KiSTIK FIBROZISTE PNOMOTORAKS

ONEMLI NOKTALAR

= Spontan pnémotoraks KF'in sik gorulen bir kompli-
kasyondur.

= Hafif pndmotoraksi olan hastalarda konservatif yak-
lasim (sadece gozlem, nazal oksijen veya ince kate-
terle aspirasyon) yeterli olabilir, ancak KF’li hastalar-
da bu yaklasim genellikle basarisizlikla veya nuksle
sonuglanir.

= Hava kagagdi devam eden ya da niiks olan hastalarda
plorodezis onerilir.

= Cerrahi plorodezis en etkili yontem olmakla beraber,
eger hasta cerrahiyi tolere edemezse kimyasal ploro-
dezis uygulanmalidir.

Pnomotoraks, kistik fibrozisin (KF) ilk kez 1966’da
bildirilmis, yasami tehdit eden bir komplikasyonudur.
Ortalama yillik spontan pndémotoraks insidansi %0.64,
yani yilda 167 hastada bir seklindedir [1,2]. Tum yasam
sureleri boyunca hastalarin yaklasik %5-8’inde bu komp-
likasyon gorilmektedir [3]. Yakin zamanda yapilan bir
analizde pndmotoraks i¢in ortanca yasin 21 oldugu ve
hastalarin %72.4’Uniin 18 yastan biyik oldugu saptan-
mistir [4]. Pndmotoraks icin en blylk risk faktori agir
obstruktif akciger hastaligidir ve pndomotoraks gelisen
hastalarin %75’inde FEV, degerleri beklenen degerin
%40"n altinda oldugu go6zlenmistir [4]. Pnémotoraks
riskini arttiran diger faktorler Tablo 1’de gosterilmistir.

Hastalarin ¢ogunda (%50-90) pndmotoraks diizeldik-
ten en az bir hafta sonra ayni tarafta pnémotoraks tekrar
gorulebilir [1]. Diger taraftaki akcigerde pnomotoraks
gelisme riski de ylksektir (%46) [3]. Pnémotoraksin mor-
biditesi (agn, nefes darligi, solunum fonksiyonlarinda
dusme) yuksek oldugu gibi ayni zamanda hastane yatisl,
sik doktor ziyareti gibi nedenlerden dolay saglik harca-
malarinda da artisa neden olan bir durumdur [4]. Bazi
hastalar pnomotoraks nedeniyle hemen kaybedilebilir
(%6.3-14.3). On yillik bir sirede mortalite orani pnémo-
toraksi olmayanlarda %12.2 iken, pndmotoraksi olanlar-
da %48.6 olarak bildirilmistir [4].

Patofizyoloji

KF’li hastalarda gorilen pnémotoraksin patofizyoloji-
sinin diger hastaliklarda gorulen spontan pnémotoraksta-
kine benzer oldugu duslnllmektedir. Hastalarda agir
obstruktif havayolu hastaligi oldugu i¢in distal havayolla-

Tablo 1. KF'te pnémotoraks riskini arttiran klinik durumlar
Pndmotoraks riskini arttiran klinik durumlar

e Pseudomonas aeruginosa ile kronik kolonizasyon

= Burkholderia cepacia ile kronik kolonizasyon

= Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozis

= FEV, degerinin beklenen dederin %40’tan az olmasi
= Gastrostomi tup ile beslenme

= Pankreas yetmezligi

= Yogun hemoptizi

rinin yogun sekresyonlarla tikanmasi alveollerin iginde
hava hapsine neden olabilmektedir. Alveoler basing
interstisyel basingtan daha fazla oldugunda hava inters-
tisyuma dogru hareket etmekte ve hilusa ge¢mekte
(pndmomediasten), takiben de mediastende parietal
plevradaki yirtiilmalardan dolayr pndmotoraks gelismekte-
dir. Daha nadiren viseral plevradaki subplevral bleblerde
yirtiima da gorilebilmektedir, ancak KF'li hastalarda bleb
veya kistlerin varligiyla pndmotoraks gorulmesi arasinda
zayif bir iliski vardir [1].

