 

olarak hayati risk yaratan klinik bir durumdur (4). En son 2019 yılında yapılan 6. Dünya 

PH sempozyumunda PH, SaKK ile değerlendirilen istirahat oPAB >20 mmHg ve pulmoner 

vasküler direnç ≥3 Wood birimi olması olarak tanımlanmıştır (83). Prekapiller PH, 

prekapiller PH'nin diğer nedenlerinin yokluğunda pulmoner arter wedge basıncı ≤15 mmHg 

ve pulmoner vasküler direnç>3 Wood birimi ile karakterizedir. Bunun yanında, noninvaziv 

bir tetkik olan ekokardiyografi de PH taramasında kullanılır. EKO’de tahmini sistolik 

pulmoner arter sistolik basıncının (sPAB)≥35 mmHg’nin üzerinde olması pulmoner 

hipertansiyon araştırılmasını gerektirir (84).  

2018 yılında Dünya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu’nda pulmoner 

hipertansiyon etiyolojilerine göre 5 farklı kategoride sınıflandırılmıştır (83) (Tablo 4). 
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Tablo 4 Pulmoner Hipertansiyon Sınıflandırması 

1. Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) 

  1.1 İdiopatik PAH  

  1.2 Kalıtsal PAH 

  1.3 İlaç ve toksinle indüklenmiş PAH 

  1.4 İlişkili PAH: 

    1.4.1 Bağ doku hastalığı 

    1.4.2 HİV infeksiyonu 

    1.4.3 Portal hipertansiyon 

    1.4.4 Doğuştan kalp hastalığı 

    1.4.5 Şistozomiyazis 

  1.5 Uzun dönem kalsiyum kanal blokerlere cevap veren PAH 

  1.6 Aşikar venöz /kapiller tutulum özelliği gösteren PAH (Pulmonermveno 

oklüzif hastalık, Pulmoner kapiller hemanjiyomatoz) 

  1.7 Yeni doğanın persistan PH sendromu 

2. Sol kalp hastalığına bağlı PH 

  2.1 Korunmuş sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu (SoVEF)’ li kalp yetmezliğine 

bağlı PH 

  2.2 Azalmış SoVEF’li kalp yetmezliğine bağlı PH 

  2.3 Valvüler kalp hastalığı 

  2.4 Post kapiller PH’den olan doğuştan/kazanılmış kardiyovasküler durumlar 

3. Akciğer hastalığı ve/veya hipoksiye bağlı PH 

  3.1 Obstrüktif akciğer hastalığı 
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  3.2 Restriktif akciğer hastalığı 

  3.3 Karışık restriktif/obstrüktif paternli diğer akciğer hastalıkları 

  3.4 Hipoksinin olmadığı akciğer hastalıkları  

  3.5 Gelişimsel akciğer hastalıkları 

4. Pulmoner arter tıkanıklığına bağlı 

  4.1 Kronik tromboembolik PH 

  4.2 Diğer pulmoner arter obstrüksiyonları 

5. Açık olmayan ve/veya çoklu faktörlü mekanizması olan PH 

  5.1 Hematolojik bozukluklar  

  5.2 Sistemik ve Metabolik Bozukluklar 

  5.3 Diğer 

  5.4 Kompleks konjenital kalp hastalıkları 

 

 

PH her yaştan, ırktan ve cinsiyetten bireyleri etkiler. Bununla birlikte, geniş 

sınıflandırma ve çoklu etiyolojiler nedeniyle, PH prevalansı ve PAH dahil olmak üzere 

farklı formları hakkında doğru tahminler elde etmek zor olmuştur. Bununla birlikte, 

idiyopatik PAH ve kalıtsal PAH genel popülasyonda nadirdir ve bir milyon yetişkin başına 

5 ila 15 vaka olduğu tahmin edilmektedir (85-87). PH hastaları erken evrelerde 

asemptomatik olabilir ve daha sonra hastalarda eforla nefes darlığı, nefes darlığı, 

yorgunluk, göğüs ağrısı, senkop veya sağ kalp yetmezliğine bağlı semptomlar gelişebilir 

(4).  
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2.3.1. Miyeloproliferatif neoplazmlar ve pulmoner hipertansiyon 

PH’nun MPN ile ilişkili olduğu çeşitli vaka raporları ve retrospektif çalışmalarda 

bildirilmiştir (88-94). Bu raporlara göre, PH, MPN'li hastaların %5 ila %48'ini etkiler; 

burada büyük değişkenlik, oldukça küçük hasta gruplarının geriye dönük raporlanmasından 

kaynaklanmaktadır. 2001 yılında Dingli ve ark. (95) hem MPN hem de PH'si olan beklenen 

100000 kişilik popülasyonda 0,53 hastanın aksine 26 hastayı tanımlayan ve bu nadir 

hastalıkların beklenenden daha yüksek bir birliktelik gösterdiğini gösteren kayıt tabanlı bir 

çalışma yayınladı. PH tanısından sonra ortalama 18 aylık sağ kalım gözlenen bu hastalarda 

mortalite yüksekti ve hastaların büyük çoğunluğunda ölüm nedeni kardiyopulmoner idi 

(95). 

Bu gözlemlere dayanarak, Avrupa Kardiyoloji Derneği (ESC) ve Avrupa Solunum 

Derneği'nin (ERS) pulmoner hipertansiyon tanı ve tedavisine yönelik 2015 kılavuzları, 

MPN'yi belirsiz ve/veya çok faktörlü mekanizmalara sahip PH'nin spesifik bir nedeni 

olarak kabul etmiştir (4). 

  Ph (-) MPN’li hastalarda PH patofizyolojisinin; akciğer miyeloid 

metaplazisi, dolaşımdaki megakaryositler tarafından pulmoner damarların tıkanması, 

yüksek düzeyde trombosit kaynaklı büyüme faktöründen kaynaklanan arter düz kas 

hiperplazisi, artmış anjiyogenez ve anormal dolaşımdaki endotelyal hücre-endotelyal 

progenitör hücre oranı gibi çok faktörlü olduğu düşünülmektedir (91). 

PH ile yapılan çalışmaların büyük kısmında, her bir hastalıktan ziyade tüm 

miyeloproliferatif neoplazmalara odaklanmıştır. Hasta sayısı az olan birçok çalışmada PH 

prevalansı esansiyel trombositemide %44, polisitemi verada %22, primer miyelofibrozda 

%37 ve kronik miyeloid lösemide %25 olarak değerlendirilmiştir (96). PV hastalarında PH 

prevalansını belirlemek amacıyla yatan hasta veritabanı kullanılarak yapılan bir çalışmada 

ise PV olan 38.395 hasta ve PV olmayan 39.395.521 hastanın verilerinden PV’nın yaklaşık 

3 kat daha yüksek PAH riski ile ilişkili olduğu görülmüştür (97). 
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2.4. Ekokardiyografi 

EKO yüksek frekanslı ses dalgaları kullanılarak kalbin ve kalp içinde akım halindeki 

kanın görüntülenmesi ve incelenmesi yöntemidir. İçinde bulunan piezo-elektrik 

kristallerinin elektrik akımı ile uyarılarak ses dalgaları oluşturduğu bir prob ile görüntüler 

elde edilir. Prob ses dalgalarını dokulara iletilir ve geri dönen/yansıyan dalgaları toplar. 

Elde edilen dalgalar belirli bir işlemden geçirilerek karakteristik ekran görüntülerine 

dönüştürülür. Erişkin kardiyak görüntülemede 4-7 MHz aralığındaki ultrason dalgaları 

kullanılır. Daha yüksek frekanslı ultrason dalgalarında çözünürlük artar, ancak doku 

penetrasyonunu azalır (98).  

