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1. ERS Bildirisi: KTEPH (2021, halen referans) – Tanım, tanı ve tedavi seçeneklerinin kapsamlı özeti. 

2. 2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu – Tanı ve tedavi; KTEPH için multimodal yaklaşım (PEA, PH ilaçları, BPA) ve ömür boyu 
antikoagülasyon vurgusu. 

3. ESC Çalışma Grubu BPA Konsensüsü (2023) – Operabilite dışı KTEPH veya PEA sonrası rezidüel PH’da BPA’nın standardizasyonu (hasta 
seçimi, teknik, hedefler, komplikasyon yönetimi). 

4. CHEST Uzman Paneli: KTEPH’nin Değerlendirme ve Yönetimi (2023) – Tanıda V/Q sintigrafisi, operabl hastada PEA birinci seçenek, 
inoperabl/rezidüel olguda riociguat ve/veya BPA. 

5. AHA Bilimsel Bildirisi: BPA’nın Mevcut Durumu ve Yol Haritası (2024) – BPA’nın rolü ve merkez-uzmanlık vurgusu. 

6. ERS 2024: KTEH, “Chronic thromboembolic pulmonary disease (CTEPD)” – PH olsun/olmasın semptomatik kronik tromboembolik hastalık 
spektrumunun vurgulanması. 

7. 7. Dünya PH Sempozyumu (Barcelona, 2024) Bildirileri – Sınıflama ve algoritmalardaki son güncellemeler; klinik uygulamayı yönlendiren 
konsensüs çıktıları. 

KTEPH için en güncel rehber ve konsensüsler 
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60 yaş, kadın, 
bilateral perfüzyon defekti, sol 
akciğerin çoğu perfüze olmuyor

SPECT ile sağ 
akciğerdeki 
perfüzyon 

defekti sınırları 
daha iyi seçiliyor

Perfüzyon

Ventilasyon

Planar V/P stc ve 
Sağ akciğer SPECT ile 

perfüzyon görüntüleri



BTPA’da akut PE ve KTEPH özellikleri
93 - 211 HU 

KTEPH'nin BTPA belirtileri arasında 
eksantrik duvara yapışık dolum defekti, 
ani daralma ve kesilme, tam tıkanıklık ve 
kese kusurları, intimal düzensizlik, 
intravasküler ağlar ve bantlar, stenoz, 
post stenotik dilatasyon ve vasküler 
tortüozite yer alır.

Uzmanı tarafından değerledirildiğinde şüpheli PE için BTPA'da 
KTEPH'nun üç veya daha fazla radyolojik özelliğinin varlığı neredeyse 
tanısaldı (%96 spesifik)

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828



BTPA’da akut PE ve KTEPH özellikleri
Akut PE                                       KTEPH 

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828



Koronal BTPA sol alt lobda akut 
emboli, sağda plevral efüzyon

2 yıl sonra KTEPH, eksantrik 
kalsifik pıhtı

BT Pulmoner Anjiografi

Marion Delcroix et al. Eur Respir J 2021;57:2002828
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Koronal 
BT Pulmoner 

Anjiografi
KTEPH olgusu 

Parankim kesitinde mozaik perfüzyon

Sol alt lobda Segmental stenoz
Poststenotik dilatasyon
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Grup 4.1 PH için “kronik tromboembolik pulmoner hastalık (KTEH)” 
başlığında, PH ile birlikte olan [kronik tromboembolik pulmoner 
hipertansiyon (KTEPH)] ya da PH olmaksızın seyreden durumların 
optimal yönetimine ilişkin öneriler sunar.

 Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon 
(KTEPH), pulmoner arterlerin organize olmuş 
trombüslerle kalıcı obstrüksiyonu, buna bağlı olarak 
kan akımının dağılımında değişiklik ve pulmoner 
mikrovasküler yatakta yeniden yapılanma ile gelişen 
pulmoner hipertansiyon (PH)’dur. 

 KTEPH tanısı, bu durumu subakut pulmoner 
emboliden ayırt etmek için en az 3 aylık etkili 
antikoagülasyondan sonra elde edilen bulgulara 
dayanmaktadır. 



Kardiyopulmoner egzersiz 
testi, pulmoner vasküler 
hastalığa bağlı egzersiz 
kısıtlamasının karakteristik 
özelliklerini tanımlayabilir 
veya alternatif bir tanıya 
yönlendirebilir. 

