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idiyopatik pulmoner fibroziste seri solunum fonksiyon testlerinin prognozu
belirlemedeki 6nemi: "retrospektif analiz"

The importance of serial pulmonary function tests in determining prognosis in
idiopathic pulmonary fibrosis: “retrospective analysis”
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Amag: Calismamizin amaci; idiyopatik pulmoner fibrozisli (IPF) hastalarin seri solunum fonksiyon testi
(SFT) olgim parametrelerinin prognozu 6ngérmedeki degerini retrospektif olarak goézlemlemektir.
ikincil olarak ise yas, cinsiyet, sigara dykisi, sistolik pulmoner arter basinci (SPAB) yiiksekligi gibi
diger degiskenlerle prognoz ve SFT parametreleri arasindaki iligkiyi saptamaktir.

Gereg¢ ve Yontem: Calismaya dahil edilen 94 olgunun demografik verileri yani sira ilk basvurudaki ve
izlemdeki (6.ay, 12.ay, 24.ay, 36.ay, 48.ay ve 60.ay) SFT olcimleri ve SPAB degerleri kaydedilmistir.

Bulgular: Calisma grubunun yas ortalamasi 62,8+10,3 olup %71,3’'0 (67 olgu) erkektir. Ortalama
izlem sdreleri 41,03£27,02 aydir. Hastalarin %63,8'i (60 hasta) calisma izleminde hayatini
kaybetmistir. Otuz iki olgunun (%34) tanisi cerrahi akciger biyopsisi ile dogrulanmistir. Yasin genel
sagkalimla veya izlemdeki SFT kayiplariyla iliskisiz oldugu saptanmistir. Ancak 50 yas alti olgu grupta
ortalama sagkalimin belirgin diisiik oldugu gozlenmistir (p=0,039). SPAB dlzeyi yiksek olan olgularin
gerek genel sagkalim gerekse ekokardiyografi sonrasi sagkalim surelerinin anlamh disik oldugu
saptanmis (p=0,006 ve p<0,001) ve SPAB yuksekliginin karbonmonoksit difizyon kapasitesinin alvoler
volime orani (DLCO/VA) ile iligkili oldugu gozlenmistir (p=0,05). Bazal zorlu vital kapasite ve DLCO
degerinin sirasiyla %10 ve %15'ini ilk 6 ve 12 ay icerisinde kaybeden olgularin sagkalimlarinin bu
kaybl yasamayanlarla farkli olmadigi goérulmastur.

Sonug: Calismamizda IPF'de prognozu belirleyen parametreler; 50 yasin altinda tani almak ve
SPAB’nin yiksek saptanmasi olarak belirlenmistir. Elli yas alti grubun prognozu SFT’deki degisimlerle
iliskisiz, SPAB yuksekligi ise DLCO/VA'daki degisim ile iliskili saptanmigtir. IPF’de etkili tedavilerin
kullanilmaya baslanmasiyla birlikte tedavi izleminin yani sira hastalarin uygun zamanda
transplantasyona yonlendiriimesi agisindan prognostik ¢calismalar 6nem tasimaktadir.

Anahtar Sézciikler: idiyopatik pulmoner fibrozis, solunum fonksiyon testi, sistolik pulmoner arter
basinci.

ABSTRACT

Aim: Our study aimed to retrospectively observe the value of serial pulmonary function test (PFT)
parameters in predicting prognosis in patients with idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). Secondarily, to
determine the relationship between PFT parameters and other variables such as age, gender,
smoking, and systolic pulmonary artery pressure (SPAP).

Materials and Methods: Demographic data and PFT’s at initial and follow-up (6,12,24,36,48, and 60,
months) and SPAP values were recorded in 94 patients.
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Results: The mean age of the population was 62.8£70.3 years, and 71.3% (67 patients) were male.
The mean follow-up period was 41.03+27.02 months. Of the patients, 63.8% (60 patients) died during
follow-up. Thirty-two patients (34%) had their diagnosis confirmed by surgical lung biopsy. Age was
not associated with survival or PFT losses. However, patients under the age of 50 and with high SPAP
had significantly lower survival (p=0.039, p<0.001). High SPAP was associated with the ratio of carbon
monoxide diffusion capacity to alveolar volume (DLCO/VA,p=0.05). The survival of patients who lost
10% and 15% of their baseline forced vital capacity and DLCO, respectively, within the first 6 and 12
months, was not different from those who didn’t experience this loss.