EKO, en sık kullanılan kardiyak görüntüleme yöntemlerindendir. Tespit edilmesi 

zor perikardiyal efüzyon, erken ventrikül disfonksiyonu, erken kardiyomiyopati ve sessiz 

kapak hastalığı gibi birçok durum EKO ile hızlı bir şekilde teşhis edilebilir (98). 

 

2.4.1. Ekokardiyografik Değerlendirme Yöntemleri 

EKO, transtorasik veya transözofageal olarak yapılabilen bir görüntüleme 

yöntemidir. 2D, M-mode ve Doppler görüntüleme temel ekokardiyografi modaliteleri 

olmakla birlikte farklı Doppler görüntüleme yöntemleri ve 3B EKO ile daha hassas 

ölçümler yapılabilmektedir (99-101). 

 

2.4.1.1. İki boyutlu görüntüleme 

EKO görüntülemenin temelini iki boyutlu görüntüleme oluşturur. Gerçek zamanlı, 

kalbin belirli bir kesitinin yapısı ve hareketi hakkında bilgi sağlar. Parasternal, apikal, 

subkostal ve suprasternal pencereleri en sık kullanılan inceleme yöntemleridir (98,102). 

Apikal ve parasternal değerlendirmeler hasta sol lateral dekübit pozisyona getirilerek 

yapılırken subkostal ve suprasternal değerlendirmeler ise hasta supin pozisyondayken 

yapılır. 
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2.4.1.2. M-mod görüntüleme 

Kardiyak yapıların hareketleri hakkında daha hassas ölçümler vermesi nedeni ile 2B 

ekokardiyografiyi tamamlamaktadır. 2B ekokardiyografik görüntüde incelemek istenen 

yapının üstüne kursör getirilerek görüntü elde edilir (Şekil 1). Kalp odacıklarının çapların 

ölçümü ve özellikle belirli kardiyak yapıların hareket anormalliklerini incelemek için 

kullanılır. SaV değerlendirilmesinde çok kullanışlı değildir (103). 

Şekil 1 M-mod yöntemi ile TAPSE ölçüm görüntüsü 

 

 

2.4.1.3. Doppler görüntüleme 

Doppler etkisi, dalga özelliği gösteren herhangi bir fiziksel cismin, frekans ve dalga 

boyunun hareketinin (uzaklaşan veya yakınlaşan) bir gözlemci tarafından farklı zaman veya 

konumlarda farklı şekillerde algılanması olayıdır (98,104). Doppler EKO, kalp ve büyük 

damarların içinden geçen kan akımının yönü ve hızı ölçülebilmektedir. Kardiyak 

görüntülemede üç farklı Doppler yöntemi kullanılmaktadır. 
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2.4.1.3.1. Continous wave - CW (Devamlı akım) doppler 

CW Doppler, biri sürekli iletim için ve ikincisi ultrason sinyallerinin sürekli alımı 

için olan iki özel ultrason kristali kullanır. Bu, çok yüksek frekanslı Doppler kaymalarının 

veya hızlarının ölçülmesine izin verir. CW Doppler hassastır, ultrason sinyalinin tüm 

uzunluğu boyunca hız ölçümü yapar.  Ancak spesifik bir derinlik belirlenemez ve hız 

ölçümleri lokalize edilemez. 

CW Doppler tipik olarak pulmoner hipertansiyon ve aort darlığında olduğu gibi 

daha yüksek hızları ölçmek için kullanılır (98, 105) (Şekil 2). 

 

 

Şekil 2 Şiddetli aort darlığı olan bir hastanın aort kapak CW doppler görüntüsü 
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2.4.1.3.2. Pulse wave - PW (Vuru akım, nabızlı) doppler 

PW Doppler de, doppler sinyalleri gönderildikten sonra, yeni bir sinyal göndermek 

için, yansıyan sinyallerin transdusere ulaşmasını beklenir. Ultrason ışınının tüm uzunluğu 

boyunca sinyali kaydeden CW Doppler'in aksine, PW Doppler, belirli bir bölgede yerel kan 

akış hızlarının örneklenmesine izin verir. 

Bu modalite özellikle mitral veya triküspit inflow, pulmoner venöz akış, sol atriyal 

apendiks akış, sol ventrikül çıkış veya SaV çıkış kan akışlarıyla ilişkili nispeten düşük hız 

akışlarını değerlendirmek için kullanışlıdır (Şekil 3). 

 

 

Şekil 3 Pulmoner kapağın PW doppler görüntüsü 
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2.4.1.3.3. Renkli akım doppler görüntüleme 

Renkli akım doppler görüntüleme, PW Doppler ekokardiyografi ilkelerine 

dayanmaktadır. Renkli akım doppler görüntüleme de, görüntünün bir bölümünü belirli 

kurallar çerçevesinde renklendirmek için kan akış hızının ve yönünün ölçümleri kullanılır.  

Renkli akım doppler görüntüleme ile hızlar bir renk ölçeği kullanılarak görüntülenir; 

dönüştürücüye doğru akış tipik olarak turuncu/kırmızı olarak görüntülenir ve 

dönüştürücüden uzaklaşan akış mavi olarak görüntülenir. Türbülanslı akış, çeşitli hız ve 

yönlerde kan akışı ile karakterize edilir. Jetler içindeki hızların varyansı genellikle çok 

renkli bir mozaik görüntü olarak renk kodludur ve regürjitan akış için hassas taramayı 

mümkün kılar (102-105) (Şekil 4). 

 

 

Şekil 4 Color doppler ile değerlendirilen mitral yetmezlik görüntüsü 
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2.4.1.4. Doku doppler ekokardiyografi 

Doku Doppler EKO, ilk olarak 1989 yılında Isaaz ve ark. tarafından SoV posterior 

duvar hareketlerinin değerlendirilmesi amacıyla kullanılmıştır (106). 

Doku Doppler EKO, miyokardiyal kontraksiyon hızını kaydetmek için kullanılan bir 

PW Doppler şeklidir. Konvansiyonel Doppler görüntülemelerin aksine miyokard 

hareketiyle oluşan düşük hızlı ve yüksek amplitüdlü sinyallerin saptanmasına olanak sağlar 

(Şekil 5).  

SoV diyastolik fonksiyonunun değerlendirmesinde, doku Doppler EKO kardiyak 

debiden bağımsız olarak SoV relaksasyonunun ölçülmesine olanak verdiği için 

kullanışlıdır. 

 

Şekil 5 Doku doppler görüntüsü 
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2.4.1.5. Spektral doppler ekokardiyografi 

Spektral Doppler EKO, kan akışı yönü, hızları ve türetilmiş basınç gradyanları dahil 

olmak üzere kardiyovasküler hemodinamiğin nicel olarak belirlenmesine imkan verir. 

Spektral Doppler ekokardiyografide, dolaşımdaki eritrositlere iletilen ve yansıyan dalga 

boylarındaki değişiklikler hızlara çevrilir. Hem CW hem de PW Doppler görüntülemeden 

faydalanılır (107). Kalp kapakçıklarının spektral Doppler incelemesi, geçiş hızının, valvüler 

gradyanların ve kapak alanlarının hesaplanmasına ve varsa darlığın derecelendirilmesinde 

spektral doppler EKO’dan faydalanılır(108). 

 

2.4.1.6. Strain ekokardiyografi 

Miyokardiyal strain, miyokardiyal doku deformasyonunu değerlendirmek amacıyla 

kullanılan bir yöntemdir. Bir miyokard segmentinde yüzde olarak orijinal uzunluğuna 

oranla meydana gelen değişimi ölçer. Global ve segmental miyokard mekaniği hakkında 

değerli bilgiler sağlar. Pozitif strain, diyastol sırasındaki miyokardiyal uzamayı gösterir. 

