
Dünya Sa l k Örgütü, kor pulmonaleyi, akci erin 
fonksiyonunu ve/veya yap s n  etkileyen hastal k sonucu, 
sa  ventrikülün hipertrofisi olarak tan mlar [1]. Kor pul-
monale hipokseminin bir komplikasyonudur ve bu neden-
le hastal n geç döneminde meydana gelir. Pulmoner 
kalp hastal n n geli mesinde kronik hipoksemi kadar, 
aral kl  hipoksemi de önemlidir [2]. Pulmoner hipertansi-
yon ve kor pulmonalenin patofizyolojisi, akci er paranki-
mi ve pulmoner damarlar n ilerleyici destrüksiyonu ve 
hipoksemiye sekonder pulmoner vazokonstriksiyon ile 
ili kilidir [3]. 

Kistik fibroziste (KF) sa  ventrikül hastal n n etyolo-
jisi, ilerleyici akci er hasar na ba l  olarak geli en kronik 
hipoksiye sekonder, pulmoner arter bas nc nda art  
olmas d r [1,3]. KF’li hastalarda egzersiz veya uyku s ra-
s nda anlaml  desaturasyon görülebilir [2]. KF’li hastalar-
da kronik alveoler hipoksemi sonucunda geni  vasküler 
“remodeling” olu ur. Pulmoner hipertansiyon sonucu, 
pulmoner kalp hastal  veya kor pulmonale geli ir ve 
bunun sonucunda da belirgin sa  kalp yetmezli i meyda-
na gelir, bu durumda beklenen ya am süresi bir y ldan 
azd r. KF’li hastalarda pulmoner hipertansiyonun varl , 
transplantasyon için bir kriter olarak kabul edilir [1,3]. 

Ya , dü ük SaO
2
, yüksek PaCO

2
, pulmoner hipertansiyo-

nun iddeti ile ili kilidir. KF’li çocuklarda pulmoner hiper-
tansiyon prevalans  ile ilgili çal ma yoktur [3]. 

Tan  
KF’te pulmoner hipertansiyonun klinik bulgular n n 

tan mlanmas  zordur ve genellikle gecikir [2]. Kor pulmo-
nalenin ve belirgin sa  ventrikül yetmezli inin tan s , pul-
moner hastal n semptomlar n n ön planda olmas  nede-
niyle zor olabilir. Hiperinflasyon kalbin büyüklü ünü ve 
pulmoner hipertansiyonun özelli i olan ikinci kalp sesini-
nin vurusunu maskeler. Fizik muayene sa  kalp yetmezli-
i bulgular n n saptanmas nda faydal d r, ancak hafif 

hastal n saptanmas nda güvenilir de ildir [4]. KF’te kor 
pulmonalenin klinik belirleyicileri; PaO

2
’in 50 mm Hg’dan 

dü ük olmas , PaCO
2
’in 45 mm Hg’dan yüksek olmas , 

zorlu vital kapasitenin (FVC) beklenen de erin %60’ ndan 
dü ük olmas  ve EKG’de sa  aks deviasyonu olarak say -
labilir [5]. 

Kardiak kateterizasyon alt n standartt r, ancak KF’li 
hastalarda risk nedeni ile nadiren yap lmaktad r. Standart 
elektrokardiografik (EKG) de i iklikler KF’li hastalarda 
non-spesifiktir ve sa  ventrikül hastal n n hassas bir 
göstergesi olarak kullan lamaz [4]. Pulmoner hiperinflas-
yon, sa  ventrikülün durumunun de erlendirilmesinde 
akci er grafisi ve standart EKG’nin de erini s n rlar. EKG, 
sa  ventrikül hipertrofisi, sa  atrial hipertrofi veya sa  
aks deviasyonu gösterebilir. Akci er grafisi, kardiomegali 
veya belirgin pulmoner arter dilatasyonu varl nda fayda-
l  olabilir [1]. Pulmoner hipertansiyonlu KF’li hastalarda, 
atrial natriüretik peptidlerin plasma seviyesi artm t r, 
muhtemelen sa  atriumun gerilmesine ba l d r [4]. 

Ekokardiografi (EKO) hem sa  ventrikül duvar kal nl -
n n, hem de sa  ventrikül fonksiyonlar n n ölçümü ve 

pulmoner arter bas nc n n de erlendirilmesinde kullan la-
bilen noninvazif de erli bir tekniktir. Pulmoner hiperin-
flasyon ekokardiografik “pencere”yi s n rlayabilir ve KF’li 
hastalar n %25-50’sinde tatmin edici çal malar yap la-
maz. Doppler EKO ile, triküspit kapaktan geçen ak m n, 
pik ak m h z  ölçülerek pulmoner arter bas nc  hesaplana-
bilir [4]. Pulmoner arter bas nc n n ölçümü için bu metod 
güvenilir non-invazif bir tekniktir [1,4]. EKO’da normal 
sa  ventrikül ve sol ventrikül fonksiyonuna sahip hastala-
r n %40 kadar nda artm  pulmoner arter bas nc  gözle-
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 ÖNEML  NOKTALAR
• Kistik fibroziste (KF) kor pulmonale, ilerleyici akci-

er hasar na ba l  olarak geli en kronik hipoksiye 
sekonder olarak ortaya ç kar. 

