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ÖZET

İPF tanı aşamasından itibaren yakın fonksiyonel değerlendirme yapılması gereken bir hastalıktır. Bu konuda 
bize en fazla yardımcı olacak parametreler; DLCO, FVC ve 6 dakika yürüme testidir. İPF’nin ileri dönemlerinde 
saptanan temel patoloji rekstriktif solunum yetersizliğidir. Restriksiyonu saptamada total akciğer kapasitesinde 
azalma görülmesi önemlidir. IPF’nin erken döneminde normal spirometri değerleri saptanmakla birlikte hafif 
orta düzeyde düşük DLCO saptanabilir. SFT parametreleri sadece hastalığın varlığını saptamada değil, aynı 
zamanda tedaviye yanıtı değerlendirmede ve prognoz tayininde de önemlidir. Takip sırasında FVC değerlerinde 
%10-15, DLCO değerinde ise %20’lik bir artış tedaviye yanıt olarak değerlendirilmelidir. FVC ve DLCO değeri-
nin %60’ın altında olması ise surveyin belirgin az olduğunu düşündürmektedir.
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SUMMARY

IPF is a disease that must be closely monitorised by functional parameters from the initial diagnosis. Parameters 
which are more useful are; DLCO, FVC, and 6MWT. The basic pathology in advanced IPF is restrictive pulmonary 
dysfunction.  Decrease in total lung capacity is important for detection of restriction. Spirometry can be normal 
in early stage of IPF, but DLCO can be mild/moderately decreased. PFT parameters are not only used for the 
diagnosis of the disease, they are also important in evaluation of the therapy response and predicting prognosis. 
10-15% increase in FVC, and 20% in DLCO during the follow up must be accepted as therapy response. < 60% 
for both FVC and DLCO is accepted as poor prognosis.
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GİRİŞ

İdiopatik pulmoner fibrozis (İPF)’nin tanı aşamasın-
da, tedavi planlanmasında ve izleminde fonksiyonel 
değerlendirme önemli bir yer tutmaktadır. Akciğer 
hastalıklarının fonksiyonel değerlendirmesi denil-
diğinde ilk akla gelen testler solunum fonksiyon 
testleridir. Tanı aşamasında ve sonrasında akciğer-
lerin etkilenme düzeyini gösterebilmek için solunum 
fonksiyon testlerine ihtiyaç duyulmaktadır. Solunum 
fonksiyon testleri içerisinde ise dinamik testlerden 
statik testlere, karbonmonoksit difüzyon testinden 
kardiyopulmoner egzersiz testlerine kadar bir çok 
yöntem kullanılabilmektedir. En yaygın kullanılan 
dinamik solunum testlerinden başlayarak bütün test-
lerin İPF’de sonuçlarına bu bölümde göz atacağız. 

Solunum Fonksiyon Testleri

İPF fibrozisle seyreden bir akciğer hastalığıdır. Fib-
rozise gidişin sebebi bilinmemekle birlikte akciğer 
parankimindeki kontrolsüz ve önlenemeyen fibrozis 
akciğer kapasitesinde azalmaya neden olmaktadır. 
Erken dönemde solunum fonksiyon testleri normal 
saptanabilir.  İlerleyen dönemde rekstriktif solunum 
yetersizliği bulguları saptanır. Total akciğer kapasi-
tesinde, fonksiyonel reziduel kapasitede ve reziduel 
volumde azalma saptanır(1,2). Zorlu vital kapasitede 
(FVC) azalma ile birlikte zorlu ekspiratuar volüm bi-
rinci saniyede (FEV1)’de azalma olması nedeniyle Tif-
fenau oranı genellikle normal hatta artmış olarak iz-
lenmektedir. Akım volüm halkasına bakıldığında ise 
normalde beklenen halkanın boyut olarak daha kü-
çük bir şekilde ortaya çıktığını görebiliriz. Tanı anın-
da saptanan FVC değerlerinin hastanın prognozunu 
göstermediği konusunda çalışmalar mevcuttur(3,4).  