Negatif strain ise, sistol sırasında miyokardiyal kısalmayı gösterir (109). Doku 

deformasyon hızı strain rate olarak tanımlanır (110). 

Renkli doku Doppler EKO ile yüksek kare hızları ve yüksek zamansal çözünürlük 

kullanılarak Doppler hız verilerinden strain ve strain rate hesaplanabilir (111). 

Doppler EKO ile doppler hız verilerinden strain ve strain rate hesaplanabilir. Ancak 

doppler görüntülemenin açıya bağımlılığı göz önüne alındığında, bu yaklaşımla sadece 

longitudinal strain ölçülebilir. Bununla birlikte, son zamanlarda geliştirilen speckle-

tracking (benek takibi) ekokardiyografi, açıdan bağımsız ve miyokardiyal deformasyonun 

daha kapsamlı değerlendirmesine izin veren bir tekniktir (111,112). Akut koroner olayların 

takibinde, SoVEF’nin belirlenmesi, subklinik miyokard disfonksiyonunun saptanması, SaV 

fonksiyonlarının değerlendirilmesi gibi birçok yerde kullanılabilir (111). 
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2.4.1.7. Üç boyutlu ekokardiyografi 

2B ekokardiyografik görüntülerin birçok düzlemde birleştirilmesiyle oluşturulan 

gelişmiş bir tekniktir. 3B EKO ile 2B EKO’deki sık karşılaşılan geometrik yapı, 

endokardiyal değerlendirme gibi uzun süredir var olan sınırlılıkları kaldırmıştır. SoV hacmi 

ve kütlesi, kompleks bir yapıya sahip olan SaV değerlendirilmesinde 3B EKO değerli 

bilgiler sağlamaktadır (113). 

 

2.5. Pulmoner Arteryel Sertliği  

Arteryel sertlik, damar duvarındaki hücresel ve yapısal elementlerdeki 

değişikliklerin dinamik ve karmaşık etkileşimi ile gelişir. Aortik sertlik sol ventrikül 

disfonksiyonu gelişiminde ciddi bir prediktör olduğu, aynı zamanda kardiyovasküler 

mortalite ve morbidite artışını öngörmede bağımsız bir risk faktörü olduğu, artan yaşla 

ilişkili olduğu literatürlerde gösterilmiştir (114,115).  

PH erken evrelerinde pulmoner arterde vazokonstriksiyon geliştiğine ve aşırı 

vazokonstriksiyonun endotel disfonksiyonuna yol açtığına inanılmaktadır (116). PAS, 

pulmoner vasküler yatağın yapısal özelliklerini ve işlevlerini değerlendirmek için 

geliştirilmiş nispeten yeni bir indekstir. Yapılan çalışmalar, pulmoner arter esneyebilirliği 

ile PAB arasında korelasyon olduğunu ve elastisite parametrelerinin veya PAS’in yüksek 

PAB'ın belirlenmesinde kullanılabileceğini göstermiştir (117,118). Artan PAS değerlerinin 

SaV ard yükünü artırarak SaV disfonksiyonuna katkıda bulunduğu bildirilmiştir. Sağ kalbi 

etkileyen çeşitli hastalıklarda bu indeks normal sağlıklı popülasyondan daha yüksek 

bulunmuştur (118-121). Sertlik damar ağacının her yerinde aynı değildir ve periferik 

arterlerden daha çok santral arterlerde meydana gelir (122,123). 

PAS değerlendirmesinde altın standart yöntem sağ kalp kateterizasyonu ile yapılan 

invaziv ölçümlerdir. İnvaziv yöntemlerin klinik uygulamalarının zorluğu nedeniyle 

ekokardiyografi, Bilgisayarlı tomografi (BT) ve manyetik rezonans görüntüleme (MRG) ile 

noninvaziv yöntemler geliştirilmiştir. Bu yöntemlerden ekokardiyografi, kullanım 
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kolaylığı, düşük maliyeti, radyasyon ve kontrast madde maruziyetine gerek olmaması 

nedeniyle klinik kullanımda daha avantajlı görünmektedir (124,125). 
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

 

3.1. Etik Kurul İzni 

Çalışmamız İnönü Üniversitesi Tıp Fakültesi Sağlık Bilimleri Girişimsel Olmayan 

Klinik Araştırmalar Etik Kurulu tarafından 10/08/2021 tarihli 2021/1401 karar numarası ile 

onaylanmıştır. Çalışma süresince Helsinki Bildirisi, İyi Klinik ve Laboratuvar 

Uygulamaları kurallarına uyuldu.  

 

3.2. Çalışmanın Özellikleri ve Hasta Seçimi 

Çalışmamız prospektif, vaka kontrollü ve tanımlayıcı bir çalışma şeklinde planlandı. 

Çalışmaya, daha önceden hematoloji kliniği tarafından PV tanısı konulmuş ve tedavi 

altında olan 14/01/2021 ile 14/04/2021 tarihleri arasında kardiyoloji polikliniğine başvuran, 

detaylı anamnez değerlendirme ve fizik muayene sonrasında çalışmanın dahil edilme ve 

dışlanma kriterlerini karşılayan kişiler alındı. Hastalara ve sağlıklı kontrol grubuna çalışma 

hakkında detaylı bilgi verildi ve bilgilendirilmiş onam formu imzalatıldı. Çalışmanın dahil 

edilme ve dışlanma kriterlerine uygun 47 polisitemia vera hastası ve 40 sağlıklı birey 

kontrol grubu olarak çalışmaya dahil edildi. 

 

3.3. Çalışmaya Dahil Edilme Kriteri 

Hastalar: 

 18-75 yaş arası olmak 

 Polisitemia vera tanısı almış olmak 

 Çalışmaya katılmayı kabul edip gönüllü onam formunu imzalamak 

 Sağ ventrikül yapı ve fonksiyonlarını etkileyebilecek herhangi bir hastalık, 

medikasyon veya sigara öyküsünün olmaması 
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Kontroller: 

 18-75 yaş arası olmak 

 Çalışmaya katılmayı kabul edip gönüllü onam formunu imzalamak 

 Sağ ventrikül yapı ve fonksiyonlarını etkileyebilecek herhangi bir hastalık, 

medikasyon veya sigara öyküsünün olmaması 

 

3.4. Çalışmanın Dışlama Kriterleri 

 Ekokardiyografik görüntü kalitesi kötü olanlar 

 Çalışmaya katılmayı kabul etmeyenler 

 Sağ ventrikül yapı ve fonksiyonlarını etkileyebilecek herhangi bir hastalık, 

medikasyon veya sigara öyküsünün olması 

 Koroner arter hastalığı öyküsü olması 

 Kalp yetmezliği (ejeksiyon fraksiyonu < %50) öyküsü olması 

 Kalp kapak hastalığı öyküsü olması 

 Atrial fibrilasyon olması 

 Renal ve hepatik yetmezlik öyküsü olması 

 Elektrokardiyografi (EKG)’de QRS süresi>120 ms olması 

 

3.5. Çalışmanın Yöntemi 

Çalışmanın dahil edilme ve dışlanma kriterlerine uygun 45 polisitemia vera hastası 

ve 40 sağlıklı birey kontrol grubu olarak çalışmaya dahil edildi. Tüm katılımcıların 

anamnezi, fizik muayenesi, özgeçmiş, soy geçmiş bilgileri kaydedildi. Hasta grubunun 

almakta olduğu medikal tedaviler kaydedildi. Çalışmaya katılan hasta grubu ve kontrol 

amacıyla alınan sağlıklı gönüllülerden tam kan, rutin biyokimya, D-Dimer tetkikleri istendi 

ve sonuçları kaydedildi. D-Dimer test sonucu pozitif olan hastalar pulmoner emboli 

ekartasyonu çalışma protokolünde olmadığı için dışlandı. 
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Tüm katılımcıların standart transtorasik EKO ölçümlerinde 2B, M-mode, PW 

Doppler, CW Doppler, doku Doppler, strain ekokardiyografi yöntemleri kullanıldı. Ayrıca 

4D prob ile elde edilen SaV görüntüleri üzerinden EchoPAC 6.3.6 yazılımıyla 4D Auto 

RVQ fonksiyonu ile işlenerek SaV fraksiyonel alan değişimi (SaV FAD 3D) ve SaV 

ejeksiyon fraksiyonu (SaV EF 3D) verileri elde edildi. 

