Message

lof2

http://f1 .mail.yahoo.copry/wmmlLerrer. {1 PRV

" as attachment |}

Date: Wed, 19 Nov 1997 23:20:25 -0800 (PST)

From:
Subject:
To:
. Kasim 14 1997
Merhabalar.

Bizler; Kamil HAMIDULLAH ve Fatma ASICI su anda Bmerika Birlesik
Devletleri, University of Maryland Medical Center ( UMMC ) ~ da
Primary Pulmonary Hypertension ( PPH ) [ Primer Pulmoner
Hipertansiyon ] hastalginin tedavisini goruyoruz.

PPH : Primer yada olus sebebi bilinmeyen, Akciger tansiyonu

cok seyrek rastlanilan bir akciger fonsiyon bozuklugudur. Hicbir
sebep gostermeksizin Pulmoner Arterdeki basinc normal seviyli asmaya
baslar.

Normal ortalama Akciger Arterdeki basinc dinlenme sirasinda 14
mmHg. Fakat PPh hastalarinda normal olarak kabul edilen ust sinir 25
mmHgden ve hatta egzersiz sirasindaki 30mmHg den daha yuksektir.

({ Kamil Hamidullah ' in ortalama Pulmoner Arterdeki basinci 81mmHg ken
Fatma ASICI ' nin 85mmHg dir.) Akcigerdeki damarlarda meydana gelen
daralma devam ettikce basinc artmaya devam eder. Kalp vucuda gerekli
oksijeni yollayamadigindan oturu buyumeye baslar. Ve boylece
zincirleme reaksiyonlar birbirini takip eder.

Hic tedavi uygulanmazsa, hastanin ortalama omru 2.5 yildir.En son
bulunan Epoprostenol Sodium ( Flolan ) [ Prostacyclin ] ile bu
ortalama onur 10 yilla yaklasmaktadir.
Bu hastaligin tedavisinde uygulanan 3 asama vardir.
1. Asama : Nifedipin ilaclari ile PPH in kontrol altina alinmasi.

Bu cevap vermezse,

2. Asama : Epoprostenol Sodium ( Flolan ) [Prostacyclin
1. Bu tedavi 24 saat boyunca ilacin ( Flolan ) akcigere goguste
bulunan hickmen kateteri ile bir pompa araciligiyla yollanmasi.

3.Asama : Akciger, ARkciger ve Kalp transplantasyonu

Biz ikimizde birinci asamayi bittirdigimiz icin ikinci asamadaki
tedaviyi gormak uzere SSK araciligiyla Amerika 'daki UMMC, Division of

Pulmonary and Critical Care Medcine ( Akciger ve yogun bakimi ) "a
gonderildik.

Burada Akciger ve yogun bakiminin bolum baskan Profesor Dr.
Lewis J. RUBIN tarafinda bu pompa tedavisine nisan 97 “de basladik.
Hastalardan Kamil HAMIDULLAH, Amerika’'ya tekerlekli sandalye ile
gelmisken simdi hastanede yerinde duramiyor. Fatma ASICI nin durumu
ise tedaviye baslamadan onceki durumundan hizla daha iyiye gitmekte.
Amacimiz; PPH hastalarinin Turkiye 'de olumu beklemelerini onlemek.
Daha fazla bilgi icin, 97 yilinin yaptigi arastirmalarla en iyi
pulmoner dr. secilen;
Lewis J. Rubin, MD
Proffesor and Head Division of Pulmonary
and Critical Care Medicine

University of Marylan School of Medicine
Department of Medicine

10 South Pine Street, MSTF 800
Baltimore, Maryland 21201-1192, U.S.A.
Phone : 410 706-3344

Fax : 410 706-81l62
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E-Mail: lrubin@umabnet.ab.umd.edu

Note: Hersey yolunda giderse Aralik ayinda Turkiye ye dondugumuzde
basina daha ayrintili bir aciklama yapmak istiyoruz.
Cunku Turkiye deki PPH hastalarinin kaderlerinin olume terkedilmek
degilde, bizlerde oldugu gibi bir an once sagliklarina kavusmalarini
istiyoruz.

