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Idiyopatik Pulmoner Fibroziste
Solunum Fonksiyon Testleri

Pulmonary Function Tests in Idiopathic Pulmonary Fibrosis
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OZET

IPF tam asamasindan itibaren yakin fonksiyonel degerlendirme yapilmast gereken bir hastaliktir. Bu konuda
bize en fazla yardimci olacak parametreler; DLCO, FVC ve 6 dakika ytiriime testidir. [PF'nin ileri donemlerinde
saptanan temel patoloji rekstriktif solunum yetersizligidir. Restriksiyonu saptamada total akciger kapasitesinde
azalma goriilmesi onemlidir. IPF’nin erken déneminde normal spirometri degerleri saptanmakla birlikte hafif
orta diizeyde diisiik DLCO saptanabilir. SET parametreleri sadece hastaligin varligim saptamada degil, aym
zamanda tedaviye yaniti degerlendirmede ve prognoz tayininde de énemlidir. Takip sirasinda FVC degerlerinde
%10-15, DLCO degerinde ise %20’lik bir artis tedaviye yanit olarak degerlendirilmelidir. FVC ve DLCO degeri-
nin %60n altinda olmast ise surveyin belirgin az oldugunu diistindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: fdiyopatik pulmoner fibrozis, FVC, DLCO, 6 DYT.

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 IPE, but DLCO can be mild/moderately decreased. PET 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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GIRIS

idiopatik pulmoner fibrozis (IPF)'nin tan1 asamasin-
da, tedavi planlanmasinda ve izleminde fonksiyonel
degerlendirme énemli bir yer tutmaktadir. Akciger
hastaliklarinin fonksiyonel degerlendirmesi denil-
diginde ilk akla gelen testler solunum fonksiyon
testleridir. Tan1 agamasinda ve sonrasinda akciger-
lerin etkilenme dizeyini gosterebilmek i¢in solunum
fonksiyon testlerine ihtiya¢ duyulmaktadir. Solunum
fonksiyon testleri icerisinde ise dinamik testlerden
statik testlere, karbonmonoksit difizyon testinden
kardiyopulmoner egzersiz testlerine kadar bir ¢ok
yontem kullanilabilmektedir. En yaygin kullanilan
dinamik solunum testlerinden baglayarak biitun test-
lerin IPF'de sonuglarina bu boliimde goz atacagiz.

Solunum Fonksiyon Testleri

IPF fibrozisle seyreden bir akciger hastahgidir. Fib-
rozise gidigin sebebi bilinmemekle birlikte akciger
parankimindeki kontrolsiiz ve 6nlenemeyen fibrozis
akciger kapasitesinde azalmaya neden olmaktadir.
Erken dénemde solunum fonksiyon testleri normal
saptanabilir. {lerleyen donemde rekstriktif solunum
yetersizligi bulgular1 saptanir. Total akciger kapasi-
tesinde, fonksiyonel reziduel kapasitede ve reziduel
volumde azalma saptanir™?. Zorlu vital kapasitede
(FVC) azalma ile birlikte zorlu ekspiratuar voliim bi-
rinci saniyede (FEV)'de azalma olmasi nedeniyle Tif-
fenau orani genellikle normal hatta artmis olarak iz-
lenmektedir. Akim voliim halkasina bakildiginda ise
normalde beklenen halkanin boyut olarak daha ka-
ciik bir gekilde ortaya ¢iktigini gorebiliriz. Tani anin-
da saptanan FVC degerlerinin hastanin prognozunu
gostermedigi konusunda ¢alismalar mevcuttur®?.

Akciger parankim hastaliklarinda genellikle havayo-
lu fonksiyonlar1 korunur. IPF’ye eslik eden havayolu
hastaliklarinin olmas1 durumunda hem rekstriktif
hem de obstriiktif tipte solunum yetmezligi ile karsi-
lagmak mumkindir.

Hastaligin agirliginin belirlenmesi konusunda dina-
mik solunum fonksiyon testleri, difiizyon dizeyini
yansitan karbonmonoksit difiizyon testine (DLCO)
ya da egzersiz testlerine gore daha az korelasyon gés-
termektedir (5).

Tedaviye yanitin izlenmesinde kullanilacak olan pa-
rametreler tartismalidir. IPF hastalarinda FVC ve
DLCO’nun takipte kullanilabilecegi gérusi yaygin-
dir. FVC degerlerinde %10-15, DLCO degerinde ise
%20lik bir artis tedaviye yanit olarak degerlendiril-
melidir®. IPF olgularinda semptomlarda kotiilesme
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olmamasimna ragmen solunum fonksiyon testlerinde
kétillesmenin olmas: tedaviye yanitsizligi goster-
mektedir ve bu hastalar akciger nakli i¢cin degerlen-
dirilmelidirler™.

Solunum fonksiyon testlerinin prognozu belirleyip
belirlemedigi konusunda da aragtirmalar yapilmistir.
Prognozu solunum fonksiyon testlerine gére belirle-
me diger intertisyel akciger hastaliklarina gore IPF'de
daha olasidir. FVC ve DLCO degerinin %60'1n altinda
olmas1 durumunda surveyin belirgin az oldugu bildi-
rilmistir®.