Pseudomonas aeruginosa ve Burkholderia cepacia
solunum fonksiyonlarinda ilerleyici bir disilise neden
olduklar iyi bilinen etkenlerdir ve akciger tutulumunu
agirlastirmalar da pndmotoraks olasiligini arttirabilmek-
tedir. Alerjik bronkopulmoner aspergillozis (ABPA) astim
benzeri bir duruma neden olarak pnémotoraksi kolaylas-
tirabilecek hava hapsine yol acmaktadir. inhalasyon
yoluyla alinan ilaglarla (dornaz alfa, tobramisin) pnémo-
toraks arasinda da bir iliski vardir. inhale ajanlarin alimin-
dan sonra bazi hastalarda FEV,’de ani disls olabilmesi
bu riskle iliskili olabilir [5]

Tani

Hastalar siklikla ani gogus agrisi ve nefes darligr ile
basvururlar. Tani akciger grafisi ile konulabilir. Cok nadi-
ren plevral yapisikliklar akcigerin kollapsini engelleyip
grafide tani konulmasini engelleyebilir. Bu durumda tan:
icin toraks tomografisi gerekebilir.

Tedavi

Hafif pndmotoraksi olan hastalarda sadece gozlem,
nazal oksijen veya ince kateterle aspirasyon yeterli olabi-
lir, ancak KF’li hastalarda bu yaklasim genellikle basarisiz-
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Iikla sonuclanir [1]. Plevral boslugun bosaltimasini sagla-
yacak bir gogus tupl yerlestirilmesi 6nerilen ilk tedavi
seklidir. Sadece gogus tupu drenaj ile yiksek oranda
tedavi basarisizigi (%37.6) gorilmektedir [3]. Yiksek
nuks oranlari da distindlirse, hastalarin yaklasik %70’
plorodezis gibi daha etkin bir tedavi yaklasimina ihtiya¢
duyarlar [3].

Cerrahi yaklasim, en etkili yontem olarak gorilmekle
beraber KF'li hastalarda komplikasyon oranlari yiksek
olabilmektedir [6]. Cerrahi yaklasim, acgik torakotomi,
video yardimli toraks cerrahisi, plérodezis ve bllerin
rezeksiyonu, koterizasyonu veya lazerle yakilmasi gibi
islemleri kapsamaktadir. Cerrahi plérodezis en etkili yon-
tem olmakla beraber, eger hasta cerrahiyi tolere edemez-
se kimyasal plérodezis (6rnegin talk ile) de uygulanmal-
dir. Diger taraftaki akcigerde pnémotoraks sik gorilmek-
le beraber diger hemitoraksa profilaktik plérodezis uygu-
lamasi rutin dnerilmemektedir. Akciger transplantasyonu
gerekebilecek hastalarda plérodezis uygulanmasi trans-
plantasyon i¢in engel teskil etmemektedir [7].
Pnomotoraksl hastalarda medikal ve cerrahi yaklasimla-
rnn karsilastinldigi randomize kontrollli ¢alisma olmamasi
bu konuda uluslararasi bir ¢alisma ihtiyacina dikkat cek-
mektedir [6].

Pnomotoraksla iliskili oldugu bilinen durumlarin bilin-
mesi tedavi yaklasimlarini etkilemektedir. ABPA ile iliski
bilindigi icin tum hastalar bu agidan degerlendiriimelidir.

Pndmotoraks olan veya risk tasiyan hastalarda solu-
num fizyoterapistinin ¢cok ©nemli bir rolt vardir.
Fizyoterapistler ileri evredeki hastalarda aerosol ilaglarin
potansiyel riskleri konusunda dikkatli olmalidir ve bron-
kospazm riski acisindan ilaglarin alimi sonrasinda solu-
num fonksiyon testi yapiimalidir. Pnémotoraksi olan has-
tada havayollarindaki sekresyonlarin temizlenmesi dikkat-

le yapiimalidir. Havayollarina pozitif basing uygulanan
tedavi yaklasimlarinin pnémotoraks yapabilecedi konu-
sunda cekinceler vardir. Bu ¢ok nadiren yasanan bir
durum olmakla beraber pozitif ekspiratuar basing veya
perkisyon yerine yuksek frekansli gogus kompresyonu,
aktif nefes teknikleri veya otojenik drenaj gibi alternatif
sekresyon temizleme yontemleri dnerilmektedir. Ayrica
gogls tipl takilan hastalar agridan dolayr derin inspir-
yum yapmaktan cekinebilirler, bu da mukus drenajina
engel olabilir. Bu durum da hastanin altta yatan hastaligi-
nin ve saglk durumunun kotilesmesine neden olabilir.
Fizyoterapistin havayollari sekresyonlarini temizlemek igin
hasta ile beraber konforlu ama ayni zamanda etkin bir
metod bularak ¢alismasi gerekmektedir.
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