PPH hastalarinin Amerika da kurduklari vakif
Pulmonary Hypertension Associatin ( PHA )
http://members.acl.com/maszep/index.html
phone : 1800-74UPAPH

Dr. Lewis Rubin’in Baskani oldugu PPH Cure Foundation
http://www.pphcure.org/

Kamil ‘den sevgilerle,
I love Baltimore
If you want to know more about Pulmonary Primary hypertension,
Please look at this addresses
Pulmonary Hypertension Association
http://members.aocl.com/maszep
PPH Cure Foundation

Sent by Yahoo! Mail. Get your free e-mail at http://mail.yahoo.com
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Internet - Doruk-Net Internet Hizmetleri http://www.doruk.net.tr/internet/turkiye/t_basin.html

Kope Yazarlari ve Basyn

Kope Yazarlary

® Hurriyet, Yurtsan Atakan yatakan@hurriyet.com.tr | Mumtaz.Soysal@planet.com.tr
Dundar ugurd@kanald.com.tr | Haluk Sahin haluks@kanald.com.tr

® Yeni Yuzyil, Murat Birsel birsel@ibm.net | Faruk Selcuk faruk@bilkent.edu.tr | Deniz
Deniz.Gokce@planet.com.tr | Hursit Gunes hursit@marun.edu.tr | Bilgisayar Sayfas
Tanis dtanis@ibm.net | Timur Sirt timurs@superonline.com | Ipek Cem Cemipek@a

® Zaman, Fehmi Koru koru@zaman.com.tr | Nuh Gonultas nuh@zaman.com.tr

® BT/Haber; Rusen Yaykin, Genel Yonetmen rusen@dut.com.tr | yaykin@doruk.com.t
Ozgenlik altugo@doruk.com.tr | M. Sinan Oymaci sinanoym@anadolu.net | Tinaz Ti
bnokta-o@servis2.net.r [ttitiz@kilim.com.tr | Volkan Gazioglu gazioglu@bornova.eg

Kemal balci kb06-k@servis2.net.tr | Oguz Manas manas@vm.ege.edu.tr

® Cenk Tarhan (PC World Turkiye) ctarhan@pcworld.com.tr | Sina Hakman
shakman@best.com.ir

® PC Magazine Turkiye, Tolga Yurderi tolga@superonline.com | Genel Yayin Yonetme
Balaban Cerit beerit@ada.com.tr | Yazi Isleri Muduru: Deniz Tanis dtanis@ibm.net ,
Ozcelik kaan@ibm.net | Timur Sirt timurs@superonline.com

® FreelLance Yazarlar: Baris Cetinok (Dunya gazetesi, PC magazine, BT/Haber)
cetinok@boun.edu.tr

® Byte Turkiye Genel Muduru Ugur Serkan Taskin utaskin@doruk.com.tr | utaskin@bi

® Cumhuriyet, Bilim ve Teknik, Orhan Bursali bursali@dut.com.tr | bursali@planet.con
llhan.Selcuk@planet.com.ir | Hikmet.Cetinkaya@planet.com.tr | deniz.som@planet.:
Aydin Engin engin@planet.com.tr | Oral Calislar oral.calislar@planet.com.ir

® Sabah, Hincal Uluc uluch@boun.edu.tr | Zeynep Gogus zeynepg@dominet.in.com.ti

® Turkiye Gazetesi, Ayse Tunceroglu tuncer@cybercomm.net | Mustafa Koker
mustafa@ihlas.demon.co.uk

® Milliyet, Melih.Asik@planet.com.ir | Osman.Ulagay@planet.com.tr |
Hasan.Pulur@planet.com.tr | Umur.Talu@planet.com.tr | Gani.Mujde@planet.com.tr
Karikaturist Kemal.Gokhan@planet.com.tr | Ercan.Akyol@planet.com.tr | Seref Ogu:
seref@planet.com.tr | serefoguz@medyatext.com (?7?) | Zeliha Midilli midilli@ibm.ne

® Yeni Asir, Fevzi Hepsenkal hepsenka@yanet.yeniasir.com.tr | Hamdi Turkmen
hturkmen@yanet.yeniasir.com.tr | Isilay Saygin (Halkin Kosesi) Devilet Bakani
isaygin@yanet.yeniasir.com.tr

® Turkish Daily News, linur Cevik tdn-f@servis.net.ir

Basyn Web'leri

Basin Yavin Genel Mudurlugu

Sabah Gurubu www.sabah.boun.edu tr (Aktuel) | Aktuel -Yore | Aktuel -Yore-USA |
Aktuel-Medya-USA