 KTEPH'nin erken 
saptanmasına 
yardımcı olmak için 
semptomların 
değerlendirilmesi 
için en uygun 
zamanlama, 
antikoagülan 
tedavinin rutin 
değerlendirmesine 
denk gelen akut PE 
sonrası 3-6 ay

 Yüksek derecede 
semptomatik veya 
kötüleşen hastalarda 
daha erken 
değerlendirme 
gerekli olabilir.

PH hastalarında, V/Q stc 
uyumsuz perfüzyon 
kusurları ve SKK ve 
pulmoner vasküler 
görüntüleme ile 
doğrulandığında KTEPH 
tanısı koyulur. 

KTEPH 
Tanısı



2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu 



Patofizyoloji- fibrotik pıhtılar/ mikrovaskülopati

Mikrodamarların proliferatif, 
fibromüsküler lezyonları

İntimal fibrozis 
ve kısmi 
tıkanıklık

Alveolar septada kapiller 
proliferasyon, pulmoner 

kapiller hemanjiomatozisi 
andırır;

alveollerde paketlenmiş 
hemosiderin yüklü 

makrofajlara dikkat edin

Kısmen 
rekanalize 

tromboembolik 
lezyona karşılık 
gelen, küçük bir 

pulmoner 
arterde kevgir 
benzeri lezyon.

Mevcut bilgiler, KTEPH'de iki tip vasküler lezyonun bulunduğunu düşündürmektedir: büyük elastik pulmoner 
arterlerde proksimal fibrotik obstrüksiyon ve pulmoner damarlarda <500 µm ikincil mikrovaskülopati.



2022 ESC/ERS 
Pulmoner 
Hipertansiyon 
Kılavuzu  

KTEPH için 
multimodal 
yaklaşım 
(PEA, PH ilaçları, 
BPA)
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Japon girişimsel hekimlerce rafine edilen teknik doğrultusunda,
Avrupa’da BPA’nın uygulanmasına yönelik pratik bir kılavuz

BPA’nın (balon pulmoner anjiyoplasti) uygulanmasına ilişkin teknik, yapısal ve lojistik gereklilikleri; hasta seçimi ve 
hazırlığını; tedavi hedeflerini; işlem ayrıntılarını; komplikasyonlar ve bunların yönetimini; BPA sonuçları ve hasta 
izlemini; BPA’nın maliyetini ve hastaların gereksinimlerini kapsamaktadır.

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü 
(2023) 



Yer/ekipman: BPA kateter laboratuvarında veya hibrit odada yapılır; tercihen biplan cineanjiyografi ile.
Zorluk düzeyi: İşlem komplekstir; 3-boyutlu pulmoner vasküler anatominin ayrıntılı bilinmesini gerektirir.

Segment adlandırma: 
Bronş ağacındaki 
etiketlemeye paralel olarak 
“A” + sayı ile segment 
arterleri adlandırılır.

Anatomik değişkenlik: 
Operatörler varyasyonları 
bilmelidir.
Sol üst lob en değişken 
bölgedir: 2–7 arteriyel dal 
olabilir.
Sol alt lob en sabit 
bölgedir: yalnızca 4 
varyasyon tanımlanmıştır.
Sol A7 sıklıkla değişkendir 
ve A8’den köken alabilir.

3-boyutlu pulmoner vasküler anatomi 

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



KTEPH lezyon tipleri ve ayırtıcı özellikler
Lezyonlar çoğunlukla damar bifürkasyonlarına yakın yerleşir.

Tip A – “Halka” darlık: Damar etrafını 
çepeçevre saran konsantrik stenoz (halka 
takılmış gibi).

Tip B – “Web”/yarık: Sisli/ani daralma 
görünümü; ağlar veya yarıklar şeklinde 
farklı konfigürasyonlar.

Tip C – Subtotal, konik 
oklüzyon: Uca doğru 
incelen tıkanma; hemen 
tamamen kapalı izlenir 
ama distalde yavaş/ince 
süreğen ya da kesintili 
akım vardır.

Tip D – Total oklüzyon: Kese 
(pouch) ya da ostiyal tıkanma 
görünümü; akım yok.

Tip E – Tortiyöz distal lezyonlar: 
Subsegmenter sonrası küçük, kıvrımlı 
damarlarda web/oklüzyon; çevrede 
pamukçuk benzeri kapiller boyanma 
(capillary blush).