Akciğer parankim hastalıklarında genellikle havayo-
lu fonksiyonları korunur. İPF’ye eşlik eden havayolu 
hastalıklarının olması durumunda hem rekstriktif 
hem de obstrüktif tipte solunum yetmezliği ile karşı-
laşmak mümkündür.

Hastalığın ağırlığının belirlenmesi konusunda dina-
mik solunum fonksiyon testleri, difüzyon düzeyini 
yansıtan karbonmonoksit difüzyon testine (DLCO) 
ya da egzersiz testlerine göre daha az korelasyon gös-
termektedir (5).  

Tedaviye yanıtın izlenmesinde kullanılacak olan pa-
rametreler tartışmalıdır. İPF hastalarında FVC ve 
DLCO’nun takipte kullanılabileceği görüşü yaygın-
dır. FVC değerlerinde %10-15, DLCO değerinde ise 
%20’lik bir artış tedaviye yanıt olarak değerlendiril-
melidir(6). İPF olgularında semptomlarda kötüleşme 

olmamasına rağmen solunum fonksiyon testlerinde 
kötüleşmenin olması tedaviye yanıtsızlığı göster-
mektedir ve bu hastalar akciğer nakli için değerlen-
dirilmelidirler(7).

Solunum fonksiyon testlerinin prognozu belirleyip 
belirlemediği konusunda da araştırmalar yapılmıştır. 
Prognozu solunum fonksiyon testlerine göre belirle-
me diğer intertisyel akciğer hastalıklarına göre İPF’de 
daha olasıdır. FVC ve DLCO değerinin %60’ın altında 
olması durumunda surveyin belirgin az olduğu bildi-
rilmiştir(8).

FVC değerindeki %10’luk düşüş ise bir diğer kötü 
prognoz belirteci olarak kabul edilmektedir(5). 
DLCO’nun beklenen değerinin %45’ten düşük olma-
sı ya da bir yıl içinde %20’den fazla azalması da kötü 
prognoz bulgusu olarak değerlendirilmektedir(9).      

Karbonmonoksit Difüzyon Testi

Akciğerde  alveol ve kapiller arasında  başta oksijen 
olmak üzere tüm gazların değişimine yol açan primer 
mekanizma difüzyondur. Diffüzyon  kapasitesi bir ga-
zın (O2, CO2) alveolokapiller membrandan bir  birim 
zamanda  belirli bir  basınç altında, yüksek  basınçtan 
alçak basınca doğru  geçişidir. Diffüzyon  gaz ve sıvı 
fazlar arasında elektrokimyasal  bir  olay olup, gazların 
parsiyel  basınç  gradyenti  doğrultusunda olur.

Difüzyon  kapasitesinin ölçümünde  indikatör  gaz 
olarak CO gazı tercih edilmiştir, çünkü hemoglobi-
ne affinitesi oksijenden 210 kat yüksektir, kandaki 
çözünürlüğü fazladır, venöz kanda genellikle  bulun-
maz. Böylece tüm CO  hemoglobine bağlanacağı  için 
difüzyon kapasitesinin hesaplanması daha kolaydır. 
Transfer  katsayısı veya spesifik difüzyon katsayısı 
(DLCO/VA)  adını alan parametre ise her bir litre ak-
ciğer  volumune  düşen difüzyon kapasitesini   gös-
terir. DLCO/VA  DLCO’ya göre  daha  az değişkenlik  
gösterir. DLCO akciğer  parankimini tutan inters-
tisyel fibrozis, yaygın granulomlar, interstisyel veya 
inflamatuar  eksudasyon veya dissemine  karsinom 
durumlarında azalır. Bu hastalıklarda DLCO azalır-
ken DLCO/VA’nın  sabit  kalması obstruktif  hastalık-
lardan ayıran bir bulgudur. DLCO bu grupta akciğer 
volümünde azalma, alveol yüzey alanında  ve kapiller 
yatakta azalma  nedeniyle  azalır. İnterstisyel hasta-
lıkların ayırıcı tanısında  yararlı  değildir ancak en  
erken bozulan parametre olabilir. DLCO’da azalma  
eforla    gelişecek   arteriyel oksijen desaturasyonunu  
da gösterebilir(10). 