Zaman Gazetesi http://www.zaman.com.tr

PC World Online_http://www.pcworld.com.tr/

Leman Dergisi http://www.planet.com.tr/medya/leman/

Populer Bilim http://www.wec-net.com.tr/PopulerBilim/
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Internet - Doruk-Net Internet Hizmetleri http://www.doruk.net.tr/internet/turkiye/t_basin.html

Radyo 2019
Number One FM

Radio Night & Day. Ankara

Dunya Radio_
Cyber Radio, Ankara (June 17) (Real Adiio)

Polis Radyosu
Acik Radyo 94.9

powerfm

Ek TV/Media Adresleri

Cem Ozer, Laf Lafi aciyor, Kanald, cemozer@kanald.com.ir

Televole, Kanald, dtvspor@kanald.com.tr

Ekovizyon, Kanald, ekovizyon@kanald.com.tr | Yonetmen Ahmet Yigit ahmety@kan
Okan Bayulken, Televizyon Cocugu okanbaylQ@turk.net

Basvuru yada Anonim eposta Adresleri

Sabah Gurubu sabah@boun.edu.tr | Ahmet Ors orsa@boun.edu.tr
32. Gun otuziki@ibm.net | 32gun@medyatext.com

Pusula (Mithat Bereket) pusula@best.com.tr

Hurriyet |zmir hurriy01@cakabey.ege.edu.tr

Yeniasir, lzmir yeniasir@yanet.yeniasir.com.tr

Yeni-TV, lzmir yenitv@yanet.yeniasir.com.tr

Zaman danisman@berka.zaman.com.ir |bilgi@berka.zaman.com.tr
Turkish Daily News tdn-f@servis.net.tr

PCWorld pcworld@best.com.tr

Bilim ve Utopya ender-s@yunus.mam.tubitak.gov.tr

Hulki Cevizoglu Hulki.Cevizoglu@wec-net.com.tr | Populer.Bilim@wec-net.com.tr |
Ceviz. Kabugu@wec-net.com.tr

Cumbhuriyet Gazetesi cumhuriyet@dut.com.tr

Kanal D kanald@kanald.com.tr | Arena arena@kanald.com.ir | Teleforum
forum@kanald.com.ir

BT/Haber interpro@dut.com.tr

Bilkent Radio radio@bilkent.edu.tr

Dost FM dost-fm@ada.com.tr

Milliyet milliyet@planet.com.tr | mil-os@yunus.mam.tubitak.gov.tr
Computer World (Monitor) turkey@idg.geis.com | TBD tbd@ada.com.tr
Barometre, Naci Baltaci boss@medyatext.com

Dorduncu Kuvvet Medya, Ahmet Tezcan tezcan@planet.com.tr

Ne Var Ne Yok, Ali Saydam bersay@ibm.net

showtv showtv@medyatext.com

euroshow euroshow@medyatext.com

cine5 cine5@medyatext.com

star star@medyatext.com

kraltv kraltv@medyatext.com

kanal6 kanalé@medyatext.com

kanale kanale@medyatext.com

showradyo showradyo@medyatext.com

bestfm bestfm@medyatext.com
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Ph

Primary Pulmonary
Hypertension

Since 30 December 1005

Saymn flgililer,

Oncelikie gdstermis oldugunuz alakaya ve ayirdiginiz zamana tesekkiir ederim.

Futbolcularin seks hayati ve sanatcilarin tagkinhiklani kadar onemli olmasa da, bu
Tiirkiye’de sayilari her gegen giinde hizla artan, hem kamu-oyunca bilgilendirilmeyen hem de
yetkililerce gerekli Onlemlerin alnmamasmdan Otiri, Primer Pulmoner Hipertansiyon
hastalityla bogusan azinhia, bir timit 15181 vermeye calisiyorum.

Bu hastalik, yapilan calismalar ve arastirmalar sonucunda, 2008 yilinda yapilacak olan
bir gen agisiyla, tarihe kansacaktr. (PPHcure FOUNDATION USA.)

Sizden ricam, ne olur kamu-oyunu bilinglendirme caligmalarima destek olmaniz. Once
kendi yakmlarmizdan baglayin ve cevrenizdekilerden. Anlatin herkese, “Primer Pulmoner
Hipertansiyonun tedavisi FLOLAN (GlaxoWellcome)™ dive.