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



Lümen içi fibrotik obstrüksiyonları dilate etmek ve oklüzyonları; kılavuz tellerle proksimal fibröz intimal 
kapakları (caps) penetre ederek, damarı balonlarla gerip genişleterek ve organize trombüsleri komprese 
ederek açmaktır. 
Akım sağlandıktan sonra distal vasküler bölgeler yeniden perfüze olur ve izleyen 4–6 hafta içinde kesitsel çap 
kazanır. Bugüne kadar restenoz bildirilmemiştir.

BPA’nın temel prensibi

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



KTEPH multidisipliner ekip (MDT)

•Amaç: Tüm ilgili veriler (klinik, 
görüntüleme, hemodinamik vb.) 
incelendikten sonra başlangıç 
tedavisini (PEA/BPA/farmakoterapi) 
belirlemek.

•İşleyiş: Ekip düzenli toplanarak 
yeni başvuruları, izlem vakalarını 
ve komplikasyonları gözden geçirir.

•Kılavuz (ESC/ERS 2022): Tüm CTEPH hastaları, multimodalite yönetimi yapabilen bir KTEPH ekibi tarafından 
değerlendirilmelidir.

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



•En önemli ciddi komplikasyon
•Tanım: Dilate edilen damar havzasında yeni 
buzlu cam opasiteleri, konsolidasyon ve 
plevral efüzyon; hemoptizi ve/veya 
hipoksemi olabilir ya da olmayabilir.

•Sıklık (erken BT ile): İkeda ve ark.: işlem 
bitiminden ≤15 dk içinde BT; basit lezyon 
BPA’da %10, oklüzyon lezyon BPA’da %40 LI 
bulgusu.

•Zamanlama/klinik: Çoğunlukla >3 saat 
sonra ortaya çıkar ve solunum durumunda 
kötüleşme olur. Bu nedenle en az 1 gece 
yatış güvenlidir. Asemptomatik hastada 
taburcu öncesi ek görüntüleme gerekmez.

•Şiddet dereceleri:
• Hafif: Nazal kanül ile O₂ 

gereksinimi
• Orta: Maske ile yüksek akımlı O₂
• Ağır: NIV veya mekanik 

ventilasyon ± ECMO

•Mortalite: %0–10, ortalama ~%2. 
•Ölümlerin yarıdan fazlası pulmoner 
yaralanmaya bağlı; daha nadiren sağ kalp 
yetmezliği veya sepsis.

BPA sonrası akciğer yaralanması 

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



BPA sonrası tedavi
Post-BPA yönetimi (KTEPH)  

1) Antikoagülasyon

Oral antikoagülasyon ömür
boyu sürdürülür.

DOAK K vitamini
antagonistleri: net 
üstünlük yok.

Antifosfolipid sendromu: K 
vitaminı antagonisti
önerilir.

2) İnvazif değerlendirme

BPA’dan 3–6 ay sonra (veya
semptom nüksünde) sağ kalp
kateterizasyonu.

Amaç: KTEPH için onaylı tıbbi
tedavileri
sürdür/sonlandır/başla
kararını vermek.

3) Çok parametreli karar
Riociguat dâhil tıbbi tedavilere karar
verirken:

• Hastanın günlük yaşam
gereksinimleri ve semptomları

• Kalan lezyon sayısı

• Egzersiz kapasitesi

• Hemodinamikler

• Arteriyel oksijen satürasyonu

• Mevcut/önceki tedavilere yanıt

ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 



ESC Çalışma Grubu 
BPA Konsensüsü (2023) 
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• ABD ve uluslararası KTEPH kayıtlarında, semptom başlangıcından tanıya kadar geçen medyan süre sırasıyla 10 ve 14 
ay olarak bildirilmiştir. Tanıdaki gecikmeler, KTEPH prognozunu olumsuz etkiler; daha uzun gecikmeler daha kötü 
mortalite ile ilişkilidir.

• Güncel değerlendirme ve tedavi yaklaşımı, en uygun ve olası kombinasyon tedavi stratejilerini sunmak için birlikte 
çalışan multidisipliner bir ekibin uzmanlığını gerektirir. 

• Tedavi seçenekleri gelişmeye devam ettikçe, bu hastaların izlemi kritik önem taşımakta ve ileriye dönük olarak 
dikkatli bir yaklaşım gerektirmektedir.