DLCO, vital kapasite ve total akciğer kapasitesinde 
azalma ile tanımlanan restriktif akciğer hastalıkları-
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nın ayırıcı tanısında yararlıdır. Akciğer hacimlerinde 
azalma düşük DLCO değeri ile birlikte ise, interstis-
yel akciğer hastalıkları düşünülür(11,12). Akciğer ha-
cimlerinde azalma normal DLCO değerleri ile birlikte 
ise, plevral effüzyon ya da kalınlaşma, obezite, nöro-
muskuler hastalıklar ya da kifoskolyoz gibi akciğer 
dışı restriktif hastalıklar düşünülmelidir.

İPF’nin erken döneminde normal spirometri değer-
leri saptanmakla birlikte hafif orta düzeyde düşük 
DLCO saptanabilir. Bu durumda mutlaka İPF araştı-
rılmalıdır(13).

Wells ve ark. birleşik fizyolojik indeks “Composite 
Physiologic Index (CPI)” tanımını kullanarak İPF has-
talarında prognozu belirlemeye çalışmışlardır(14). Bu 
indeksin formülü şu şekildedir: 

91 - (0.65 x % beklenenin DLCO) - (0.53 x % beklene-
nin FVC) + (0.34 x % beklenenin FEV1). 

DLCO, FVC ve FEV1 kullanılarak hesaplanan CPI 
değerinin amfizemin eşlik etmediği İPF olgularında 
prognozu belirleyici olarak kullanılabileceği belirtil-
mektedir. CPI yeni bir indekstir ve daha fazla hasta 
gruplarıyla yapılacak çalışmalara ihtiyaç vardır(15).  

Kardiyopulmoner Egzersiz Testleri

İPF’de egzersiz sırasında VO2pik, VEpik, solunum rezer-
vi azalır. VEpik/MVV artar. VE/VCO2 artar Ventilatu-
var etkinlik azalır. Vd/VT ve VT/IC artar. Solunum 
sıklığı > 60 /dk üstüne çıkar. P(a-ET)CO2 artar, PaO2 
azalır, P(A-a)O2 artar (16). 

İPF’de alveollerde destrüksiyon vardır. Elastik reco-
il artar, solunum işi artar ve ventilatuar fonksiyon 
azalır. Aynı zamanda Vd/Vt’nin artması sonucunda 
ventilatuar ihtiyaç artar. Bütün bu mekanizmalar so-
nucunda ventilatuar yetersizlik ortaya çıkar. Kapiller 
dekstrüksiyonun da tabloya eşlik etmesiyle pulmo-
ner vasküler direnç artar, sol ventrikül doluşu azalır, 
kardiyak fonksiyon azalır. Kapiller dekstrüksiyon 
aynı zamanda hipoksemiye neden olur. Hipoksemi-
de kardiyak fonksiyon azalır ve kardiyak debi ihtiyacı 
artar. Ventilatuar ihtiyacın artması da hipoksemide 
gözlenir. Sonuç olarak dolaşımsal yetersizlik oluşur. 
Ventilatuar ve dolaşımsal yetersizliğin oluşması ile 
egzersiz kısıtlanması ortaya çıkar(17). 

İPF’de artmış ölü boşluk ventilasyonu, uygunsuz 
ventilasyon, artmış santral dürtü ve mekanoresep-
törlerin uyarılması ile artan ventilatuar ihtiyaç orta-
ya çıkar ve buna bağlı olarak da egzersiz intoleransı 
gelişir. İPF’de egzersizde ventilatuvar kısıtlanmayı en 
iyi gösteren parametre solunum rezervindeki azal-