Dogum kontrol haplan, divet haplan, dexfenfluramine, Collegen vascular disease
{(Scleroderma [aynntih bilgi igin, internetten, http://www.scleroderma.com ‘a bakiniz.}, lupus),
Aminorex (istah bastinci), Rapeseed oil contamination (kiiclik salgam tohumu, kolza vaf
katkist), L-tryptophan contamination, Crotalaria ingestion, Extrahepatic shunting of the
spianchnic circulation (karacifer bityfimesi), HIV (AIDS) enfeksiyonu, uyusturucu kullammi
veya bende oldufu gibi genetik miras, bu hastalifn sebepleri olarak bilinmekiedir.

En azindan, mektubumu ahp okudugunuza iliskin bir yanit bana ulaghirirsaniz, calisma
sevkim daha da artacaktir,

Saygilarimi sunanm.

Kamil Hamidullsh /| -

Ps: Pulmoner Hipertansivon Vakii’m kurma t;ahsﬁm[mma yardnmcx, de,stek olursamz sevinirim.
Her tm'iu cicstmyc ve ﬁncnyc a:;xglm 1 ara 2

a:ayah:ltrsm;z N
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& Vanderbilt University Medical Center

NATIONAL REGISTRY FOR FAMILIAL PRIMARY PULMONARY HYPERTENSION
James Loyd, M.D., Director

Lisa Wheeler, Coordinator

T-1217 MCN, Vanderbilt University Medical Center, Nashville, TN 37232-2650
1-800-288-0378 FAX 1-615-343-1809

September 11, 1997

Mr. Kamil Hamidullah

University of Maryland Medical Center
22 S. Greene Street

North Tower West, Room 69
Baltimore, MD 21201

Dear Mr. Hamidullah,

Thank you for taking time to complete the registry information forms. We
appreciate all of your time and effort. Our goals could not be met without your
dedication and determination. One of our goals is to be a resource for patients and
families. We will keep you informed of any developments as they occur.
Remember, if you have any questions, suggestions, or comments please call the
registry any time.

With warmest regards,
P

b _/f /
Ao g

Y s LOhl
=" Lisa Wheeler
NRFPPH Coordinator



dogumluyum ve 30 Aralik 1995 yilnda Primer Pulmoner
stalikla famigmam 1991’°in ikinci yansma denk gelir. Agabeyim
Samil Hamidullah, Turk silahli kuvvetleri tiyesi, genc bir st tegmendi ve 1991 yilinin ikinei yarisma kadar da higbir
saghik problemi olmadi. Operasyonlara gitti, daglara gitti, tatbikatlara katildi. Ancak 1991’in ikinei yansmda agzindan
bumundan kan gelince ve de mide kanamasi olmadig: anlagilnca hemen Ankara’daki Giilhane Askeri Tip
Akademisine sevk edildi. Orada 45 giin miigahede altinda kaldi ve rahatsizlifs Primer Pulmoner Hipertansiyon olarak
teghis edildi. Bundan sonra agabeyimin dokforlari, 40 vyagma kadar agabevimin herhangi bir problemle
kargilagmayacagmu 40 yagmdan sonrada akciger nakli yapip hastalif tedavi edeceklerini séylediler, ancak sizinde
hazirladigim brogirt  okuyunca fark edeceginiz gibi, hastalik feshisten itibaren 2.5 ve ya 3 wil iginde olumle
sonuglaniyor. O da 20 Oeak 1993 te aramizdan aynildi. Bu arada biz de yurtdigindaki hastanelerle yazigiyorduk, ancak
onu kurfaramadik.