 

3.6. Transtorasik Ekokardiyografik Değerlendirme 

Tüm katılımcılara işlem öncesinde yeterli dinlenme süresi tanıdıktan sonra sol 

lateral dekübit ve sırt üstü pozisyonda Amerikan Ekokardiyografi Topluluğu kılavuzunda 

yer alan tavsiyeler esas alınarak ‘Vivid E95, General Electric (Seri No:AU61302)’ EKO 

cihazıyla 1,4 – 4,6 MHz prob kullanılarak parasternal, apikal ve subkostal pencerelerde 

uygun frame hızında görüntüler ekspiryum sonunda ve üç ardışık atım boyunca M-mode, 

2B, renkli akım, PW Doppler, CW Doppler ve doku Doppler yöntemleri ile kaydedildi. Bu 

kayıtlardan daha sonra off-line olarak “EchoPAC” yazılımı kullanılarak ölçümler 

gerçekleştirildi. 

Konvansiyonel ekokardiyografik değerlendirmede standart 2D, M-mode, Doppler ve 

doku Doppler inceleme ile SoV sistol sonu çapı (SoVSSÇ), SoV diyastol sonu çapı 

(SoVDSÇ), SoV ejeksiyon fraksiyonu (SoVEF, Simpson yöntemi ile apikal dört boşluk ve 

iki boşluk pencereden), diyastolik fonksiyon parametreleri (triküspit erken doluş ve geç 

doluş [E ve A dalgası]), kapak yetersizlik akımları, sağ atriyum (SaA) alanı ve SaV diyastol 

ve sistol sonu bazal çapı ölçüldü. 
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3.6.1. Sağ kalp boşluklarının değerlendirilmesi 

3.6.1.1. Sistolik fonksiyonların değerlendirilmesi 

Sağ ventrikül sistolik fonksiyonlarının değerlendirilmesinde SaV ejeksiyon 

fraksiyonu (SaV EF) , SaV miyokard performans indeksi (SaV MPI), SaV triküspid anüler 

plan sistolik hareketi (TAPSE), SaV fraksiyonel alan değişimi (SaV FAD) ve doku Doppler 

ile değerlendirilen triküspid S’ dalgası kullanıldı. 

 

3.6.1.1.1. Sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu, triküspid anüler plan sistolik 

hareketi ve sağ ventrikül fraksiyonel alan değişimi 

SaV EF, TAPSE ve SaV FAC değerleri 4D prob ile elde edilen SaV görüntüleri 

üzerinden EchoPAC 6.3.6 yazılımıyla 4D Auto RVQ fonksiyonu ile işlenerek elde edildi 

(Şekil 6). 

 

Şekil 6 EchoPAC ile elde edilen Sağ Ventrikül Ejeksiyon Fraksiyonu, Triküspid 

Anüler Plan Sistolik Hareketi ve Sağ Ventrikül Fraksiyonel Alan Değişim görüntüsü 
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3.6.1.1.2. Sağ ventrikül miyokard performans indeksi  

Tei indeksi olarak da isimlendirilen SaV MPI, SaV sistolik fonksiyonlarıyla 

ilişkilendirilmiş diğer bir parametredir. SaV MPI önyük, ardyük ve kalp hızından 

bağımsızdır. PW doku Doppler ile SaV serbest duvar bazalinden ölçülen SaV MPI, 

izovolümetrik kontraksiyon zamanı (IVKZ-- A’ dalgasının sonu ile EZ’nin başlangıcı 

arasındaki süre) ve izovolümetrik relaksasyon zamanının (IVRZ--EZ’nin sonu ve E’ 

dalgasının başlangıcı arasındaki süre) toplamının ejeksiyon zamanına (EZ) bölünmesiyle 

hesaplanmaktadır (126).  

Çalışmamızda da SaV MPI =IVKZ + IVRZ/ EZ formülüyle hesaplandı (Şekil 7). 

 

 

 

Şekil 7 İzovolümetrik kontraksiyon zamanı (IVKZ),  izovolümetrik relaksasyon 

zamanını (IVRZ) ve ejeksiyon zamanın (EZ) ölçülmesi / SaVMPI=IVKZ+IVRZ/EZ 
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3.6.1.1.3. Triküspid S’ dalgası 

SaV serbest duvar bazalinden PW doku Doppler yöntemi ile sistolik hız ölçümü 

yapılarak S’, E’ ve A’ değerleri elde edildi. S’ dalgası sistolik velositeyi temsil ettiği için 

SaV’ün longitudinal fonksiyonunu hakkında bilgi sağlamaktadır (127). 

 

3.6.1.2. Diyastolik fonksiyonların değerlendirilmesi 

Sağ ventrikül diyastolik fonksiyonlarının değerlendirilmesinde PW Doppler ve doku 

Doppler yöntemleri kullanıldı. Diyastolik fonksiyonların değerlendirilmesinde Triküspid E 

dalga hızı, A dalga hızı, E/A oranı, E’, A’, E/E’ oranı, IVKZ, IVRZ ve izovolümetrik 

akselerasyon (IVA) değerleri kullanıldı. 

 

3.6.1.2.1. İzovolümetrik akselerasyon zamanı, izovolümetrik kontraksiyon 

zamanı ve izovolümetrik relaksasyon zamanı 

PW Doku Doppler ile belirlenen triküspid kapak anular IVA’nın SağV 

fonksiyonlarının değerlendirilmesinde güvenilir bir parametre olduğu görülmüştür. 

IVA’nın kısalması SaV disfonksiyonunun erken belirteçleri arasında olduğu görülmüştür 

(128,129).  

Çalışmamızda IVA, R dalgasının pikinden hemen önce ortaya çıkan ve PW doku 

Doppler trasesinde, S’ dalgasının hemen önünde yer alan dalganın maksimum hızının 

(İVV) peak velositeye ulaşıncaya kadar geçen zaman aralığına (AZ) bölünmesiyle 

hesaplandı (Şekil 8):  

IVA = IVV/AZ 
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Şekil 8 Doku doppler tekniği ile izovolumetrik akselerasyon zamanı (IVA) ölçümü  / 

IVA=IVV/AZ 

 

 

SaV için aynı zamanda EZ’nin sonu ve E’ dalgasının başlangıcı arasındaki süre 

IVKZ ve A’ dalgasının sonu ile EZ’nin başlangıcı arasındaki süre IVRZ ölçüldü (Şekil 7). 