madır. İPF’de mekanik kısıtlanma nedeniyle TV çok 
artırılamaz. Egzersiz sırasındaki ventilasyon artışı 
solunum hızındaki artışla sağlanır. Artan elastik re-
coil ve mekanoreseptörler hızlı ve yüzeysel solunuma 
neden olur. EELV ise genellikle fazla etkilenmez veya 
minimal değişir. İleri dereceli olgularda ise TV, IC’ye 
yaklaşır (> %80), VT/IC dispne şiddeti ile ilişkilidir ve 
IC genellikle değişmez. İPF’de pulmoner kapiller ya-
takta destrüksiyon, altta yatan akciğer hastalığının 
şiddeti ile orantılıdır. Egzersiz sırasında V/P denge-
sizliği, mikst venöz PO2’de azalma, diffüzyon defekti 
ve egzersiz sırasında restrikte kapiller sahadan geçen 
eritrositlerin geçiş zamanındaki kısalma nedeniyle 
PO2’de belirgin azalma görülür. Aynı zamanda alveo-
loarteriyel oksijen farkı da artar. Oksijen nabzı azalır. 

Pulmoner vaskuler defekt ve/veya sağ kalp disfonk-
siyonu ve/veya iskelet kas disfonksiyonuna bağlı 
olarak aneorobik eşik düzeyinde azalma izlenir. Sis-
temik oksijen transportundaki bozulma sonucu bu 
olgularda laktik asidoz artar. Oksijen tüketimi/iş 
yükü oranı ise azalır (< 10). 

Vasküler yatak tıkanıklığı, hipoksik vazokonstrüksi-
yon ve akciğer hacimlerindeki azalmaya bağlı olarak 
PVR de artış, PAB da artış gözlenir.  PVR nedeniyle 
egzersizde kardiyak debide de beklenen artmalar 
izlenemez. IPF’de egzersiz sırasında görülen desatü-
rasyon, sarkoidozdan ve skleroderma ve kriptojenik 
fibrozan alveolitten daha belirgindir(18). 

Altı Dakika Yürüme Testi

Altı dakika yürüme testi (6DYT) hastaların egzersiz 
kapasitelerini değerlendirmeye yönelik, kolay, uygu-
lanabilir, tekrarlanabilir ve güvenilir bir testtir. 6DYT 
genel olarak pulmoner, kardiyovaskuler ve nöromus-
kuler sistemler hakkında bizlere bilgi vermektedir. 
Hastaların yorgunluklarına bağlı olarak testi kendile-
rinin sonlandırması nedeniyle maksimal yoğunlukta-
ki test düzeyine erişilememektedir. Bununla birlikte 
6DYT günlük yaşam kapasitelerini göstermesi açısın-
dan önemli bir testtir.  

İPF hastalarında 6DYT özelliklerini değerlendiren ça-
lışmalar küçük hasta gruplarında olması nedeniyle tu-
tarsız sonuçlar göstermektedir(19-21). Bununla birlikte 
minimal klinik anlamlı farklılık sadece birkaç  çalışma-
da tahmin edilebilmiştir(22,24). Minimal klinik anlamlı 
farklılık klinisyenlerin tedaviyi yönlendirmeleri için 
önem arz eder(25). Takip sırasında kullanılması hasta-
nın egzersiz fonksiyonlarının takip edilmesini sağlar.

du Bois ve ark.’nın çalışmasında İPF’li olgularda 
6DYT’nin bir yıllık mortalite tayininde bağımsız fak-
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tör olarak rol aldığı gösterilmiştir(26).  du Bois yaptığı 
çalışmada minimal klinik anlamlı farklılık değerini 
24-45 m arasında bulmuştur. Yapılan çalışmada bu 
anlamlı değişiklik süresi 24 hafta olarak alınmış ve 
bir yıl sonraki mortalite değerleri değerlendirilmiştir. 

Sonuç olarak, İPF tanı aşamasından itibaren yakın 
fonksiyonel değerlendirme yapılması gereken bir 
hastalıktır. Bu konuda bize en yardımcı olacak araçlar 
ise DLCO, FVC ve altı dakika yürüme testidir. Prog-
noz tayininde ve tedaviye yanıtın değerlendirilmesi 
kullanılacak olan bu parametreler hemen hemen her 
yerde kolaylıkla yapılabilecek değerlendirme ölçütle-
ridir. 
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