FVC degerindeki %10’luk diigiis ise bir diger kotii
prognoz belirteci olarak kabul edilmektedir®.
DLCO’nun beklenen degerinin %45’ten diigitk olma-

s1ya da bir yil icinde %20’den fazla azalmas: da kotii
prognoz bulgusu olarak degerlendirilmektedir®.

Karbonmonoksit Difiizyon Testi

Akcigerde alveol ve kapiller arasinda bagta oksijen
olmak tizere tim gazlarin degisimine yol acan primer
mekanizma difiizyondur. Diffiizyon kapasitesi bir ga-
zin (O,, CO,) alveolokapiller membrandan bir birim
zamanda belirli bir basing altinda, yitksek basin¢tan
alcak basinca dogru gecisidir. Diffuzyon gaz ve siwv1
fazlar arasinda elektrokimyasal bir olay olup, gazlarin
parsiyel basing gradyenti dogrultusunda olur.

Difiizyon kapasitesinin él¢iiminde indikatér gaz
olarak CO gaz: tercih edilmigtir, ¢inkit hemoglobi-
ne affinitesi oksijenden 210 kat yiiksektir, kandaki
¢ozunurligi fazladir, venéz kanda genellikle bulun-
maz. Boylece tiim CO hemoglobine baglanacag: i¢in
difiizyon kapasitesinin hesaplanmas: daha kolaydur.
Transfer katsayisi veya spesifik diftizyon katsayisi
(DLCO/VA) adini alan parametre ise her bir litre ak-
ciger volumune disen difiizyon kapasitesini gés-
terir. DLCO/VA DLCO’ya gére daha az degiskenlik
gosterir. DLCO akciger parankimini tutan inters-
tisyel fibrozis, yaygin granulomlar, interstisyel veya
inflamatuar eksudasyon veya dissemine karsinom
durumlarinda azalir. Bu hastaliklarda DLCO azalir-
ken DLCO/VAnin sabit kalmasi obstruktif hastalik-
lardan ayiran bir bulgudur. DLCO bu grupta akciger
voliminde azalma, alveol yiizey alaninda ve kapiller
yatakta azalma nedeniyle azalr. Interstisyel hasta-
Iiklarin ayina tamsinda yararli degildir ancak en
erken bozulan parametre olabilir. DLCO’'da azalma
eforla gelisecek arteriyel oksijen desaturasyonunu
da gosterebilir®?,

DLCO, vital kapasite ve total akciger kapasitesinde
azalma ile tanmimlanan restriktif akciger hastaliklari-



nin ayiricl tanisinda yararhdir. Akciger hacimlerinde
azalma dugitk DLCO degeri ile birlikte ise, interstis-
yel akciger hastaliklar1 digiintilir®'?. Akciger ha-
cimlerinde azalma normal DLCO degerleri ile birlikte
ise, plevral effizyon ya da kalinlagma, obezite, néro-
muskuler hastaliklar ya da kifoskolyoz gibi akciger
dis1 restriktif hastaliklar diistintilmelidir.

[PF'nin erken doneminde normal spirometri deger-
leri saptanmakla birlikte hafif orta diizeyde digik
DLCO saptanabilir. Bu durumda mutlaka IPF aragti-

rilmalidir®.

Wells ve ark. birlegik fizyolojik indeks “Composite
Physiologic Index (CPI)” tanimini kullanarak IPF has-
talarinda prognozu belirlemeye caligmiglardir™®. Bu
indeksin formiilii su sekildedir:

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

DLCO, FVC ve FEV, kullanilarak hesaplanan CPI
degerinin amfizemin eglik etmedigi IPF olgularinda
prognozu belirleyici olarak kullanilabilecegi belirtil-
mektedir. CPI yeni bir indekstir ve daha fazla hasta
gruplariyla yapilacak ¢aligmalara ihtiya¢ vardir®.

Kardiyopulmoner Egzersiz Testleri

iPFde egzersiz sirasinda VOZPik, VEPik, solunum rezer-
vi azalir. VEpik/ MVV artar. VE/VCO, artar Ventilatu-
var etkinlik azalir. Vd/VT ve VT/IC artar. Solunum
siklig1 > 60 /dk tsttne gikar. P(a-ET)CO, artar, PaO,
azalr, P(A-a)O, artar (16).