Conclusion: In this study, the parameters determining the prognosis in IPF were diagnosed under the
age of 50 and with high SPAP. In the under-50 group, prognosis was not associated with changes in
PFT, whereas high SPAP was associated with DLCO/VA. With the introduction of effective treatments
in IPF, prognostic studies are essential in monitoring and also directing patients to transplantation at

appropriate time.

Keywords: ldiopathic pulmonary fibrosis, pulmonary function test, systolic pulmonary artery pressure.

GiRiS

idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF); bilinmeyen bir
nedenle meydana gelen, kronik, ilerleyici bir
interstisyel pndmonidir. Tani; klinik ve radyolojik
bulgulara ek olarak, biyopside karakteristik
olagan interstisyel pndomoni (UIP) bulgularinin
olmasi ile konur. Ancak yaygin bal petegdi
bulgulari goézlenen ileri fibrozisi olan hastalarda
biyopsinin zorlugu nedeniyle genellikle tani,
rehberlere dayanan klinik ve radyolojik bulgularla
konmaktadir (1). Prevalans c¢alismalarinda
100,000’de 2 ile 29 arasinda degisen oranlar
belirtilmigtir (2-4).

idiyopatik pulmoner fibrozis, yaygin fibrozise yol
acan hastaliklar arasinda en sik gorileni ve en
6lumcil olanidir. IPF’de tani konduktan sonra
tedavisiz yagsam beklentisi, ¢esitli kaynaklarda 2,4
ile 4,2 yl arasinda bildiriimektedir (5, 6).
Antifibrotik tedavilerin yaygin kullanima girdigi
son dekatta ise dngdrulen yasam beklentisinin
arttigr gézlemlenmektedir (7).

idiyopatik pulmoner fibrozisli hastalarin prognozu

belirleyen parametrelerle duzenli izlenmesi
6nemlidir. Hastaligin ~ progresyon  hizinin
saptanmasi, semptomlardaki koétilesmenin ek

degerlendiriimelerle objektif olarak gdsterilmesi,
tedavi etkinliginin gézlenmesi ve transplantasyon
icin dogru zamanlama hastalarin dizenli izlemleri
ile saglanabilir (8, 9).

Prognozu gbésteren  bagimsiz  dediskenler
literatiirde gb6zden gegirildiginde; sigara kullanimi,
amfizem varigi ve pulmoner arteryel

hipertansiyon gelisimi ile hastalik prognozu
arasinda negatif bir korelasyon izlendigi, yas ve
cinsiyet agisindan farkli sonuglara ulasildig
g6zlemlenmektedir (10-14).

Hastaligin ciddiyetini ve progresyonunu
belirleyen c¢esitli parametreler belirlenmigtir.
Bunlar arasinda en sik kullanilanlar; solunum
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fonksiyon  testleri (SFT) ile  solunumsal
kapasitenin 6lgimi, karbonmonoksit diflizyon
kapasitesi (DLCO), 6 dakika yurime testi (6-
DYT) ile efor kapasitesinin deg@erlendiriimesi,
arteriyel kanda parsiyel oksijen basinci (PaO2) ile
gaz degisiminin degerlendiriimesi ve pulse
oksimetre ile efora bagh desatirasyon varliginin
arastiriimasi yer almaktadir (9, 10).

Solunum fonksiyonlarinda yavas azalma ve
dispnede yavas artis IPF’'nin klasik prototipi
olarak belirtilse de solunum fonksiyonlarinin hizla
bozuldugu ve semptomlarin hizla kétilestigi bir
diger grup ve alevlenmelerle seyreden, ataklar
arasi kismen stabil solunum fonksiyonlari ve
semptomlari olan, ancak akut alevlenmelerin
mortalitesinin ylksek oldugu fenotipik gruplar da
tanimlanmigtir (1). Hastalidin tani asamasinda,
hastanin  izleminin  hangi gruba uygun
ilerleyecegdi, dolayisiyla prognozu &6ngdérmek
glgtir. Guncel galismalar esliginde hizli veya
yavas progresyonlu hastaliktaki tedavi yaklagimi
farkli olmasa da hastalarin izlem araliklari,
Ongorilen yasam sureleri, transplantasyon listesi
icin uygunluk arastirmalari ve transplantasyon
zamanlamasi acisindan IPF hastasinin
semptomlarinin, klinik bulgularinin ve solunum
fonksiyonlarinin takibi énem tasimaktadir (10,
11).

