KiSTIK FIBROZISTE KOR PULMONALE

ONEMLI NOKTALAR

= Kistik fibroziste (KF) kor pulmonale, ilerleyici akci-
ger hasarina bagl olarak gelisen kronik hipoksiye
sekonder olarak ortaya cikar.

= Bu nedenle, hastalarda kronik hipoksiyi erkenden
tanimak ve tedavi etmek, kor pulmonaleyi dnlemek
acisindan ¢ok énemlidir.

= KF’te pulmoner hipertansiyonun klinik bulgularinin
tanimlanmasi pulmoner hastaligin semptomlarinin
on planda olmasi nedeniyle zor olabilir.

= Pulmoner hipertansiyonun klinik veya ekokardiogra-
fik bulgularina sahip KF’li hastalarda tedavi persis-
tan hipoksemiyi azaltmak icin oksijen, altta yatan
hastaligin antibiotik, fizyoterapi ve dornaz alfa ile
yogun medikal tedavi ve beslenme destegini kapsa-
maktadir.

= Oksijenin erken kullaniimasi klinik sonuglarn dizeltir,
pulmoner hipertansiyonu azaltir ve KF’'de yasam
kalitesini arttirir.

Dinya Saglk Orgutt, kor pulmonaleyi, akcigerin
fonksiyonunu ve/veya yapisini etkileyen hastalik sonucu,
sag ventrikulin hipertrofisi olarak tanimlar [1]. Kor pul-
monale hipokseminin bir komplikasyonudur ve bu neden-
le hastaligin ge¢ déneminde meydana gelir. Pulmoner
kalp hastaliginin gelismesinde kronik hipoksemi kadar,
aralikli hipoksemi de 6nemlidir [2]. Pulmoner hipertansi-
yon ve kor pulmonalenin patofizyolojisi, akciger paranki-
mi ve pulmoner damarlarin ilerleyici destriiksiyonu ve
hipoksemiye sekonder pulmoner vazokonstriksiyon ile
iliskilidir [3].

Kistik fibroziste (KF) sag ventrikl hastaliginin etyolo-
jisi, ilerleyici akciger hasarina bagl olarak gelisen kronik
hipoksiye sekonder, pulmoner arter basincinda artis
olmasidir [1,3]. KF’li hastalarda egzersiz veya uyku sira-
sinda anlamli desaturasyon gorulebilir [2]. KF'li hastalar-
da kronik alveoler hipoksemi sonucunda genis vaskdiler
“remodeling” olusur. Pulmoner hipertansiyon sonucu,
pulmoner kalp hastaligi veya kor pulmonale gelisir ve
bunun sonucunda da belirgin sag kalp yetmezIigi meyda-
na gelir, bu durumda beklenen yasam siresi bir yildan
azdir. KF'li hastalarda pulmoner hipertansiyonun varligi,
transplantasyon icin bir kriter olarak kabul edilir [1,3].

Yas, dlsuk Sa0,, yuksek PaCO,, pulmoner hipertansiyo-
nun siddeti ile iliskilidir. KF’li cocuklarda pulmoner hiper-
tansiyon prevalansi ile ilgili galisma yoktur [3].

Tani

KF’'te pulmoner hipertansiyonun Klinik bulgularinin
tanimlanmasi zordur ve genellikle gecikir [2]. Kor pulmo-
nalenin ve belirgin sag ventrikill yetmezIiginin tanisi, pul-
moner hastaligin semptomlarinin 6n planda olmasi nede-
niyle zor olabilir. Hiperinflasyon kalbin bayUklagini ve
pulmoner hipertansiyonun 6zelligi olan ikinci kalp sesini-
nin vurusunu maskeler. Fizik muayene sag kalp yetmezli-
gi bulgularinin saptanmasinda faydalidir, ancak hafif
hastaligin saptanmasinda gtvenilir degildir [4]. KF'te kor
pulmonalenin Klinik belirleyicileri; PaO,’in 50 mm Hg’dan
distk olmasi, PaCO,’in 45 mm Hg'dan yliksek olmasi,
zorlu vital kapasitenin (FVC) beklenen degerin %60’indan
disuk olmasi ve EKG’de sag aks deviasyonu olarak sayi-
labilir [5].

Kardiak kateterizasyon altin standarttir, ancak KF’li
hastalarda risk nedeni ile nadiren yapiimaktadir. Standart
elektrokardiografik (EKG) degisiklikler KF'li hastalarda
non-spesifiktir ve sag ventrikil hastaliginin hassas bir
gostergesi olarak kullanilamaz [4]. Pulmoner hiperinflas-
yon, sag ventrikiilin durumunun degerlendirilmesinde
akciger grafisi ve standart EKG’nin degerini sinirlar. EKG,
sag ventrikil hipertrofisi, sag atrial hipertrofi veya sag
aks deviasyonu gosterebilir. Akciger grafisi, kardiomegali
veya belirgin pulmoner arter dilatasyonu varliginda fayda-
I olabilir [1]. Pulmoner hipertansiyonlu KF’li hastalarda,
atrial natriiretik peptidlerin plasma seviyesi artmistir,
muhtemelen sag atriumun gerilmesine baglidir [4].