• Bu nedenle, hastalarda kronik hipoksiyi erkenden 
tan mak ve tedavi etmek, kor pulmonaleyi önlemek 
aç s ndan çok önemlidir. 

• KF’te pulmoner hipertansiyonun klinik bulgular n n 
tan mlanmas  pulmoner hastal n semptomlar n n 
ön planda olmas  nedeniyle zor olabilir. 

• Pulmoner hipertansiyonun klinik veya ekokardiogra-
fik bulgular na sahip KF’li hastalarda tedavi persis-
tan hipoksemiyi azaltmak için oksijen, altta yatan 
hastal n antibiotik, fizyoterapi ve dornaz alfa ile 
yo un medikal tedavi ve beslenme deste ini kapsa-
maktad r.

• Oksijenin erken kullan lmas  klinik sonuçlar  düzeltir, 
pulmoner hipertansiyonu azalt r ve KF’de ya am 
kalitesini artt r r. 

TÜRK TORAKS DERNE  K ST K F BROZ S TANI VE TEDAV  REHBER
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nebilir. Normal EKO, ilerlemi  akci er hastal  olan özel-
likle ileri ya lardaki çocuklarda, hipoksemi ve hiperkapni 
mevcutsa, pulmoner hipertansiyonu d lamaz [3]. 

Solunum fonksiyon testleri, hastal n iddeti için iyi 
bir gösterge ise de, pulmoner hipertansiyon ile ili ki gös-
termez [1]. 

Radyonükleid anjiografi, hem istirahatte hemde 
egzersiz s ras nda, sa  ve sol ventrikül disfonksiyonunun 
erken tan s nda kullan labilir. Magnetik rezonans ile yap -
lan ventrikül ölçümleri, invazif olarak ölçülen pulmoner 
arter bas nc  ile korelasyon gösterir [1]. 

Tedavi 
Kalp yetmezli i kronik bir sekeldir, ilerleyici kor pul-

monale ve prognoz, bilinen tedavilerin uygulanmas  ile 
yeteri kadar düzelme göstermeyebilir. Pulmoner hiper-
tansiyonun klinik veya ekokardiografik bulgular na sahip 
KF’li hastalarda tedavi; persistan hipoksemiyi azaltmak 
için oksijen, altta yatan hastal n antibiotik, fizyoterapi 
ve dornaz alfa ile yo un medikal tedavi ve beslenme 
deste ini kapsamaktad r. Solunum fonksiyonlar nda iyi-
le me olmas , gaz de i iminde düzelme, alveoler hipoksi-
de azalma ile pulmoner hipertansiyonun geli imi yava -
lar. Pulmoner durumda düzelme olmas , kor pulmonale 
için en etkili tedavidir ancak KF’li hastalar n ço unda bu 
mümkün de ildir. Oksijenin erken kullan lmas  klinik 
sonuçlar  düzeltir, pulmoner hipertansiyonu azalt r ve 
KF’de ya am kalitesini artt r r [4]. 

Kor pulmonalenin komplikasyonlar  ve s v  yüklenmesi 
saptand nda, s v  k s tlamas , diüretik ve oksijen gibi 
tedaviler ile hastalar n ço u düzelir [2]. Akut diüretik 
tedavisi, a r kor pulmonalesi olan KF’li hastalarda, orta-
lama pulmoner arter bas nc n  dü ürerek, sistemik venöz 

konjesyon bulgular n  düzeltir [5]. Diüretikler kullan ld -
nda, s v  ve elektrolit durumunun dikkatli monitörizas-

yonu, hipokalemik, hipokloremik metabolik alkaloz ve 
kronik karbondioksit retansiyonu gibi komplikasyonlar 
aç s ndan önemlidir [4,5]. Digoksin, a r kalp yetmezli i 
olan baz  hastalarda faydal  olabilir [5]. Bulgular, uzun 
süre diüretik ve nifedipin gibi kalsiyum kanal blokerlerinin 
kullan lmas  konusunda net de ildir. Pulmoner vazodila-
tör ajanlar baz  hastalarda pulmoner vasküler resistans  
azaltabilir, ancak ayni zamanda atelektatik bölgelerde 
ak m n artmas  sonucu, hipokside art a neden olabilir ve 
klinik etkinlik üphelidir. A r, son dönem KF ve kor pul-
monale hastalar nda, kalp ve akci er transplantasyonu 
belki de seçilecek tek tedavi yöntemidir. KF’te baz  son 
dönem akci er hastalar nda non-invazif pozitif-bas nçl  
ventilasyon faydal  olabilir [4]. 
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