KTEPH Epidemiyolojisi 
PE sonrası risk, insidans ve tanıda eksik yakalama

30–50%
PE’den 6 ay sonra

perfüzyon kusuru sürer

10–15%
Bu gruptan
KTEPH gelişir

~3-7.5%
PE sonrası genel

KTEPH insidansı

Underdiagnosis ve Yük Tahmini

• ABD: yıllık ~300.000 akut PE 
→ ~1.500–3.000 yeni KTEPH beklenir.

• Gözlenen olgu/PEA sayıları daha düşük
→ yakalanmayan vaka olasılığı yüksek.

KTEH (PH olmadan) 

PE sonrası: istirahatte PH yok; persistan perfüzyon
defektleri + semptomlar var. 

PE sonrası giderek daha çok tanınan bir tablo.

• KTEPH olgularında belirgin PE öyküsü her zaman olmayabilir 
CHEST Uzman Paneli: 

KTEPH’nin 
Değerlendirme 

ve Yönetimi (2023) 



Üst sırada ¹³³Xe ventilasyon görüntüleri; alt iki sırada ⁹⁹ᵐTc-makroagregat albümin (MAA) 
düzlemsel perfüzyon görüntüleri gösterilmektedir.

V/Q sintigrafisi

˙𝑉𝑉/˙𝑄𝑄 scans showing mismatched ˙𝑉𝑉/˙𝑄𝑄 defects in patient with pulmonary hypertension, consistent with chronic thromboembolic disease. 



KTEPH için tanı ve tedavi sürecini gösteren akış şeması. Belirti ve bulgular çoğu zaman özgül değildir; eforla nefes darlığı, baş dönmesi, çarpıntı ve 
alt ekstremite ödemi görülebilir. 

Pulmoner hipertansiyonun (PH) doğrulanması 
ve şiddetinin belirlenmesi için sağ kalp 
kateterizasyonu gereklidir; pulmoner 
anjiyografi ise kronik tromboembolik hastalığın 
pulmoner vasküler özelliklerini doğrulayabilir.

KTEPH doğrulandıktan sonra tedavi kararları 
kişiselleştirilir ve multidisipliner bir ekip gerektirir.

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



KTEPH’de PH Hedefli Tedavi

CHEST-1 (Chronic Thromboembolic Pulmonary 
Hypertension Soluble Guanylate Cyclase Stimulator 
Trial 1) ilk olumlu çalışma olmuş ve inoperabl ya da 
PTE sonrası persistan/nüks KTEPH’in tedavisi için 
riociguatın onaylanmasına yol açmıştır.

Bu çalışma randomize, plasebo kontrollü, çok merkezli 
olup, hasta kabulünden önce operabilite hakem 
değerlendirmesi şart koşulmuştur. Riociguat, KTEPH’li 
seçilmiş hastalar için ABD FDA onaylı tek tedavi 
olmasına karşın, operabiliteden bağımsız olarak bu ve 
diğer PH tedavilerinin endikasyon dışı kullanımı 
yaygındır.

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



CTREPH (inoperabl ağır KTEPH’de subkutan 
treprostinil) çalışması, treprostinilin seçili Avrupa 
ülkelerinde onaylanmasını sağlamıştır.

KTEPH’de PH Hedefli Tedavi

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



Selexipag ile yapılan küçük bir Japon çalışması, bu 
ajanın Japonya’da inoperabl ya da PTE sonrası 
persistan/nüks KTEPH için onay almasına yol 
açmıştır.

Ancak SELECT (inoperabl veya cerrahi ve/veya 
girişimsel tedavi sonrası persistan/nüks 
KTEPH’te selexipag ek tedavisinin etkinlik ve 
güvenliği) çalışması, ara analizde etkinlik 
yetersizliği nedeniyle erken sonlandırılmıştır.

KTEPH’de PH Hedefli Tedavi

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



Macitentan için, Faz 2’de olumlu sonuçlanan 
MERIT-1 çalışmasını takiben, 75 mg/gün 
yüksek dozla yürütülen Faz 3 MACiTEPH 
çalışması devam etmektedir.

KTEPH’de PH Hedefli Tedavi

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



A, E, Selective pulmonary angiograms 
showing occlusion of the posterior left 
lower lobe pulmonary artery before 
balloon angioplasty. 

B, C, F, Wire passed through the 
occlusion and vessels treated with 
balloon inflation. 

D, G, Selective angiograms obtained 
after balloon angioplasty showing 
improved blood flow in the left lower 
lobe.

A-G, Selective pulmonary angiograms obtained from two different patients (A-D and E-G) during balloon pulmonary 
angioplasty. 