Ekokardiografi (EKO) hem sag ventrikul duvar kalinl-
ginin, hem de sag ventrikul fonksiyonlarinin élcimi ve
pulmoner arter basincinin degerlendirilmesinde kullanila-
bilen noninvazif degerli bir tekniktir. Pulmoner hiperin-
flasyon ekokardiografik “pencere”yi sinirlayabilir ve KF’li
hastalarin %25-50’sinde tatmin edici calismalar yapila-
maz. Doppler EKO ile, trikiispit kapaktan gecen akimin,
pik akim hizi dl¢tlerek pulmoner arter basinci hesaplana-
bilir [4]. Pulmoner arter basincinin élgimi icin bu metod
guvenilir non-invazif bir tekniktir [1,4]. EKO’da normal
sag ventrikul ve sol ventrikil fonksiyonuna sahip hastala-
rin %40 kadarinda artmis pulmoner arter basinci gozle-
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nebilir. Normal EKO, ilerlemis akciger hastaligi olan 6zel-
likle ileri yaslardaki cocuklarda, hipoksemi ve hiperkapni
mevcutsa, pulmoner hipertansiyonu dislamaz [3].

Solunum fonksiyon testleri, hastaligin siddeti icin iyi
bir gosterge ise de, pulmoner hipertansiyon ile iliski gos-
termez [1].

Radyonukleid anjiografi, hem istirahatte hemde
egzersiz sirasinda, sag ve sol ventrikil disfonksiyonunun
erken tanisinda kullanilabilir. Magnetik rezonans ile yapi-
lan ventrikdl olctimleri, invazif olarak ol¢ilen pulmoner
arter basinci ile korelasyon gosterir [1].

Tedavi

Kalp yetmezligi kronik bir sekeldir, ilerleyici kor pul-
monale ve prognoz, bilinen tedavilerin uygulanmasi ile
yeteri kadar diizelme gostermeyebilir. Pulmoner hiper-
tansiyonun Klinik veya ekokardiografik bulgularina sahip
KF’li hastalarda tedavi; persistan hipoksemiyi azaltmak
icin oksijen, altta yatan hastaligin antibiotik, fizyoterapi
ve dornaz alfa ile yogun medikal tedavi ve beslenme
destegini kapsamaktadir. Solunum fonksiyonlarinda iyi-
lesme olmasi, gaz degisiminde diizelme, alveoler hipoksi-
de azalma ile pulmoner hipertansiyonun gelisimi yavas-
lar. Pulmoner durumda diizelme olmasi, kor pulmonale
icin en etkili tedavidir ancak KF’li hastalarin cogunda bu
mumkun degildir. Oksijenin erken kullanilmasi Kklinik
sonuclari dizeltir, pulmoner hipertansiyonu azaltir ve
KF'de yasam kalitesini arttirir [4].

Kor pulmonalenin komplikasyonlari ve sivi yiklenmesi
saptandiginda, sivi kisitlamasi, dilretik ve oksijen gibi
tedaviler ile hastalarin ¢ogu dizelir [2]. Akut dilretik
tedavisi, agir kor pulmonalesi olan KF'li hastalarda, orta-
lama pulmoner arter basincini diisurerek, sistemik vendz

konjesyon bulgularini diizeltir [5]. Dilretikler kullanildi-
ginda, sivi ve elektrolit durumunun dikkatli monitdrizas-
yonu, hipokalemik, hipokloremik metabolik alkaloz ve
kronik karbondioksit retansiyonu gibi komplikasyonlar
acisindan 6nemlidir [4,5]. Digoksin, agir kalp yetmezligi
olan bazi hastalarda faydali olabilir [5]. Bulgular, uzun
sture ditiretik ve nifedipin gibi kalsiyum kanal blokerlerinin
kullaniimasi konusunda net degildir. Pulmoner vazodila-
tor ajanlar bazi hastalarda pulmoner vaskuler resistansi
azaltabilir, ancak ayni zamanda atelektatik bdlgelerde
akimin artmasi sonucu, hipokside artisa neden olabilir ve
klinik etkinlik siphelidir. Agir, son dénem KF ve kor pul-
monale hastalarinda, kalp ve akciger transplantasyonu
belki de secilecek tek tedavi yontemidir. KF'te bazi son
donem akciger hastalarinda non-invazif pozitif-basincli
ventilasyon faydali olabilir [4].
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