 

 

 

3.6.2. Hemodinamik değerlendirme 

 

3.6.2.1. Tahmini sistolik pulmoner arter basıncının ölçümü 

Ekokardiyografi ile sPAB ölçümünde en sık kulanılan yöntem triküspit yetmezliği 

(TY) akım hızı üzerinden CW doppler ile triküspid regürjitasyon velosite (TRV) 
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kullanılarak Basitleştirilmiş Bernoulli denklemi (P= 4 x TRV2) ile vena cava inferior çapı 

ve venin solunum sırasındaki değişkenliği göz önüne alınarak hesaplanan sağ atriyum 

basıncı toplanarak tahmini sistolik pulmoner arter basıncının (sPAB) hesaplanmasıdır. 

sPAB = 4 x TRV2 + tahmini sağ atriyum basıncı 

 

3.6.2.2. Pulmoner arter akselerasyon zamanı  

PAkZ; pulmoner kapaktan alınan SaV ejeksiyon süresinin başlangıç noktası ile pik 

hıza ulaştığı nokta arasındaki süre şeklinde hesaplandı (Şekil 9). Sağlıklı bireylerde 

akselerasyon zamanının 100ms üzerinde olması beklenmektedir. Düşük ölçülen süreler 

pulmoner arter hastalıklarıyla ilişkilendirilmiştir (130). 

 

3.6.2.3. Pulmoner arter sertliğinin değerlendirilmesi 

PAS, doppler ekokardiyografi veya MRG kullanılarak non-invaziv değerlendirme 

ile kolayca elde edilebilir bir parametredir. EKO ile PAS hesaplanmasında, parasternal kısa 

eksen pencerede, pulmoner kapak anulusunun bir cm distalinde olacak şekilde 100 mm/sn 

hızında Doppler frekans shifti, PAkZ, maksimal akım hızı, hız zaman integrali kaydedildi. 

PA içine odaklanan PW doppler trasesinden elde edilen maksimal sistolik sapma (MSS) 

sıklığının PAkZ’na oranı ile PAS hesaplanır (Şekil 9) (118). Ölçümlerde kardiyak ve 

respiratuvar süreçlerin etkisini önlemek için her parametre için yedi ardışık Doppler akım 

trasesi kullanıldı. 

                  PAS (kHz/sn) = MSS /PAkZ 
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Şekil 9 PWdoppler tekniği ile pulmoner arter sertliği hesaplama / PAS=MSS/PAkZ 

 

 

 

 

3.6.3. Sağ ventrikülün strain ekokardiyografi ile değerlendirilmesi 

SaV’ün heterojen yapısı nedeniyle çeşitli patolojilerde bölgesel deformasyonların 

gösterilmesi gerekmektedir ve bu amaçla günümüzde “strain ekokardiyografi” 

kullanılmaktadır. SaV diyastol sonu apikal dört boşluk görüntüde endokardiyal sınırlar 

triküspid annulusun lateral ve septal noktaları ve SaV apeksi ayrı ayrı seçilerek işaretlendi. 

Otomatik bir yazılım (EchoPAC 6.3.6) tarafından endokard sınırı çizildi. SaV serbest 

duvarı ve ventriküler septumun her ikisi de üç ayrı segmente ayrılarak (bazal, mid ve 

apikal) SaV global longitudinal strain (SaVGS) ölçümü EchoPAC 6.3.6 kullanılarak yapıldı 

(Şekil 10).  
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Şekil 10 EchoPAC ile elde edilen sağ ventrikülün strain ekokardiyografi görüntüsü 

 

 

 

3.7. İstatistiksel Analiz 

 

Tüm istatistiksel analizler için SPSS versiyon 26.0  (Chicago, ABD) yazılımı 

kullanıldı. Değişkenlerin normal dağılımına uygunluğu Kolmogrov Smirnov, Shapiro-Wilk 

testi kullanılarak incelenmiştir. Tanımlayıcı istatistikler normal dağılan sayısal verilerde 

ortalama ve standart sapma,  kategorik verilerde sayı ve yüzde şeklinde ifade edildi. 

Nominal verilerin karşılaştırılmasında “Ki-kare analizi” kullanıldı. Korelasyon 

analizlerinde normal dağılan değişkenlerde “Pearson testi”, normal dağılmayanlarda 

“Spearman testi” tercih edildi. PAS şiddetinin bağımsız öngörücülerini belirlemek için 

kademeli çok değişkenli doğrusal regresyon analizi uygulandı. Hastalık süresi ile PAS 
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arasındaki ilişki Pearson korelasyon analizi kullanılarak test edildi. Çalışmadaki istatistiksel 

analizlerde p<0,05’in altındaki değerler istatistiksel olarak anlamlı kabul edilmiştir. 
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4. BULGULAR 

 

4.1. Sosyo-Demografik Özellikler ve Laboratuvar Bulgularının Değerlendirmesi 

PV grubunun yaş ortalaması 50.5 ±15.3 yıl, kontrol grubunun 47.6 ± 9.8 yıldı. PV 

grubunun %38.3’u kadın, %61.7’i erkek, kontrol grubunun %50’ü kadın, %50’sı erkekti. 

Gruplar arasında yaş (p=0.301) ve cinsiyet (p=0.288) açısından anlamlı farklılık yoktu. PV 

grubunun boy, kilo ve VKİ ortalaması sırasıyla 169.1 ± 6.8 cm, 77.81 ± 12.9 kg ve  27.24 ± 

4.5 kg/m2, kontrol grubunun boy, kilo ve VKİ ortalaması sırasıyla 166.9 ± 10.1 cm, 74.30 

± 10 kg ve 26.77 ± 3.7 kg/m2’ydi. Yine gruplar arasında boy (p=0.244), kilo (p=0.167) ve 

VKİ (p=0.602) açısından anlamlı farklılık bulunmadı (Tablo 5). 
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Tablo 5 Grupların sosyo-demografik ve laboratuvar özellikleri/analizi 

 POLİSİTEMİA VERA 

(N=47) 

KONTROL                  

(N=40) 

  P        

DEĞERİ 

YAŞ (YIL) 50.5 ±15.3 47.6 ± 9.8 0.301 

CİNSİYET 

   ERKEK (N (%))   

   KADIN (N (%)) 

 

            29 (% 61.7)                                 20 (% 50) 

            18 (% 38.3)                                 20 (% 50) 

 

      0.288 

BOY (cm) 169.1 ± 6.8 166.9 ± 10.1 0.244 

KİLO (kg) 77.81 ± 12.9 74.30 ± 10 0.167 

VKİ (kg/m2) 27.24 ± 4.5 26.77 ± 3.7 0.602 

SKB (mmhg) 112 ± 8.3 110 ± 7.8 0.156 

DKB (mmhg) 76 ± 6.5 75 ± 5.5 0.174 

KH (atım/dk) 76,8 ± 12,4 77,95 ± 12,76 0.680 

TOTAL KOL. (mg/dl) 183.5 ± 42.8 195.9 ± 40 0.166 

LDL KOL. (mg/dl) 106.8 ± 37.2 119.9 ± 33.2 0.09 

HDL KOL. (mg/dl) 44.8 ± 9 48.85 ± 13.7 0.106 

TRİGLİSERİD (mg/dl) 148.17 ± 64 131.3 ± 53 0.187 

HB (g/dl) 14.6 ± 2.2 14.1 ± 2 0.276 

HCT (%) 46.5 ± 6.4 43.5 ± 4.3 0.012 

PLT (10^3/UL) 381.6 ± 167.7 280.4 ± 61.2 0.001 

D-DİMER 0,29 ± 0.1 0,3 ± 0.12 0,807 

HİDROKSİÜRE  (N (%)) 26 (% 55.3)   

İNTERFERON ALFA (N (%)) 5 (% 10.6)   

ANTİAGREGAN (N (%)) 42 (% 89.4)   

ANTİKOAGÜLAN (N (%)) 6 (% 12.7)   

VKİ: Vücut kitle indeksi, SKB: Sistolik kan basıncı, DKB: Diyastolik kan basıncı, KH: Kalp hızı, KOL: 

Kolesterol, HB: Hemoglobin, HCT: Hematokrit, PLT: Platelet 



49  

  

PV ve kontrol grubunun laboratuvar sonuçları Tablo 5’te verilmiştir. Gruplar 

arasında Hb (p=0.276), total kolesterol (p=0.166), LDL kolesterol (p=0.09), HDL 

kolesterol (p=0.106), trigliserid (p=0.187) ve D-dimer (p=0,807) açısından istatiksel olarak 

anlamlı farklılık izlenmedi. Ancak HCT (p=0.012)  ve PLT (p=0.001)  açısından hasta  

grubunda anlamlı derecede yükseklik mevcuttu.  