Tarth 30 Arahk 1995°e geldiginde, ise gitmek icin ha:arlamrken agz:tmdan, burnumdan kan geldi, akciger
- kanamasi ve Baymdir Tip Merkezine giftim. Stiphemi styledim: acaba Primer Pulmoner Hipertansiyon hastas: olabilir
miyim diye. Yapilan tetkiklerde de ve 4 Ocak 1996°da yapilan anjiografi sonucu olarak bana da Primer Pulmoner
Hipertansiyon teghisini koydular. Baymdir Tip merkezinin kardiyoloji doktorlan ile yaptigimiz toplantida bu hastaligin
tedavisinin olmadigm séylediler. Daha sonra Hacettepe Universite Hastanesi kardiyo-vaskiiler dokiorlarindan Dr. Lale
Tokgdzoghu, bu hastaligin yurtdiginda bir tedavisinin oldugunu soyledi ve yapilan yazigmalar sonrasinda Amerika
‘Birlegik Devletleri, Maryland eyaletindeki, University of Maryland School of Medicine, Department of Medicine,
Lewis J. Rubin, ML.D. (Professor and Head Division of Pulmonary and Critical Care Medicine.) ile baglant: kurduk. O
bize PPH’in irsi olabilme olasihgmm ¢ok dugik oldugunu ve aym jenerasyonda ¢ikmasmin da bir havli disgtk olasihik
oldugunu sdyledi ve hastalifimin bagka bir gey olmasmdan giphelendigini sdyledi ve 12 Subat 19967va randeva verdi.
Bizde kendi imkanlaninuizla gittik oraya. Yapilan fetkikler sonucunda Primer pulmoner hipertansivon tanis: netleserek
beni ilk dnce ilacla takip edecegini soyledi. Temmuz 96°ya kadar kullandmm bu ilaglan ( Procardia XL 90mg ve
Comoudin 2.5mg ) ve Hacettepe Universite Hastanesinde 24 Temmuzda anjiyo oldum. Ve tansivonun kontrol altna
abnamadigim gordik, dokforum Lale Tokgozoglu ile.

Dr. Lewis J. Rubin bu sefer ciddi Primer Pulmoner Hipertansiyon tedavisinde kullamilan Prostacyclin tedavisi
icin beni yurtdigina ¢agirdi. Ancak maliyetleri g:ok yiksek oldugundan (yaklasik giinde 500%) SSK’ya bagvurduk.
Orlar boyle bir tedaviden haberleri olmadigindan once tedaviyi ispatladik sonra Ankara’daki 10 hastaneye goriis
soruldu ve uzun siiren bir ¢abalama sonucunda 22 nisan 1997°de Amerika’yva Manisa’dan bir hasta ile birlikde
prostacyclin tedavisi icin gittik. Durumum ¢ok agird:, tekerlekli sandalyeye bagimliydim. Yartiyemiyordum. Allah
kimseyi dilgiirmesin, diigenin hakikaten yardimcisi olmuyor ne vazik ki. Bir geye ihtiyacimz oluyor, tabi ki gidip alacak
durumda degilsiniz, yakinlannizdan rica ediyorsunuz sikilarak ancak onlar da hep meggul oluyorlar vs. Cogu alig-verig
merkezleri biz dzurlileri diigiinerek yapilmamig ki kat kat merdivenler. Neyse! 23 Nisan 1997°de yapilan anjiyo da
kalbimin ¢ok hasar aldigim bu tedavinin de mucize olmadifim sdylediler. Ancak bu fedavinin ikinci haftasinda
yariimeye bagladim. Bu benim mucizem.

Simdi benim kavgam diger Primer Pulmoner Hipertansiyon hastalarma (yaklasik 60 iczga olarak tahmin
ediyorum) ulagarak, onlarm oSliime ferk edilmelerini engellemek istiyorum. Sonra Pulmoner Hipertansiyon Vakfi
kurmak istiyorum ve de 97’nin en iyi pulmoner dokioru segilen doktorum Lewis J. Rubin basta olmak tizere bu
konudaki otoriteleri iilkemizde bulugturup bir panel yapmak istiyorum.

Sizinde bir katkimz olursa gok memnun olurum, oncelikle bu tedaviyi kamuya duyunma galismalarima siz de
katibn. Yakinlanmzdan baglayarak tanidiklarimza herkese soyleyin onlarda kendi tanidiklarna séylesinler. Size
yolladigim brogtiri gogaltip dagitin. “Prostacyclin diye bir tedavi yonteminin varligini duvurun herkese.”

Video, ayrintih bilgiler, kitap istiyorsaniz, brogtirdeki telefon numarasindan (312-2223241) bana ulagabilirsiniz.
Ayrica bagislanmzi ( posta tcretlen, fotokopi masraflann vb. masraflanm finansmam i¢in 5, 10 milyon TL ve ya
gonliniizden ne koparsa ) Tirkiye I Bankasi, 4204 @ 364999 nolu hesaba yaparak masraflarima ortak olabilirsiniz.

Saygilarimla,

Rt P amiilidlat



Primary Pulmonary
- Hypertension Ne Demektir ?