IPF’li hastalarin prognozunu degerlendirdigimiz
retrospektif calismamizin  birincil  sonlanim
noktasi, seri solunum fonksiyon testleri ile
izlemde, zorlu vital kapasite (FVC) ve DLCO
bazal degerlere gore saptanan dedisikliklerin
prognozu ongdrmedeki degerinin
gdzlemlenmesidir. Ikincil sonlanim noktasi ise;
yas, cinsiyet gibi demografik 6zellikler yani sira
sigara Oykusu ve pulmoner hipertansiyon gelisim
gostergeleri ile prognoz arasindaki iligkilerin
solunum fonksiyon testlerine etkileri ile birlikte
arastinimasidir.
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GEREG ve YONTEM

Calismaya Mart 2003 - Mayis 2013 tarihleri
arasinda Ege Universitesi Tip Fakdltesi, Gogus
Hastaliklari Anabilim Dali, Interstisyel Akciger
Hastaliklari  Poliklinigi'nde takip edilen IPF
hastalari alinmistir. Amerikan Toraks Dernegi ve
Avrupa Solunum Dernedi'nin 2011  yilinda
yayinlamis oldugu IPF rehberindeki tani
kriterlerine uygun olarak IPF tanisi alan (biyopsili
veya biyopsisiz) ve aralarinda en az alti ay olmak
Uzere iki veya fazla SFT ile izlenen hastalar dahil
edilmistir. Hastalarin higbiri, izlendikleri dénem
itibariyle IPF’ye 6zel bir antifibrotik tedavi rutin
kullanimda olmadigindan, hastalia spesifik
tedavi almamistir. Solunum fonksiyon testlerine
koopere olamayan, dizenli SFT sonucu
bulunmayan ve IPF tanisi kesinlesmemis
hastalar calisma digi birakilmigtir.

Hastalarin ilk basvurudaki ve izlemdeki kayitlari
taranarak; ilk, 6.ay, 12.ay, 24.ay, 36.ay, 48.ay ve
60.aya karsilik gelen solunum fonksiyon
testlerinden mevcut olanlar kaydedilmistir. Ayrica
hastalarin demografik verileri olarak yas, cinsiyet,
sigara oOyklsl ve sagkalimlari kaydedilmistir.
Ekokardiyografi (EKO) yapilan hastalarin sistolik
pulmoner arteriyel basinglari (SPAB) veri
tabanina eklenmistir. Birden fazla EKO yapilan
olgularda, baslangigta normal olan SPAB diizeyi
izlemde vyiksek saptandiysa 36 mmHgnin
Uzerinde olan ilk deger ve tarih kaydedilmistir.
Verilerin analizi IBM SPSS (Statistical Package
for Sociel Sciences, SPSS Inc,, Chicago, lllinois,
USA) 16,0 Windows istatistik paket programi
kullanilarak yapilmigtir.

Kategorik degiskenler icin ki-kare testi ve Fisher’s
exact test, normal dagiim &zelligi gOsteren
degiskenler igin Student's t test kullaniimis,
korelasyon analizleri yapilmig, sagkalim analizleri
icin Cox regression analizleri, sagkalm egrileri

icin Kaplan-Meier

istatistiksel anlamlilik
olmasi kabul edilmistir.
Calisma igin Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Etik
Kurulu’ndan onay alinmistir (Onay no: 12-11,1/8)

egrileri kullaniimigtir.
icin p degerinin <0,05

BULGULAR

idiyopatik pulmoner fibrozis hasta listesi epikriz
sisteminden ICD kodu "J84,1" ve epikriz
metninden  "kelime ile tarama" seklinde

belirlenmigtir. ik taramaya gére 249 hasta
saptanmigtir.  Klinigimize IPF  6n tanisiyla
yonlendirilen, ancak ileri incelemelerle interstisyel
akciger hastaliklari konseyinde diger nedenlere
baglh akciger fibrozisi saptananlar, izlem suresi
alti aydan kisa olanlar, SFT bulunmayan veya tek
SFT olanlar ile tanida radyolojik ve klinik
korelasyonu olmayanlar ¢alisma disi birakilmistir
(Sekil-1).