KTEPH- BPA

Evaluation and Management of Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



Photographs showing pulmonary thromboendarterectomy specimens and University of California, San Diego, level 
classification based on level of disease

Seviye I hastalık, ana 
pulmoner arterlerde 
(A) obstrüktif 
materyal 
bulunduğunu 
gösterir.

Seviye II hastalık, lobar 
dallarda (B) başlar.

Seviye III hastalık, 
segmental dallarda 
(C) başlar.

Seviye IV hastalık, esas 
olarak subsegmenter 
dallardadır (D).

KTEPH- PEA

Evaluation and Management of Chronic Thromboembolic Pulmonary 
Hypertension

Yang, Jenny et al.
CHEST, Volume 164, Issue 2, 490 - 502



KTEH (istirahatte PH yok) Yönetimi
•PTE/BPA uygulanmış seriler var; doğal seyir ve müdahale yarar-risk dengesi konusunda kanıt boşlukları 
sürüyor. 

KTEPH- Diğer öneriler

Multimodal/Kombine Stratejiler
•PTE, BPA ve ilaçların tamamlayıcı kullanımı; seçilmiş olgularda hibrit (tek seansta PTE + karşı akciğere 
BPA) ya da basamaklı yaklaşımlar. 

Karşılaştırmalı Kanıt: RACE Çalışması (Riociguat vs Balloon Pulmonary Angioplasty in Non-operable CTEPH)

•İlk sıra BPA, riociguata kıyasla PVR’da daha fazla azalma; ancak BPA ile daha fazla advers olay; 52. 
haftada iki kolda benzer hemodinamik iyileşme → kişiselleştirilmiş, ardışık/kombine tedavi 
yaklaşımını destekler.



KTEPH’de Multimodal Tedavi

Kişiselleştirme & Pretreatment

Multimodal tedavi eklemek fayda sağlar. RACE: KTEPH’de multimodal tedavinin eklemeli/incremental yararlarını ve 
kişiselleştirilmiş yaklaşım kavramını—örneğin belirgin PH varlığında BPA öncesi riociguat ile “pretreatment”—
vurgulamaktadır.

Belirgin PH’de BPA öncesi riociguat düşünülebilir.
Seçim: hemodinamik yük, anatomik dağılım, merkez deneyimi.

Açık Sorular & Çalışmalar

PAH’taki gibi başlangıç ikili oral kombinasyon mu? Yoksa tek ajan riociguat mı? → BPA?

IMPACT-CTEPH: ilk ikili oral vs tek ajan monoterapi, ardından BPA – sonuçlar bekleniyor.

PVR ↓
İlk sıra BPA > riociguat

RACE çalışması

AE ↑
BPA’da advers olay

daha fazla

≈52. hf
Her iki kolda benzer hemodinamik

iyileşme



1. ERS Bildirisi: KTEPH (2021, halen referans) – Tanım, tanı ve tedavi seçeneklerinin kapsamlı özeti. 

2. 2022 ESC/ERS Pulmoner Hipertansiyon Kılavuzu – Tanı ve tedavi; KTEPH için multimodal yaklaşım (PEA, PH ilaçları, BPA) ve ömür boyu 
antikoagülasyon vurgusu. 

3. ESC Çalışma Grubu BPA Konsensüsü (2023) – Operabilite dışı KTEPH veya PEA sonrası rezidüel PH’da BPA’nın standardizasyonu (hasta 
seçimi, teknik, hedefler, komplikasyon yönetimi). 

4. CHEST Uzman Paneli: KTEPH’nin Değerlendirme ve Yönetimi (2023) – Tanıda V/Q sintigrafisi, operabl hastada PEA birinci seçenek, 
inoperabl/rezidüel olguda riociguat ve/veya BPA. 

5. AHA Bilimsel Bildirisi: BPA’nın Mevcut Durumu ve Yol Haritası (2024) – BPA’nın rolü ve merkez-uzmanlık vurgusu. 

6. ERS 2024: KTEH, “Chronic thromboembolic pulmonary disease (CTEPD)” – PH olsun/olmasın semptomatik kronik tromboembolik hastalık 
spektrumunun vurgulanması. 

7. 7. Dünya PH Sempozyumu (Barcelona, 2024) Bildirileri – Sınıflama ve algoritmalardaki son güncellemeler; klinik uygulamayı yönlendiren 
konsensüs çıktıları. 