PV grubunun ilaç kullanımlarını incelersek, grubun % 55.3’ünün hidroksiüre, % 

10.6’sının interferon alfa, % 89.4’ünün antiagregan (Asetil salisilik asit) ve %12.7’sinin 

antikoagülan (Warfarin) kullandığı izlenmiştir. 

 

4.2. Ekokardiyografi Bulgularının Değerlendirilmesi 

Gruplar arasında SoVDSÇ (p=0.224), SoVSSÇ (p=0.241), SaVDSÇ (p=0.906), 

SaVSSÇ (p=0.559) ve SoVEF (p=0.371) arasında istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

izlenmedi. Bunun yanında PV grubunda SaA alanı (p=0.008) kontrol grubuna göre anlamlı 

derece daha büyük izlendi. 

Diyastolik fonksiyonları gösteren triküspid E dalga hızı (p=0,001), e’ dalga hızı 

(p=0,01) ve triküspid E/A oranı (p<0,001) PV grubunda kontrollere kıyasla daha düşüktü. 

Bunun yanında triküspid A dalga hızı (p=0.705),  triküspid a’ dalga hızı (p=0.217) ve 

triküspid E/e’ oranında (p=0.554) gruplar arasında anlamlı değişiklik yoktu. SaV IVRT 

(p=0.118) ve SaV EZ (p=0.064) değerlerinde her iki grupta anlamlı değişiklik yokken SaV 

IVKZ (p=0.02) PV grubunda daha uzun ölçülürken IVA (p<0.001) PV grubunda daha kısa 

ölçüldü.  

Sistolik fonksiyonlardan triküspid S’ dalga hızında (p=0.107) gruplar arasında fark 

izlenmedi. PV grubunda SaV MPI (p=0.002) istatistiksel olarak daha yüksek izlendi. 

Tahmini sistolik pulmoner arter basıncı açından iki grup arasında istatistiksel 

anlamda fark izlenmez iken Pulmoner velosite (p=0.001) kontrol grubuna göre PV 

grubunda anlamlı olarak daha yüksek İdi. 
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Pulmoner arter sertliği (p<0.001), PV grubunda kontrol sağlıklı bireylerin 

oluşturduğu gruba göre istastiksel olarak anlamlı derece de yüksek izlendi. Tablo-6 da 

ekokardiyografik ölçümler ve gruplar arası karşılaştırması verilmiştir. 

 

 

Tablo 6 Ekokardiyografi bulgularının değerlendirilmesi ve analizi 

 POLİSİTEMİA 

VERA (N=47) 

KONTROL 

(N=40) 

P DEĞERİ 

SoVDSÇ (mm) 47.1 ± 3.6 46.2 ± 3.5 0.224 

SoVSSÇ (mm) 30.9 ± 4.1 29.8 ± 4.4 0.241 

SoVEF (4D) (%) 65,1 ± 3,1 65,7 ± 3 0.371 

SaVDSÇ (mm) 33.4 ± 4.6 33.4 ± 3.4 0.906 

SaVSSÇ (mm) 22.3 ± 4.1 21.8 ± 3.2 0.559 

SaA ALANI (cm2) 15.1 ± 4.5 13 ± 2.3 0.008 

TRİKÜSPİD E (m/sn) 0.48 ± 0.13 0.58 ± 0.12 0.001 

TRİKÜSPİD A (m/sn) 0.54 ± 0.15 0.53 ± 0.12 0.705 

TRİKÜSPİD E/A 0.92 ± 0.24 1.14 ± 0.30 <0.001 

TRİKÜSPİD E’ (m/sn) 0.12 ± 0.04 0.14 ± 0.03 0.01 

TRİKÜSPİD A’ (m/sn) 0.18 ± 0.04 0.17 ± 0.03 0.217 

TRİKÜSPİD S’ (m/sn) 0.16 ± 0.04 0.15 ± 0.02 0.107 

TRİKÜSPİD E/E’ 4.5 ± 2.5 4.2 ± 1.1 0.554 

IVKZ (ms) 67.7 ± 14 60.6 ± 13.8 0.02 

IVRZ (ms) 64.4 ± 14.6 60 ± 10.3 0.118 

SaV EZ (ms) 261,1 ± 45,1 277,3 ± 33,3 0.064 
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SaV MPI 0,50 ± 0,13 0,44 ± 0,08 0.002 

IVA (M/SN2) 0,37 ± 0.11 0,47 ± 0.11 <0.001 

sPAB (mmhg) 25.81 ± 4.87 24,34 ± 3.35 0.112 

PULMONER VEL. (m/sn) 0,99 ± 0,14 0,88 ± 0,14 0.001 

MSS 2,6 ± 0,38 2,35 ± 0,36 0.001 

PAkZ (ms) 107,3 ± 18 132,9 ± 21,3 <0.001 

PAS (khz/sn) 2,52 ± 0,52 1,82 ± 0,42 <0.001 

SoVDSÇ; sol ventrikül diyastol sonu çap, SoVSSÇ; sol ventrikül sistol sonu çap, SoVEF; sol ventrikül 

ejeksiyon fraksiyonu, SaVDSÇ; sağ ventrikül diyastol sonu çap, SaVSSÇ; sağ ventrikül sistol sonu çap, SaA; 

sağ atriyum, IVRZ; izovolümetrik relaksasyon zamanı, IVKZ; izovolümetrik kontraksiyon zamanı, SaV MPI; 

sağ ventrikül miyokardiyal performans indeksi, IVA; izovolümetrik akselerasyon zamanı, sPAB; sistolik 

pulmoner arter basıncı, MSS; maksimal sistolik sapma, PAkZ; pulmoner akselerasyon zamanı, PAS; 

pulmoner arter sertliği 

 

 

3B EKO ile yapılan SaV ölçümlerinden SaVDSH’de (p=0.25) her iki grupta 

istatistiksel olarak anlamlı değişiklik izlenmemesine rağmen SaVSSH (p<0.001) PV 

grubunda anlamlı derece de yüksek, TAPSE (p<0.001), SaV FAD (p<0.001) ve SaV EF’nu 

(p<0.001) PV grubunda anlamlı derece de düşük izlenmiştir. 2B EKO ile yapılan SaVGS 

(p<0.001) değerindeki kısalmada PV grubunda anlamlı düzeyde düşük izlenmiştir (Tablo 

7).  
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Tablo 7 3B EKO ve Strain Ölçümleri ve karşılaştırması 

 POLİSİTEMİA 

VERA (N=47) 