Calismaya dahil edilen 94 olgunun vyas
ortalamasi 62,8+10,3 (17-83) yil olup %71,3'0
(67 olgu) erkektir. Kadinlarin yas ortalamasi
65,315,8, erkeklerin ise 61,412 yildir. Hastalarin
ortalama izlem sureleri 41,0+27 (6-139) aydir.
Olgularin  %63,8'si (60 olgu) c¢alismanin
kapsadidi tarih aralijinda élmus olup, %36,2 (34
olgu) ise galisma sonunda hayattadir. Olgulardan
51’inin  (%54,2) sigara Oykusu mevcuttur.
Ortalama sigara tlketimi 33,7+17 paket-yil
olarak saptanmigtir. Otuz iki olgu (%34) akciger
biyopsisi ile kanitlanmis IPF tanisi almig, 62
olguya ise (%66) klinik ve radyolojik bulgularla
IPF tanisi konulmustur. Biyopsi ile IPF tanisi
kanitlananlarla, klinik ve radyolojik bulgularla tani
alanlar arasinda sagkalim farki saptanmamigtir
(p=0,38). Olgularin demografik 6zellikleri Tablo-
1’de verilmistir.

Tablo-1. Olgularin demografik 6zellikleri ve ortalama bazal solunum fonksiyon degerleri.

Demografik 6zellikler Sonuglar
Yas (Y1l OrtxSD) 62,8+10,3
o Erkek 67 (71,3)

0,
Cinsiyetn (%) Kadin 27 (28,7)
izlem siiresi (Ay Ort+SD) 41,0+27,0
Biyopsi n (%) 32 (34,0)
. Birakmig 51 (54,2)
0,
Sigaran (%) icmemig 43 (43,6)

FEV1 (L OrtxSD) (%)

2,100,7 (80,6)

FVC (L OrtSD) (%)

2,590, (87,6)

FEV1/FVC (% Ort+SD) 83,1£8,1
DLCO (ml/mmHg/dk Ort£SD) (%) 13,9153 (58,2)
DLCO/VA (% OrtSD) 79,5 + 28,3

FEV1: Zorlu ekspiryumun 1, saniyesinde ¢ikarilan hava hacmi, FVC: Zorlu vital kapasite, DLCO: Karbonmonoksit difiizyon
kapasitesi, DLCO/VA: Karbonmonoksit difiizyon kapasitesinin alvoler voliime orani
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Tablo-2. Olgularin cinsiyete gére FVC, DLCO ve DLCO/VA degisimleri (12 ay).

Cinsiyet N Ortalama Std, Sapma P

FVC degisimi (ml) erkek 67 -447,95 505,26 0,04
kadin 27 -255,46 329,62

FVC degisimi (%) erkek 67 -14,61 16,89 0,8
kadin 27 -15,43 22,90

DLCOdegisimi (ml/mmHg/dk) erkek 32 -2,81 4,12 0,61
kadin 12 -2,35 3,62

DLCO degisimi (%) erkek 32 -16,18 33,21 0,68
kadin 12 -22,10 29,99

DLCOI/VA degisimi (%) erkek 32 4,68 21,02 0,84
kadin 12 4,12 24,51

Tablo-3. Olgularin cinsiyete gore yas, sigara paket yillari ve izlem sureleri.

Cinsiyet N Ortalama Std, Sapma  p
Sigara paket-yili erkek 49 33,82 16,97 0,09
kadin 2 13,50 6,12
izlem Siiresi (ay) erkek 67 33,85 26,39 0,61
kadin 27 31,70 19,97
Yas erkek 67 61,40 12,06 0,03
kadin 27 65,33 5,80
erkek 39 30,22 25,86 0,9
Sagkalim (ay)
kadin 21 32,30 22,12
Calismaya  alinan hastalarin demografik  olmasi disinda anlamh fark saptanmamistir.

Ozellikleri ile klinik ve laboratuvar bulgularinin
prognoza ve SFT parametrelerine etkileri gézden
gecirilmis, asagidaki bulgulara ulagiimistir.

Yas: Olgularin yaslari incelendiginde, yasin genel
sagkalimla veya izlemdeki SFT parametreleri
kayiplariyla iligkisiz oldugu saptanmistir. Ancak
50 yas alti olgu grubu ayri incelendiginde (10
olgu), ortalama sagkalimin bu grupta 20,7+21,6
ay, 50 yas Uzerinde (84 olgu) ise 33,3123,2 ay
oldugu saptanmistir (p= 0,036). Olgulari 50 yas
altt ve Uzeri olarak gruplandirilarak olusturulan
sagkalim egrisi Sekil-2’e gosterilmistir.