KTEPH için en güncel rehber ve konsensüsler 



The Seventh World Symposium on Pulmonary Hypertension: endorsed by Alliance for Pulmonary 
Hypertension, ERN-LUNG, ERS, ISHLT, PHA Europe, PHA Japan, PHA Korea, PHA Latin America, 
PHA UK, PHA USA, and SPLF, Barcelona, Spain (June 2024)

Yedinci Dünya Pulmoner Hipertansiyon Sempozyumu, 29 Haziran–1 Temmuz 2024 tarihlerinde İspanya’nın Barselona 
kentinde gerçekleştirildi. 15 görev gücü, 124 uzman, 1.697 katılımcı; sonuç raporları European Respiratory Journal’da 
yayımlandı.



Sembolik olarak, 2024 Sempozyumu ilk kez hasta perspektifiyle başladı; bu da hastaların önceliklerine verilen saygıyı ve 
önemi ortaya koydu.



7. Dünya Pulmoner HT Sempozyumu’nda KTEPH, daha geniş bir kavram olan 
KTEH başlığı altında ele alındı. 

Yani sempozyumun önemli mesajlarından biri, KTEPH’nin KTEH şemsiyesi 
içindeki ana Grup 4 PH tanısı olduğu; ayrıca PH’siz KTEH olgularının da ayrı 
bir klinik grup olarak tanınması gerektiğidir.



En temel tanısal vurgu şu: 
KTEPH/KTEH şüphesinde ilk 
görüntüleme testi V/Q 
sintigrafisi olmalıdır. 

BTPA çok değerlidir ama 
başlangıç tarama testi olarak 
V/Q’nun yerini almıyor; 
ardından tedavi planı için ileri 
görüntüleme gerekir. 

Sempozyum ayrıca, günlük 
pratikte V/Q’nun az 
kullanılmasının ve BTPA’nın
uzman gözle yeniden 
değerlendirilmemesinin 
KTEPH’nin eksik tanınmasına 
yol açtığını özellikle vurguluyor.



• Tedavide ana yaklaşım artık net biçimde multidisipliner 
ve merkez-temelli. 

• Sempozyum, tüm KTEH hastalarının, özellikle PH 
olanların, uzman merkeze yönlendirilmesini ve kararın 
KTEH MDT tarafından verilmesini öneriyor. 

• Bu ekipte deneyimli PEA cerrahı, PH uzmanı, BPA 
girişimcisi ve toraks radyoloğu bulunmalı. 

• İlk kritik karar da operabilite değerlendirmesi.





Antikoagülasyon (ömür boyu, standart bakım)
• VKA (warfarin) KTEPH’de yerleşik standart; APS eşlik ediyorsa (≈%10) özellikle 

VKA önerilir.

• YOAK eğilimi artıyor, ancak: majör kanama VKA ≈ YOAK; buna karşın VTE 
nüksü YOAK’larda daha yüksek bildirildi (özellikle PEA sonrası; ameliyat 
sırasında akut/subakut trombüs ile ilişki).

• KABUKI ve kayıt verileri: VKA vs YOAK açısından hemodinami/sağkalım farkı 
yok (net üstünlük saptanmadı).



Oksijen tedavisi

• Hipokseminin düzeltilmesi önerilir (organ hipoksisini azaltmak, hipoksik 
vazokonstriksiyonu sınırlamak).

• 6DYT sırasında desatürasyonu (≥%4 düşüş ve SpO₂ ≤%92) olanlarda oksijen, 
egzersiz kapasitesi ve yaşam kalitesinde iyileşme (RCT).

• De-obstrüktif tedaviler sonrası bazı hastalarda oksijen azaltımı (de-
escalation) mümkün olabilir.



Teknik olarak operabl hastada birinci seçenek PEA (pulmoner endarterektomi). 

En iyi semptomatik ve sağkalım kazanımı mekanik tedavilerle, yani PEA ve BPA ile elde 
ediliyor. 

İnoperabl hastalarda, ya da PEA sonrası persistan/rezïduel PH varsa, BPA ve/veya PH’ye 
yönelik medikal tedavi devreye giriyor. 

7. sempozyumun ana mesajı “tek tedavi yöntemi” değil, hastaya 
göre seçilmiş multimodal tedavi yaklaşımıdır. 



Medikal tedavi tarafında sempozyum, özellikle riociguat için en güçlü kanıtı öne çıkarıyor. 