(PPn)

Pulmoner Hipertansiyon, ikiye ayrilir; 1) Secondary Pulmonary
Hypertension; (ikincil akciger hipertansiyonu) sebebi bilinen, bir
bagka haslalik sonucunda ortaya gikan akciger hipertansiyonu
ile 2) Primary Pulmonary Hypertension (birincil akciger
hipertansiyonu); bilinmeyen bir sebepten dolayi, higbir
‘hastalia bagl oimaksizin, kendilijinden ortaya gikan
akcijerdeki  hipertansiyondur.  Pulmoner  hipertansiyon
‘akcijerdeki kan basincinin  yikselmesi ile akcigerdeki
damarlarda kan basincinin degigmesi durumu, yani kalp ile
akciger arasinda kan tagiyan damarlardaki anormal yiiksek kan
' basincidir. Bu anormallik durumu goyle izah edilir. NIH
(National Institutes of Health) tarafindan kabul edilen normal
akciger tansiyonu dinlenme sirasinda 25mmHg dir. Egzersiz
hglinde ise en fazla 30mmHg'dir. Bu verilerin {zeri
~ hipertansiyon olarak kabul ‘edilir. Bu bahsedilen yiiksek
~ 'tansiyon durumu herkesin bildiji yiksek tansiyondan farkhdur.
Gittigimiz bir uzmanin, tansiyonumuzu olgmekte kullandifi
ytntemler ve teknikler ile pulmoner hipertansiyon'u élgiip test
., edemayiz., Akcijerdeki bu yliksek basing, kalbin, akcijerden

! oksijeni alabilmesi igin kan pompalamasini glglestirir. Tipki
fazla yiklenilen bir otomobilin motoru gibi kalpte bu duruma
fazla dayanamadan yetersiz (failed) kalacaktir.

_ Sekunder pulmoner hipertansiyon, durumu birgok
hastalik sonucunda ortaya gikabilir. (Chronic pulmonary hearth
dieases) Kranik akcider ve kalp hastaliklari, (recurrent blood
~ clots in the pulmonary arteries) Pulmoner arterlerdeki kan
_ pihtilani, (Narrowing of the mitral hearth valve ) Kalpteki mitral
. kalp kapakgi§inin daraimasi, karaciger sirozu.

o Primer Pulmoner
. Hipertansiyonun en genel belirtisi, hareket .edebilme
. yetene§inin azalmasidir. Daha az bedensel hareket ile nefesin
' daralmasi durumu. Ornegin, hastalanmadan &nce iki kilometre
" kogabilen birisi, hastalandiktan sonra bir buguk kilometre
yaridikten sonra nefes darhi§i gekerken, hastalik daha da
gelistikge durum daha da kotilesecektir. Yukaridaki érnekteki
sahis, daha sonra bir kilometre yuriiyebilirken, sonra bir blok
ve durup nefesini yakalamasi gerekecektir.
Dijer en gok rastlanilan belirtileri ise, ayaklarin
sismesi, gogls agrisi ve gig kaybidir, :
Primer pulmoner hipertansiyonlu bir insanda,
- akcigerlerdeki en kigik kan damarlari olan arterioller dardir. Bu

daralmis damarlardan, kan gegerken ortaya gikan direngte
pulmoner déngiideki kan basincini arttirir. Bu durum da kalbin
saj tarafinin akcifere (burada karbondioksit kandan
ayriligtinilarak, oksijen kana karigtinlir.) kan pompalama
kapasitesini azaltir. Baglangigta hastalarda nefes darlii,
gligstzlok, ¢abuk yorulma durumlari gorilir. Hastalik,
gelistikge, hastalar en basit iglerden sonra yorgun dismeye
baglarlar. Bunu takibende, hastalarda saj kalp yetmezligi
gorilir ve sonra da 6lam.

Primer  pulmoner  hipertansiyon o kadar sik
rastlanilan bir durum degildir. Arastirmacilar, her yil yaklagik
400 yeni vakay! teshis ediyorlar. Ulkemizde de tahminen yilda 4
kiside bu hastalik ortaya gtkmaktadir. Bu durum genellikie 20
ile 30 yas arasindaki kadinlarda daha gok yaygindir. Ne yazik
ki primer pulmoner hipertansiyon ¢abuk geligen ve Kisa
zamanda da 6limle sonuglanan bir hastaliktir. Ortalama
hayatta kalma siresi, teshis edildikten sonra yalnizca 2 ile 3
yilken, 5 yiidan veya 10 yildan fazla yasayan hastalara da
rastlamak mimkindr.