KONTROL (N=40) P DEĞERİ 

SaVGS (2B) (%) -17,3 ± 2,3 -19,4 ± 2,2 <0.001 

SaVDSH (3B) (ml) 80,4 ± 18,9 75,9 ± 17,9 0.25 

SaVSSH (3B) (ml) 40,1 ± 12,1 31,8 ± 7,7 <0.001 

SaV FAD (3B) (%) 41,5 ± 6,1 52,9 ± 4,4 <0.001 

TAPSE (3B) (mm) 18,2 ± 3,1 21,5 ± 2,9 <0.001 

SaV EF (3B) (%) 51 ± 5,7 57,9 ± 4,5 <0.001 

SaVGS: Sağ ventrikül global strain, SaVDSH: Sağ ventrikül diyastol sonu hacim, SaVSSH: Sağ ventrikül 

sistol sonu hacim, SaV FAD: Sağ ventrikül fraksiyonel alan değişimi, TAPSE: Triküspid anüler plan sistolik 

hareketi, SaV EF: Sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu 

 

4.2. PAS ile Hastalık Süresi ve Ekokardiyografi Bulgularının Korelasyonu 

Korelasyon ve lineer regresyon analizlerinin sonuçları Tablo 8'de verilmiştir. PAS 

ile hastalık süresi (r = 0.409, p=0.004) (Şekil 11), sPAB (r = 0.321, p =0.002), SaV MPI 

(r=0.340, p=0.001) arasında pozitif bir ilişki gözlenirken SaV EF (r = -0.317, p= 0.003), 

TAPSE (r = -0.330, p= 0.002), SaV FAD (r = -0.499, p<0.001) ve IVA ( r= -0.290, 

p=0.006) arasında negatif korelasyon vardı.  

Çok değişkenli lineer regresyon analizinde hastalık süresi, sPAB, SaV MPI, SaV EF 

ve SaV FAD (sırasıyla β= 0.039; p=0.003; β=0.043, p=0.002; β=1.241, p=0.016; β=0.033, 

p=0.013; β= -0.040, p=0.003) PAS için bağımsız öngörücüler olarak bulundu. 
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Tablo 8 PAS ile hastalık süresi ve ekokardiyografi bulgularının korelasyon ve regresyon 

analiz sonuçları 

 UNİVARİATE MULTİVARİATE 

 r P β (%95CI) P 

Hastalık süresi 0.409 0.004 0.039(0.014-0.065) 0.003 

sPAB (mmHg) 0.321 0.002 0.043(0.016-0.069) 0.002 

SaV MPI 0.340 0.001 1.241(0.244-2.239) 0.016 

SaV EF (3B) -0.317 0.003 0.033(0.007-0.059) 0.013 

TAPSE (3B) -0.330 0.002   

SaV FAD (3B) -0.499 <0.001 -0.040(-0.065- -0.015) 0.003 

IVA -0.290 0.006   

sPAB: Sistolik pulmoner arter basıncı, SaV MPI: Sağ ventrikül miyokard performans indeksi, SaV EF: Sağ 

ventrikül ejeksiyon fraksiyonu, TAPSE: Triküspid anüler plan sistolik hareketi, SaV FAD: Sağ ventrikül 

fraksiyonel alan değişimi, IVA: İzovolumetrik akselerasyon zamanı 

Şekil 11 PAS ile hastalık süresi arasındaki korelasyon grafiği 
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5. TARTIŞMA ve SONUÇ 

PV, eritroid seri başta olmak üzere değişken derecelerde morfolojik olgunluğa sahip 

myeloid ve megakaryositer serinin kontrolsüz çoğalması ile karakterize kronik, klonal ve 

progresif bir hastalıktır. Artmış eritrosit kitlesi tanı için yeterli olmamakta, kronik hipoksi, 

EPO salgılayan tümörler gibi sekonder birçok durumun dışlanması gerekmektedir. PV 

hastalığının etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte büyük ölçüde % 96 oranında 

pozitifliği saptanan JAK2 V617F mutasyonu sorumlu olduğu düşünülmektedir. Tromboz 

ve kanama PV’nin en ciddi seyreden komplikasyonlarıdır. Beş ana PH sınıfından hastalık 

mekanizmasının “belirsiz ve/veya çok faktörlü” olduğu PH etiyolojileri için ayrılmış bir 

grup olan grup 5 altında sınıflandırılır. Biz bu çalışmamızda literatürde daha önce 

çalışılmamış olan PV hasta grubunda konvansiyonel transtorasik EKO ile değerlendirilen 

PAS değerinin sağlıklı kontrol grubuyla karşılaştırılmasını, ve SaV sistolik ve diyastolik 

fonkiyonları ile ilişkisinin değerlendirilmesi amaçladık. Myeloproliferatif hastalıklarda 

pulmoner hipertansiyonun sıklığının ve etyolojisinin değerlendirildiği çalışmalarda normal 

popülasyona göre bu hastalarda PH sıklığının daha fazla olduğu söylenmiştir (96). Biz de 

çalışmamız da literatür verilerini destekler nitelikte Spab değerini hasta grubunda daha 

yüksek saptadık. Myeloproliferatif hastalıklarıdan birisi olan miyelofibrozisli hastalarda 

artmış SaV SP ve sağ ventrikül kalınlığı dahil olmak üzere önemli sağ kalp değişiklikleri 

olduğu gösterilmiştir (131). Polisitemia vera hastalarında sağ ventrikül fonksiyonları ve 

özellikle PAS değeri çalışılmamıştır. PAS, SaV fonksiyonlarının güçlü bir belirteçtir (118). 

PAS’ın SaV fonksiyonları, PH ve PH etiyolojisiyle ilgili hastalıklarda hastalık şiddetiyle 

ilişkili olduğu çeşitli çalışmalarla gösterilmiştir (124,132,133). 

PAS değerlendirmesinde altın standart yöntem SaKK ile yapılan invaziv 

ölçümlerdir. İnvaziv yöntemlerin klinik uygulamalarının zorluğu nedeniyle EKO, BT ve 

MRG ile noninvaziv yöntemler geliştirilmiştir. Bu yöntemlerden EKO, kullanım kolaylığı, 

düşük maliyeti, radyasyon ve kontrast madde maruziyetine gerek olmaması nedeniyle 

klinik kullanımda daha avantajlı görünmektedir (134-137). Doppler EKO ile PAS, PA kan 

akımının maksimal hıza bölünmesiyle ölçülebilir. Bu yöntemle elde edilen PAS değerinin 

SaKK ile yapılan ölçümlerle korelasyon gösterdiği çalışmalarda gösterilmiştir (118). SaV 
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fonksiyonlarını göstermesi nedeniyle spesifik hastalıkların takibinde PAS önemli olabilir. 

PAS astım hastalarında (138), konjenital kalp hastalıklarında (118), HIV enfekte hastalarda 

(139), SLE hastalarında (131), Behçet hastalarında (140), KOAH hastalarında (141), OSAS 

hastalarında (124), ve kalp yetersizliğinde (134) değerlendirilmiştir. Tüm bu çalışmalar, 

PAS'ın SaV fonksiyonlarının güçlü bir belirteci olduğunu ve PH gelişiminin prediktörü 

olduğunu, klinisyenlere rehberlik edecek bir parametre olduğunu göstermiştir. Bizde 

çalışmamızda PAS’ın, PV grubunda istatistiksel olarak anlamlı düzeyde yüksek olduğunu 

ve hastalık süresi, sPAB, SaV MPI ile arasında pozitif korelasyon, IVA, SaV EF (3B), 

TAPSE (3B) ve SaV FAD (3B) arasında negatif korelasyon olduğunu tespit ettik. Ayrıca 

PV grubunda yapılan multiple lineer regresyon analizinde sPAB, MPI, SaV EF (3B), SaV 

FAD ve hastalık süresinin PAS için birer bağımsız göstergeç olduğu tespit edilmiştir. 