Cinsiyet: Kadin ve erkek hastalar arasinda izlem
suresi, sagkalim agisindan fark saptanmamisken,
kadin olgularin tani yasinin erkeklere gore
anlamli oranda daha ileri oldugu saptanmigtir
(p=0,03) ve izlem suresince olan SFT kayiplari
acisindan erkeklerde FVC’deki kaybin fazla
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Olgularin  cinsiyete bagh FVC, DLCO ve
DLCO/VA duzeyleri Tablo-2'de, yas, sigara
paket-yillari ve izlem sireleri ise karsilagtirmali
olarak Tablo-3'te gosterilmigtir.

Sigara: Olgularin %54,2’sinin sigara éykusu olup
ortalama paket-yilh 33,7+17,0'dir. Erkek olgularin
%73,71'inde, kadin olgularin ise %7,4’inde
sigara OykusU bulunmaktadir ve aralarinda
anlamli istatistiksel farklihk saptanmigtir
(p<0,001). Hastalarin  solunum  fonksiyon
parametrelerindeki kayip yuzdeleri ve
sagkalimlari ile sigara &ykusu arasinda iligki
saptanmamistir ancak sigara i¢cenlerin FEV1/FVC
oranlarinin anlaml disik oldugu saptanmigtir
(p=0,005). Olgularin sigara o6ykulleri olup
olmamasina goére gruplandirilarak olusturulmus
izlem slreleri, baglangic SFT parametreleri,
izlemdeki degisimleri ve sagkalimlari Tablo-4'te
verilmigtir.
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Tablo-4. Olgularin sigara oykuleri olup olmamasina gore gruplandirilarak olusturulmus izlem sureleri, baslangic

SFT parametreleri ve izlemdeki degisimleri ve sagkalimlari

Sigara Kullanimi N Ortalama P

izlem Siiresi (ay) var 51 41,28+25,40 0,77
yok 43 40,70£22,98

Baslangi¢ FEV1 (L) var 51 2,46+0,64 <0,0001
yok 43 1,71+0,53

Baglangic FEV1 (%) var 51 82,56117,21 0,71
yok 43 81,00£24,13

Basglangi¢ FVC (L) var 51 3,01+0,79 <0,0001
yok 43 2,01+0,66

Baslangig FVC (%)  var 51 96,53+11,52 0,31
yok 43 76,07+22,43

I?)/a§langlg FEV1/FVC var 51 81,53+7,86 0,005

0 yok 43 86,2317,58

Baglangi¢c DLCO var 44 15,48+4,98 0,004

ml/mmHg/dk
yok 33 12,08+4,12

Baglangi¢ DLCO (%) var 44 60,79+20,77 0,39
yok 33 56,72+19,21

I?)/a@langlg DLCO/VA var 44 77,65+26,62 0,55

0 yok 33 81,23+25,53

FVC degisim (ml) var 51 -462,38+517,14 0,07
yok 43 -294,33+367,60

FVC degisim (%) var 51 -14,62+16,51 0,93
yok 43 -15,19+21,96

DLCO degisim var 24 -3,50+4,06 0,02

(ml/mmHg/dk)
yok 14 -1,69+3,70

DLCO degisim (%)  var 24 -19,24432,32 0,13
yok 14 -14,43+31,95

DLCOIVA degisim (%) var 24 -0,50+18,95 0,16
yok 14 9,86+26,15

Sagkalim (ay) var 36 30,54+24,84 0,95
yok 24 31,00+25,47
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Sekil-1. Taranan hasta grubundan ¢aligsmaya dahil
edilmeyen hastalar ve nedenleri.
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Sekil-2. Olgularin 50 yas alti ve uUzeri olarak
gruplandiriimasiyla olusturulan sagkalim egrisi
104
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R
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001
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Sekil-3. Olgularin SPAB dizeylerinin normal veya
yuksek olmasina goére olusturulan genel
sagkalim egrisi
558

1,04
SPAB
+— normal
01 '1_._._._L n=33
e
| P
06
E
K
w0
q
vl
0.2
SPAB
yaksek
n=19
0.0
T T T
00 00 400 600
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Sekil-4. Olgularin SPAB dizeylerinin normal veya
yuksek olmasina gére EKO sonrasi sagkalim

egrisi
1,0
_ 1
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Sekil-5. Alti aylik FVC kaybinin %10'un uzerinde olup
olmamasina gore olusturulan sagkalim egrisi.