Primary Pulmonary Hypertension da uygulanan

tedavi yollar: :
Bazen, Primer Pulmoner Hipertansiyon, hastalarda

ilaglarla etkin bir sekilde kontrol altina alinabilir. Ornegin,
Calcium-Channel Blockers, (kan damarlarini  rahatlatir,
arteriollerin darlidi sonucunda ortaya gikan stresi azaltir.) kan
sivilagtiricilar (kan pihtisi olusmasini azaltarak akcigerdeki
kilcal damarlarin tikanmasini 8nler.). Hastalarin g¢ojunda bu
tedavi gekli, Primer Pulmoner Hipertansiyonun gelismesini
énlemekte ne yazik ki yeterli olamiyor. Geriye, bilinen tek bir
gare kaliyordu o da kalp ve akciger nakli. (ki bir yil iginde sag
kaima orami  %31)

Son zamanlarda, the Food and Drug Administration
(FDA[USA])'in onayladift (Haziran 96) PRosTAcYCLIN, FLOLAN
(GLaxoWEeLLcome) adindaki ilag, ciddi primer pulmoner
hipertansiyonun kontrolinde etkin bir bigimde kullamhiyor. Bu

{ilag kan damarlarini genigleterek, akcigerdeki arterlerdeki stresi

azaltiyor. Bu ilag hastalara dofrudan, sirekli, damardan
infuzyon yolu ile verilmek zorundadir. Bu ylzden hastalara
implant edilmis, (goguse yerlegtiriimig) kateter gerekmektedir.
Ayni zamanda kigik, pille-galigir taginabilir pompa ile bu ilag
kateterden dogruca viicuda yollanir. The New England Journal
of Medicine dergisindeki bu konuyla ilgili  Ciddi Primer
Pulmoner Hipertansiyonlu hastalarin tedavisinde Prostacyclin'in
etkinli§i, adh bu galigmada da prostacyclinin etkin bir tedavi
sekli oldugu do§rulanmakta. Ilaci kullanan hastalarda egzersiz
kapasitesi artarken, dijer tedavi yontemleri uygulanan hastalara
kiyasla hayatta kalma oranlari da yikselmistir.

Prostacyclinin kullaniminda bazi kigik yan etkiler
rapor edilmigtir. Bunlar; gene agrisi, ishal, bag agrisi, kusma,

mide bulantisi ve flushing (derinin kizarmasi, viicuda kan .
hiicum etmesi). Birde her zaman igin Hickman ( kateter )" in
enfeksiyon kapma riski vardir.

PPH Cure Foundation'a gore PPH Nedir ?

Akciderlerimizin iginde gok kigik milyonlarca kan
damarlari olan kapilerler (capillaries) vardir. Bunlarin her
birinin genigligi hemen hemen sagimizin geniglidinde olup, kan
hiicrelerinin gegmesi igin yeterli genigliktedirler. Damarin igi,
endothelial hiicreleri ile kaphdir. Digi ise diiz kas hiicreleri ile
kaphdir. Endothelial hiicreleri kanin damardan sizmasini dnler.
Dz kas hicreleri de, akciger ve kalp arasinda gidip gelen kan
miktarina badli olarak kapilerlerin genisleyip daralmasini saglar.

PPH'te bilinmeyen bir sebepten 6tird, bazi
endothelial hicreleri akcijerdeki kapilerlerdeki dizininden
stkilirler, Kan diz kas hicrelerine sizmaya baglayarak,
kapilerlerde stirekli bir daralmaya sebebiyet verir. Kalp ve
akcijer arasindaki bu kan akiginin, bu daralma yiiziinden
kesilmesi, halsizlik, yorgunluk, bayiima, ve sonunda kalp
yetmezlijine sebebiyet verir.

Pulmoner kapilerlerdeki (akcigerdeki milyonlarca kilcal
damarlardaki) kan akisinda ortaya ¢ikan direnci dlgmek igin,
biyik arterdeki (bu kalpten akcidere dogdru gider) ortalama kan
basincina bakilir. Bir kere bu basing saghk sinirini agtifinda ,
hizla kotilesir, ancak ilaglarla kontrol altina alinmaya gahsilir.
Cunku, ortaya gikan yiksek basing daha fazla endothelial
hicreleri diziliglerinden soker ve daha ciddiye giden bir déngl
yaratir. Endathelial hicrelerin yok olmasi ayrica direkt olarak
pulmoner kapilerleri tikar ve basincin daha da yikselmesine
neden olur.