Polisitemia Vera hastalarında gelişebilecek PH PAS değerindeki artış ile  erken 

dönemde tespit edilebilir. İnvazif bir yöntem olan sağ kalp kateterizasyonu sPAB 

ölçümlerinde altın standart kabul edilmektedir. Ancak transtorasik ekokardiyografi ile 

sPAB ölçümleri invazif olmayan bir şekilde yapılmaktadır. Greiner ve ark’nın (142) 

yapmış olduğu çalışmada transtorasik ekokardiyografi ile ölçülen sPAB değerlerinin sağ 

kalp katerizasyonu ile ölçülen değerlerle iyi korelasyon gösterdiği bildirilmiştir. 

Çalışmamızda 2B ekokardiyografi ile ölçülen sPAB değeri gruplar arasında farklı 

olmamasına rağmen PAS değeri ile arasında hem anlamlı korelasyon  hem de yapılan lineer 

regresyon analizinde PAS’ın diğer parametreler arasında en güçlü bağımsız prediktör 

olduğu belirlendi. 

2B Transtorasik ekokardiyografi ile Spab ölçümü her zaman doğruyu 

yansıtmamaktadır. Ventriküler basınç artışının neden olduğu kompanse SaV‘de TRV daha 

az izlenmekte ve sPAB olduğundan daha az hesaplanmaktadır. Benzer şekilde, şiddetli TY 

SaA ve ventriküler basınçların eşitlenmesine neden olabilir, bu da TY Doppler zarfının kısa 

kesilmesine ve sPAB'nin olduğundan daha az bulunmasına neden olabilmektedir (143). 

sPAB ölçümü için bu kısıtlılıklar dikkate alındığında PAS ölçümlerinin pulmoner 

hipertansiyonu öngörmede daha yararlı olabileceği kanaatindeyiz. 
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SaV FAD, SaV sistolik fonksiyonların değerlendirilmesinde kullanılan bir 

parametredir. 2B EKO ile apikal dört boşluk pencereden ölçülen, SaV diyastol sonu 

alandan sistol sonu alanın çıkarılarak diyastol sonu alana bölünmesinin 100 ile çarpımı ile 

hesaplanmaktadır (144). Yeni çıkan EKO cihazlarıyla daha hassas ölçümler yapılarak 3B 

hesaplamalar yapılabilmektedir. Bizim çalışmamızda SaV FAD ölçümleri 4D prob ile elde 

edilen SaV görüntüleri üzerinden EchoPAC 6.3.6 yazılımıyla 4D Auto RVQ fonksiyonu ile 

işlenerek elde edildi. Almeida ve ark’nının (145) 2013 yılındaki çalışmasında aşikar 

pulmoner hipertansiyonu olanlarda SaV FAD değerlerinin sağlıklı kontrollere kıyasla daha 

düşük olduğu ifade etmişlerdir. Vitarelli ve ark’nın (146) 2015 yılında yaptığı çalışmada 

pulmoner hipertansiyon hastalarında SaV FAD değerlerinin daha düşük olduğu 

bildirilmiştir. Bizim çalışmamızda ise SaV FAD (3B) değerlerimiz PV grubunda kontrol 

grubuna göre istatistiksel olarak anlamlı oranda düşük olduğu tespit edilmiştir. Ayrıca SaV 

FAD (3B) ile PAS’ın arasında negatif korelasyon olduğu ve SaV FAD (3B)’ın PAS’ın 

bağımsız bir göstergeci olduğu görülmüştür. PAS ile negatif yönde bir 

korelasyon izlenmesi ön planda pulmoner hipertansiyonda izlenen subklinik SağV sistolik 

disfonksiyonu gösterebilir. Yine bu sonuçları destekleyecek şekilde PV grubunda SaVEF, 

TAPSE, SaV global strain sağlıklı kontrol grubuna göre istatistiksel olarak anlamlı bir 

şekilde düşüktü. 

Sağ ventrikülün sistolik ve diyastolik fonksiyonlarının global olarak 

değerlendirilmesi için sağ ventrikül miyokard performans indeksi (MPİ veya Tei indeksi) 

kullanılır. Sağ ventrikül yetmezliği, primer pulmoner hipertansiyon, sağ ventriküle bağlı 

konjenital kalp hastalıklarında SaV MPI'sinin anlamlı olarak arttığı çalışmalarda 

gösterilmiştir (147). SaV MPI önyük, ardyük ve kalp hızından bağımsızdır. PW doku 

Doppler ile SaV serbest duvar bazalinden ölçülen SaV MPI, IVKZ ve IVRZ’nin EZ’ye 

bölünmesiyle hesaplanmaktadır. MPI’nın çeşitli hastalıklarda erken dönem SaV 

disfonsiyonunu göstermedeki klinik önemi çeşitli çalışmalarda ortaya konmuştur (148,149). 

SaV disfonksiyonunu göstermenin yanı sıra Görgulu ve ark. (121) atriyal septal defektli 

hastalarda PAS'ın SaV MPI ile ilişkili olduğunu, Duman ve ark. (132) SLE hastalarında 

artan PAS'ın SaV MPI ile pozitif korelasyonunu göstermişlerdir. Bizim çalışmamızda da 
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PV hastalarında SaV MPI ile PAS’ın arasında pozitif korelasyon olduğu ve SaV MPI’nin 

PAS’ın bağımsız bir göstergeci olduğu görülmüştür. 

Birçok çalışmada risk faktörüne maruziyet süresi ile kardiyak fonksiyonların 

bozulması arasında pozitif korelasyon bulunmuştur. Hidayet ve ark. (150) 2019 yılında 

Behçet hastaları ile yaptıkları çalışmada hastalık süresi ile Tp–e/QTc arasında pozitif 

korelasyon izlenmiştir. Bayramoğlu ve ark.’nın (151) 2018 de sağlıklı sigara içicilerde 

yaptığı çalışmada maruziyet süresi ile sol ventrikül disfonksiyonu arasında ilişki 

bulunmuştur. Bizim çalışmamızda da PV grubunda hastalık süresi ile PAS arasında pozitif 

korelasyon izlenmiştir. Ayrıca hastalık süresinin PAS’ın bağımsız bir göstergeci olduğu 

görülmüştür. 

Çalışmamızda bazı kısıtlılıklar vardı: (1) Hasta sayısının yetersiz olması, (2) kesitsel 

olup pulmoner hipertansiyon gelişimi açısından uzun süre takip edilmesinin sonuçları daha 

güvenilir kılabileceği, (3) Sağ kalp kateterizasyonu veya kardiyak MRG ile korelasyonun 

yapılmaması. 

Çalışmamızda bildiğimiz kadarıyla ilk defa PV ile takipli hasta grubunda PAS 

değerleri incelenmiş, SaV fonksiyonlarının konvansiyonel ve strain ekokardiyografik 

bulgularıyla ilişkisi analiz edilmiş ve sağlık kontrol grupla mukayese edilmiştir. 

Sonuçlarımız PV hastalarında SaV sistolik ve diastolik fonksiyonların bozulduğunu, 

PAS’ın kontrol grubuna göre yükseldiğini göstermiştir. PAS'ın SaV sistolik ve diyastolik 

parametreleriyle ilişkili olduğunu göstermiştir. Transtorasik EKO ile noninvazif bir şekilde 

ölçülen PAS değerleri PH gelişimi açısından risk altındaki hastaları belirlemede yol 

gösterici olabilir. Fakat bu hasta grubunda geniş ölçekli, prospektif ve takip çalışmalarının 

yapılmasının gerekliliği bir gerçektir. 
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