Riociguat; inoperabl KTEPH ya da PEA sonrası rezidüel PH olan hastalarda hemodinami, 6DYT ve RV fonksiyonunda yarar 
göstermiş durumda. 

BPA öncesi riociguat ön tedavisi, özellikle oPAP  ≥40 mmHg PVR >4 WU olan olgularda, girişim komplikasyonlarını 
azaltabilecek tamamlayıcı bir strateji olarak öne çıkıyor. 

Operabl hastada PEA öncesi rutin farmakolojik köprüleme konusunda çekinceler sürüyor; kanıt daha zayıf.



Sempozyumun çok önemli bir patofizyoloji 
mesajı da şu: KTEPH’de sadece organize 
tromboembolik obstrüksiyon yok, aynı 
zamanda sekonder mikrovaskülopati de var. 

Bu nedenle PEA/BPA büyük damar 
obstrüksiyonunu hedeflerken, PH ilaçları 
daha çok mikrovasküler bileşeni hedefliyor. 

Bu da neden kombinasyon veya sıralı multimodal tedavinin mantıklı 
olduğunu açıklamaktadır. 



• BPA sonrası pratik bir hemodinamik hedef olarak da nihai oPAP <30 mmHg eşiği tartışılıyor; ancak bunun 
mutlak ve evrensel bir hedef olarak henüz tam valide edilmediği de belirtiliyor. 

• PEA veya BPA’dan 3–6 ay sonra, görüntüleme ve sağ kalp kateterizasyonunu içerebilen yapılandırılmış 
takip öneriliyor.

• Uzun dönem izlem / tedavileri kesme
 Başarılı BPA ve/veya PEA sonrası PH ilaçlarını sonlandırma için yeterli veri yok; bu soruyu yanıtlamak 

için yapılandırılmış uzun dönem takip gerekli. 

İzlem hedefi olarak sempozyum; 
• semptomların düzelmesi, 
• egzersiz kapasitesi ve yaşam kalitesinin 

artması, 
• istirahatte hemodinaminin normal ya da 

normale yakın hale gelmesi



PH hedefli ilaçlar – RCT’ler ve ana sonuçlar

CHEST-1 (riociguat): PVR, 6DYD ve RV fonksiyonu iyileşir → inoperabl veya PEA sonrası rezidü PH için onay; CHEST-2 
ile uzun dönem fayda teyidi.

BENEFiT (bosentan): PVR iyileşir, 6DYD’de belirgin artış yok.

MERIT-1 (macitentan): inoperabl hastalarda PVR, 6DYD, NT-proBNP iyileşir; NYHA III–IV’te kombinasyon tedavisi için 
ilk kanıtı sundu.

CTREPH (s.c. treprostinil): inoperabl/rezidü PH’ta PVR ↓, 6DYD ↑ (bazı hastalarda eşlik eden arka plan tedavisi vardı).

Selexipag (JapicCTI-163279): PVR iyileşir, 6DYD’de artış yok

Kim NH, D'Armini AM, Delcroix M, Jaïs X, Jevnikar M, Madani MM, Matsubara H, Palazzini M, 
Wiedenroth CB, Simonneau G, Jenkins DP. Chronic thromboembolic pulmonary disease. Eur 

Respir J. 2024 Oct 31;64(4):2401294.



Kim NH, D'Armini AM, Delcroix M, Jaïs X, Jevnikar M, Madani MM, Matsubara H, Palazzini M, 
Wiedenroth CB, Simonneau G, Jenkins DP. Chronic thromboembolic pulmonary disease. Eur 

Respir J. 2024 Oct 31;64(4):2401294.

Negatif/erken sonlanan çalışmalar
AMBER-1 (ambrisentan): yetersiz katılım nedeniyle erken durduruldu.
Küçük sildenafil RCT: 6DYD iyileşmesi yok.
SELECT (selexipag) ve MACiTEPH (macitentan 75 mg): etkisizlik nedeniyle erken 
sonlandırıldı.