0.6

Sagkalim

0.4

0,07

FVC kayip 2910 n=27

=

izlem siiresi (ay)

p-] S0 75 100 125

Sekil-6. On iki aylik FVC kaybinin %10'un uzerinde
olup olmamasina gore olusturulan sagkalim

egrisi

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine
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Sekil-7. Alti aylik DLCO kaybinin %15'in Gizerinde olup
olmamasina gore olugturulan sagkalim egrisi.
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Sekil-8. On iki aylik DLCO kaybinin %15'in Gzerinde
olup olmamasina gére olusturulan sagkalim
egrisi.

Sistolik Pulmoner Arter Basinci: Hastalarin
52’sine (%55,3) IPF tanisi sonrasinda en az bir
kere EKO yapilmistir ve SPAB’nin 36 mmHg’nin
Uzerinde oldugu degerler yiksek kabul edilmistir.
Bu deger Avrupa Kardiyoloji Dernegi (ESC)
Pulmoner  Hipertansiyon  Rehberine  gobre
belirlenmistir, EKO yapilan olgularin %64,2’sinin
SPAB diuzeyi normalken %34,8'inin ise yuksek
saptanmistir.

Sagkalim analizlerinde, EKO’da SPAB dizeyi
normal saptanan olgularin EKO sonrasi ortalama
sagkalim sdlresi 26,3+16,4 ayken, SPAB dizeyi
36 mmHg'nin Uzerinde saptanan olgularin EKO
sonrasi ortalama sagkalim slresi 5,6+6,1 ay
saptanmistir (p<0,001). Anlamlilik yalnizca EKO
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sonrasinda degil genel sagkalmda da
g6zlenmistir (p=0,006, Sekil-3 ve 4).

Solunum Fonksiyon Testi Parametrelerinde
Zamana Bagl Degigsim: Olgularin FVC kayiplar
ylizde olarak ele alindiginda, baslangic FVC
degerinin %10’unu ilk alti ay icerisinde kaybeden
21 olgu ile bu kaybi yasamamis olan 60 olgunun

sagkalimlari arasinda anlamli fark
g6zlenmemistir  (p=0,10). Benzer sekilde
baslangic FVC degerinin  %10unu ik il

icerisinde kaybeden 27 olgunun sagkalimlari bu
kaybr yasamamis olan 43 olgudan farkllik
gostermemistir (p=0,22). DLCO takibi bulunan 51
olgudan 12’sinin baslangic DLCO degerinin
izlemin ilk alti ayinda %15ini kaybettigi
saptanmis ve bu kaybi yasamamis olan olgularla
aralarinda anlamli sagkalim farki gézlenmemistir
(p=0,06). Bir yillk DLCO takibi yapilan 44
olgunun ise 12’si baslangic DLCO degerinin
%15’ini ilk yil icinde kaybetmis olup bu kaybi
yasamamis olgularla aralarinda anlaml sagkalim
farki saptanmamistir (p=0,62). Alti aylik ve bir
yilhk  FVC kaybinin  %10’un Uzerinde olup
olmamasina goére olusturulan sagkalim egrileri
Sekil-5 ve 6’da, ayni sirelerde DLCO’da %15’in
Uzerinde kayip olup olmamasina gore
olusturulmus sagkalim egrileri ise Sekil-7 ve 8'de
yer almaktadir.

TARTISMA

Calismamizda IPF’de prognozu belirleyen
parametrelerin 50 yasin altinda tani almak ve

SPAB’nin yuksek saptanmasi oldugu
belirlenmistir, 50 vyas alti grubun prognozu
solunum fonksiyonlarindaki degisimle iliskisiz,
SPAB yuksekligi ise DLCO/NVA ile iligkili
bulunmustur.

idiyopatik pulmoner fibrozisli hastalarin
prognozlarini  dngérmek amaciyla yapilan

calismalarda yas sikga irdelenmis ve farkli
sonuglara ulasiimistir. IPF tanisi icin ortalama
yasin 66 civarinda oldugu meta analiz
calismalarinda gd6zlemlenmistir (1, 3), Calisma
popllasyonumuzun ortalama yasi 62,5+10,7 yil
olup en yash olgu 83 yasinda, en geng olgu ise
17 yasinda bir ailesel IPF hastasidir. lleri yas
hastaligi olarak kabul edilen IPF’'de, hasta yasi
ne kadar ileri ise prognozun o kadar koétu
oldugunu gosteren cgalismalar mevcut olmakla
birlikte, 50 yasindan o6nce tani alan grubun
prognozunun daha koéti oldugunu saptayan
aragtirmalar da mevcuttur (3, 15, 16).
Calismamizda ise yasin genel sagkalimla veya
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izlemdeki solunum fonksiyon testleri kayiplariyla
iliskisiz oldugu saptanmistir. Ancak 50 vyasin
altinda tani alan olgu grubunun sagkaliminin
anlamh olarak dislk oldugu gb6zlemlemistir,
Klinik olarak hastaligin hizli seyrettigi bu geng
olgu grubunun transplantasyona zamaninda
yonlendiriimesi 6nemlidir.