Primer pulmoner hipertansiyona sebep olan, bilinen faktérler
sunlardir; dogum Kontrol haplari (doktorunuzdan damiginiz), diyet haplar
(doktorunuzdan daniginiz), dexfenfluramine, Collegen vascular disease
(Scleroderma [ayrintili bilgi igin, internetten, http:/fwww.scleroderma.com
'a bakiniz], lupus), Aminorex (igtah bastirici), Rapeseed oil
contamination (kigiik salgam tohumu, kolza yagi katkisi), L-ryptophan
contamination, Crotalaria ingestion, Extrahepatic shunting of the
splanchnic circulation (karacider bilylimesi), HIV (AIDS) enfeksiyonu,
uyusturucu kullanimi veya bende oldugu gibi genetik miras.

*** Mynntih bilgi igin * < Y R

Kamil Hamidullah, 48. Sok. No: 4/6 Bahgelievler
Ankara 06510 Tel/faks : 0 312 222 3241 [konuyla ilgili brogir,
kitap, video kaseti isteyebilirsiniz.]

Dr. Lewis J. Rubin, University of Maryland School of
Medicine, Department of Medicine, 10 South Pine Street, MSTF 800
Baltimore Maryland 21201-1192. Tel : 001-410 706-3344 Fax: 001410
706-8162 E-mail: [rubin@umabnet ab umd.edu
Pulmonary hypertension association; http://members.acl.com/maszep
PPHcure FOUNDATION; http:/fwww.pphcure.org
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Artik insanlar AKciger Hipertansivonundan slmesinler
Primer Pulmoner Hipertansiyonun Tedavisi i¢in; , 8
Epoprostenol Sodium ( Prostacyclin, Flolan ) Haziran 1996 yilinda FDA
tarafindan PPH’in tedavisinde kullanimi resmen onaylanmistir.
Daha fazla bilgi i¢in; ( brostir, kitap, video )
Kamil Hamidullah, 48. Sok. No:4/6 Bahgelievler Ankara 06510 Turkey

Tel/fax : 312-2223241

PHA, Pulmonary Hypertension Association; http://members.aol.com/maszep
PPHcure FOUNDATION; http://www.pphcure.org
Dr. Lewis J. Rubin; University of Maryland School of Medicine;
Tel: 001 410 706 3344 Fax: 001 410 706 8162
E-Mail: Irubin@umabnet.ab.umd.edu

Bu hastalik, vapilan ¢aligmalar ve arastirmalar sonucunda, 2008 yilinda yapilacak olan bir gen agisiyla, tarihe kanisacaktir. (PPHcuré FOUNDATION USA. Sizden
ricam, ne olur kamu-oyunu bilinglendirme galigmalarima destek olmaniz. Once kendi vakinlarmizdan baglayin ve cevrenizdekilerden. Anlatin herkese “Primer Pulmoner-' iy
Hipertansivonun tedavisi FLOLAN (GlaxoWellcome)” dive. ;

Dogum kontrol haplari, divet haplar, dexfenfluramine, Collegen vascular disease (Scleroderma [ayrintili bilgi igin, internetten, http://www.scleroderma.com ‘a .
bakiniz.], lupus), Aminorex (istah bastirict), Rapeseed oil contamination (kiigiik salgam tohumu, kolza vag katkisi), L-tryptophan contamination, Crotalaria_ingestion,
Extrahepatic shunting of the splanchnic circulation (karac1ger bityiimesi), HIV (AIDS) enfeksiyonu, uyusturucu kullamm1 veya bende oldufu gibi genetik miras, bu hastaligin -
sebepleri olarak bilinmektedir.

En azindan, mektubumu alip okudugunuza iligkin bir yamt bana ulastirirsaniz, ¢alisma sevkim daha da artacaktir.

Ps Pulmoner Hipertansiy on Vakfi’'nt kurma ¢ahgmalarima vardlmcn destek olursamz sev:nlrlm Her tirlia e]estmve ve onenve af;lgim :
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