 “Pretreatment” ve müdahalelerle ilişkisi
İnoperabl, PVR yüksek olgularda BPA öncesi PH tedavisi → prosedürel komplikasyonları 
azaltabilir (destekleyici kanıt var).
Operabl olgularda PEA öncesi PH tedavisi daha tartışmalı; görev grubu fikir birliği yok.
IMPACT-CTEPH (devam ediyor): BPA öncesi en uygun strateji (başlangıç ikili oral vs tek ajan) 
sorusuna yanıt arıyor



Yaklaşım Artıları Eksileri

PEA öncesi PH’ye yönelik 
medikal tedavi

• Hemodinamiği iyileştirir, PEA riskini azalttığı düşünülür 
• Kontrolsüz, anekdotal veriler vardır 
• Erişim beklenirken PH’yi stabilize etmek için potansiyel bir 
stratejidir

• Kontrollü veri yoktur 
• Tedavide gecikmeye yol açar 
• İlaçların operabl hastalık üzerindeki etkileri bilinmemektedir

Kombine PEA ve BPA (hibrit 
yaklaşım)

• Uygulanabilirliği yayımlanmıştır 
• Cerrahi sırasında PEA’nın ulaşamayacağı hastalık bölgelerine 
erişim sağlar

• Uzman merkezlerle sınırlıdır 
• BPA komplikasyon riski ortalamanın üzerindedir

Planlanan PEA öncesi BPA • Anekdotal veriler vardır 
• PEA öncesinde hemodinamik düzelme sağlayabilir

• Uzman merkezlerle sınırlıdır
 • BPA komplikasyon riski ortalamanın üzerindedir 
• Önceden BPA yapılan bölgede PEA daha zor olabilir

PEA sonrası BPA • Ulaşılabilir hastalığın iki taraflı temizlenmesini sağlar
 • Geriye kalan hastalık inoperabldır

• Uzman merkezlerle sınırlıdır 
• PEA riski daha yüksektir 
• Cerrahi iyileşme nedeniyle BPA gecikebilir • Cerrahi 
değişiklikler nedeniyle BPA zor olabilir

Planlanan BPA öncesi PH’ye 
yönelik medikal tedavi

• Randomize kontrollü çalışmalarla desteklenmektedir 
• BPA öncesi hemodinamik düzelme sağlar 
• BPA komplikasyonlarını azaltır

• Riociguat’a erişim/geri ödeme sorunu 
• Tekli tedavi ile kombinasyon tedavileri arasındaki fark net 
değildir, ancak araştırılmaktadır 
• Hastaların BPA sonrası gereksiz yere medikal tedaviye devam 
etme riski vardır

Ağır pulmoner hemodinamik bozukluğu olan kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyona yaklaşım



Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyonda (KTEPH) 
multidisipliner ekip (MDT) ve merkez uzmanlığı

Yapı / Merkez Gereklilikler

MDT PEA cerrahı + BPA uzmanı + PH uzmanı + pulmoner vasküler radyolog

PEA merkezi Yılda ≥20 cerrahi, postoperatif mortalite oranı <%5, ECMO desteği

Uzman PEA merkezi Yılda 50 cerrahi, mortalite <%3, segmental/subsegmental hastalığı tedavi edebilme, ECMO 
desteği

BPA merkezi Yılda >50 işlem, işleme bağlı mortalite <%3

Uzman BPA merkezi Yılda >100 işlem, mortalite <%1, ECMO desteği

Kapsamlı KTEPH merkezi Merkez MDT’sine dayalı tedavi kararları ile kombine PEA + BPA + PH + ECMO uzmanlığı bulunması



KTEPH Merkez Standartları
Kalite, işbirliği ve kayıtlar

Kalite ve İşbirliği
Kalite ölçütleri üzerinde sistematik çalışma ve raporlama.

Uzman merkezlerle ağ: eğitim ve zor olgularda ikinci görüş.

Kapsamlı merkez: PEA, BPA ve PH uzmanlığını aynı çatı altında sunmalı.

Ulusal Kayıt ve Kanıt

Referans merkezi olmayan ülkelerde: ulusal KTEPH kayıt sistemi kurulmalı.

Amaç: kaynak/uzmanlığı birleştirerek yaklaşımı ve yönetimi optimize etmek.

Kayıtlar & işbirliği: tanı/tedavi boşluklarını ortaya çıkarır; en öğretici veriler genellikle bu ağlardan gelir.



Özet Değişiklikler

•Multimodal yaklaşım güçlendi 

•Operabl hastada PEA ilk seçenek, inoperabl/rezidüel PH’da riociguat +/− BPA 
kombinasyonları daha belirgin öneri aldı.

•BPA için net standartlar: Hasta seçimi, teknik adımlar ve komplikasyon 
yönetimi için ayrıntılı çerçeve yayınlandı.

•KTEH kavramı: PH var/yok ayrımıyla semptomatik kronik tromboembolik 
hastaların tanınması ve merkezlere yönlendirme vurgusu.
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