Erkek cinsiyette daha sik gozlenen bir hastalik
olan IPF ile ilgili bazi calismalarda kadinlarin
sagkallm avantajina sahip oldugu yo6ninde
bulgular mevcuttur (1, 13, 15). Calismamizda
erkek olgular ¢odunlugu olusturmakla beraber
sagkalim agisindan kadin olgulardan anlamli bir
farklari bulunmamistir. Erkek ve kadin olgularin
solunum  fonksiyonlarinin  ylzde cinsinden
kayiplari ayri ayri degerlendirildiginde, cinsiyetler
arasi fark olmadi§i  gortlmustir.  Mutlak
degerlerdeki erkekler lehine olan istatistiksel
anlamli farkhliklarin, cinsiyetler arasi vicut ylizey
alani farkliliklarina bagh oldugu dusunulmustur.

Sigara icen popilasyonda IPF’'nin daha sik
g6zlendigi bilinmektedir (15-17). Calismamizda
populasyonun  %54,2’inde  sigara  6yklsu
mevcuttur. Ortalama sigara tiketimi 33,717
paket-yili gibi ylksek bir oranda saptanmis,
sigara OyklisU olanlarin blylk oranda erkek
olgulardan  olustugu  goézlenmistir  (%96).
Calismamizda sigara OyklUsinin sagkalim,
izlemdeki FVC, DLCO ve DLCO/VA'da yuzde
olarak kayiplar Uzerinde anlaml etkisi olmadigi
goérulmastir. Ayrica sigara ve cinsiyetin pulmoner
hipertansiyonun dolayli bir go6stergesi kabul
edilen SPAB duzeylerinin normal veya yuksek
bulunmasiyla da iligkili olmadidi saptanmistir.
Sigara kullanmis olan grubun baslangi¢c FEV1 ve
FVC mutlak degerlerindeki anlamh yuksekligin
yine cinsiyetler arasi vicut yizey alani
farklhihklarina bagh oldugu, sigara icen grupta
FEV1/FVC’nin igmeyen gruba gére anlamh dusuk
olmasinin ise sigara igimiyle iligkili oldugu
disundimustar.

Olgularin alti aylk ve bir yilik SFT parametreleri
incelendiginde, bazal FVC ve DLCO degerlerinin
sirasiyla %10 ve %15’ini ilk alti ve on iki ay
icerisinde kaybeden olgularin sagkalimlarinin bu
kaybi yasamayanlarla farkli olmadigi
goralmastar.

Fibrotik akciger hastaliklarinda, akcigerlerdeki
parankimal ve vaskller yeniden sekillenmenin,
pulmoner hipertansiyonun bu grup hastada sik¢a
gbzlenmesini acgiklayan mekanizma oldugu
dustunilmektedir  (18).  Pulmoner arteriyel
hipertansiyon, interstisyel akciger hastaliklarinda
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fonksiyonel kapasitenin koétilesmesine katki
saglamaktadir. Pulmoner hipertansiyon tanisi
ancak sag kalp kateterizasyonu yapilarak
ortalama pulmoner arter basinci dlgimiyle
konmaktadir. Fakat invaziv bir islem olmasi
nedeni ile tarama cgalismalarinda oncelikle EKO
yapilarak SPAB dizeyi ve pulmoner
hipertansiyonun sag kalp uzerine olan etkileri
arastinimaktadir. Avrupa Kardiyoloji Dernegi
(ESC) Pulmoner Hipertansiyon Rehberi’ne gére
EKO’da SPAB degerinin 36 mmHg'nin Uzerinde
oldugu degerler yiksek kabul edilmistir (19). Bu
degerin Uzerinde ve klinik bulgular varliginda sag
kalp kateterizasyonu gindeme gelmektedir. Sag
kalp kateterizasyonu, invaziv olmasi ve IPF’ye
sekonder saptanan pulmoner hipertansiyonun
etkin bir tedavisinin olmamasi nedeni ile rutinde
kullanilan pratik bir ydntem degildir.