[PF'de alveollerde destriiksiyon vardir. Elastik reco-
il artar, solunum isi artar ve ventilatuar fonksiyon
azalir. Aym zamanda Vd/Vt'nin artmasi sonucunda
ventilatuar ihtiyac artar. Battin bu mekanizmalar so-
nucunda ventilatuar yetersizlik ortaya ¢ikar. Kapiller
dekstritksiyonun da tabloya eglik etmesiyle pulmo-
ner vaskiiler direnc artar, sol ventrikiil dolusu azalir,
kardiyak fonksiyon azalir. Kapiller dekstriiksiyon
ayn1 zamanda hipoksemiye neden olur. Hipoksemi-
de kardiyak fonksiyon azalir ve kardiyak debi ihtiyac
artar. Ventilatuar ihtiyacin artmas: da hipoksemide
gozlenir. Sonug olarak dolagimsal yetersizlik olugur.
Ventilatuar ve dolagimsal yetersizligin olusmas: ile
egzersiz kisitlanmasi ortaya cikar®”.

iPFde artmis 6li bosluk ventilasyonu, uygunsuz
ventilasyon, artmig santral duarti ve mekanoresep-
torlerin uyarilmasi ile artan ventilatuar ihtiyag orta-
ya ¢ikar ve buna bagl olarak da egzersiz intolerans
gelisir. IPF'de egzersizde ventilatuvar kisitlanmay en
iyi gosteren parametre solunum rezervindeki azal-
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madir. IPFde mekanik kisitlanma nedeniyle TV ¢ok
artirilamaz. Egzersiz sirasindaki ventilasyon artisi
solunum hizindaki artigla saglanir. Artan elastik re-
coil ve mekanoreseptérler izl ve yiizeysel solunuma
neden olur. EELV ise genellikle fazla etkilenmez veya
minimal degisir. {leri dereceli olgularda ise TV, IC’ye
yaklasir (> %80), VT/IC dispne siddeti ile iligkilidir ve
IC genellikle degismez. IPF'de pulmoner kapiller ya-
takta destriksiyon, altta yatan akciger hastaliginin
siddeti ile orantilidir. Egzersiz sirasinda V/P denge-
sizligi, mikst ven6z PO, 'de azalma, diffiizyon defekti
ve egzersiz sirasinda restrikte kapiller sahadan gecen
eritrositlerin gecis zamanindaki kisalma nedeniyle
PO, de belirgin azalma goriiliir. Ayni zamanda alveo-
loarteriyel oksijen fark: da artar. Oksijen nabzi azalir.

Pulmoner vaskuler defekt ve/veya sag kalp disfonk-
siyonu ve/veya iskelet kas disfonksiyonuna bagh
olarak aneorobik esik dizeyinde azalma izlenir. Sis-
temik oksijen transportundaki bozulma sonucu bu
olgularda laktik asidoz artar. Oksijen titketimi/ig
yukii orani ise azalir (< 10).

Vaskiiler yatak tikaniklig, hipoksik vazokonstriiksi-
yon ve akciger hacimlerindeki azalmaya bagh olarak
PVR de artig, PAB da artig gozlenir. PVR nedeniyle
egzersizde kardiyak debide de beklenen artmalar
izlenemez. IPF'de egzersiz sirasinda goriilen desatii-
rasyon, sarkoidozdan ve skleroderma ve kriptojenik
fibrozan alveolitten daha belirgindir®®.

Alti Dakika Yiriime Testi

Alt1 dakika yurame testi (6DYT) hastalarin egzersiz
kapasitelerini degerlendirmeye yénelik, kolay, uygu-
lanabilir, tekrarlanabilir ve giivenilir bir testtir. 6DYT
genel olarak pulmoner, kardiyovaskuler ve néromus-
kuler sistemler hakkinda bizlere bilgi vermektedir.
Hastalarin yorgunluklarina bagh olarak testi kendile-
rinin sonlandirmasi nedeniyle maksimal yogunlukta-
ki test diizeyine erisilememektedir. Bununla birlikte
6DYT gtinlitk yagsam kapasitelerini gostermesi agisin-
dan 6nemli bir testtir.

IPF hastalarinda 6DYT ézelliklerini degerlendiren ¢a-
ligmalar kiciik hasta gruplarinda olmasi nedeniyle tu-
tarsiz sonuglar géstermektedir®®?). Bununla birlikte
minimal klinik anlamh farkhilik sadece birkag ¢aligma-
da tahmin edilebilmistir®?%, Minimal klinik anlamh
farkhlik klinisyenlerin tedaviyi yonlendirmeleri i¢in
énem arz eder®. Takip sirasinda kullanilmas: hasta-
nin egzersiz fonksiyonlarinin takip edilmesini saglar.

du Bois ve ark’nin caligmasinda IPFli olgularda
6DYT nin bir yillik mortalite tayininde bagimsiz fak-
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tor olarak rol aldig: gdsterilmistir®. du Bois yaptigy
calisgmada minimal klinik anlaml farklibk degerini
24-45 m arasinda bulmugtur. Yapilan ¢alismada bu
anlamli degisiklik siiresi 24 hafta olarak alinmis ve
bir y1l sonraki mortalite degerleri degerlendirilmistir.

Sonu¢ olarak, IPF tan1 asamasindan itibaren yakin
fonksiyonel degerlendirme yapilmasi gereken bir
hastaliktir. Bu konuda bize en yardima olacak araglar
ise DLCO, FVC ve alt1 dakika yiiriime testidir. Prog-
noz tayininde ve tedaviye yamitin degerlendirilmesi
kullanilacak olan bu parametreler hemen hemen her
yerde kolaylikla yapilabilecek degerlendirme olciitle-
ridir.
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