Sagkalim analizlerinde, EKO’da SPAB dizeyi
normal olan olgularin EKO sonrasi ortalama
sagkalim sirelerinin, SPAB yliksek olan olgulara
gbre anlamli olarak yiksek oldugu saptanmistir.
Olgularin baslangicta ya da izlemin herhangi bir
zamaninda yapilan EKO sonucunda ylksek
SPAB diizeyi saptanmasi prognozun kot
olabilecedi konusunda uyarici olmalidir. Nathan
ve arkadaslarinin 110 IPF tanili hastaya EKO ve
sag kalp kateterizasyonu yaptiklari galismada;
EKO ile olgilen SPAB degerinin, IPFde
pulmoner hipertansiyon degerlendirmesi igin tek
basina yeterli bir test olmasa da SFT ve 6 DYT
gibi parametrelerle birlikte degerlendirildiginde
klinisyenlere risk siniflandirmasinda yardimci
olabilecegi sonucuna ulagsmislardir (20).

Solunum fonksiyon testi parametreleri ile SPAB
arasindaki iliski incelendiginde; SPAB
yuksekliginin FVC ve DLCO degisimi ile iligkisiz,
DLCO/VA ile istatistiksel olarak anlaml sekilde
iliskili oldugu saptanmigtir. Restriktif akciger
hastaliklarinda DLCO/VA normal olabilir ya da
artabilir (21). Pulmoner hipertansiyonda ise
DLCO/VA’nin digmesi beklenir. Calismamizda
SPAB dlzeyi yiksek olan olgularin normal
saptananlara gére DLCO/VA dlizeylerinin anlamh
olarak disUk oldugu goérulmustir. Peelen ve
arkadaslarinin IPF’yi de iceren primer fibrotik
akciger hastalari ile FVC, DLCO ve DLCO/VA
degisimleri Uzerinden yaptiklar sagkalim analizi
calismasinda; alti aylik izlemde DLCO/VA'da
%10’luk azalma ve on iki aylik izlemde FVC'de
%10’luk azalma saptanan olgularin
prognozlarinin belirgin disik  oldugunu
saptamiglardir (22). DLCO’daki %15 ve lzerinde
olan degisimde ise bu prognoz farklihgini
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gbzlememiglerdir. Olgulardan DLCO/VA
degerlerinde disme g6zlenenlerin
sagkalimlarinin kotu olmasini vaskuler

inflamasyon, duz kas hicre proliferasyonu,
vaskiler yeniden vyapilanma ve anjiyogenik
disfonksiyonun sonucu artan pulmoner arteryel
basingla aciklamiglardir.

Calismamiz genis IPF’li hasta sayisina sahiptir.
Hastalarin tanisi interstisyel akciger hastaliklari
konseyinde tartisiimig, romatolojik hastaliklar
dikkatli bir sekilde dislanmis, yeterli izlem sureleri
elde edilmis, hastalarin yaklasik tgte birinin tanisi
biyopsi ile dogrulanmistir.

Calismamizin zayif yoni retrospektif olmasidir.
Sagkalim arastirmalarinin  prospektif olmasi,
olgularin vizit araliklarinin dizenli olmasina ve
klinik kétulesmeye kadar olan zamaninin daha

SONUGC

idiyopatik pulmoner fibrozisli hastalarin
prognozlari hakkinda fikir sahibi olmak, hastaya
uygulanan tedavilerin basarisi, transplantasyon
icin degerlendiriimesi ve listeye alinma zamani ile
ilgili  hekime &6nemli Dbilgiler verebilir. IPF
hastalarinda, SFT'de FVC ve DLCO yani sira
DLCO/VA degerine de dikkat etmek ve disme
g6zlenen hastalara sistolik pulmoner arter
basinci degerini saptamak adina ekokardiyografi
planlamak uygun bir yaklasim olabilir. Ayrica 50
yasin altinda tani alan hastalarin prognozlarinin
ileri yasta tani alanlara gore kotl olabileceginin
g6z 6ndnde bulundurulmasi izlemde Klinisyen igin
faydali olabilir.

Cikar catismasi: Yazarlarin calismada herhangi
bir ¢ikar gatismasi yoktur.

net belirlenmesine olanak saglayabilir.
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