Respir Case Rep 2017;6(2):110-113 DOI: 10.5505/respircase.2017.93585

OLGU SUNUMU

110

2
o
S
W
o
W
<
O
p-
S
<
=
&
0
&

CASE REPORT

Yeni bir Tanim: Kombine Pulmoner Fibrozis

ve Amfizem Sendromu

A New Definition: Combined Pulmonary Fibrosis and Emphysema Syndrome

Dildar Duman, Hakan Ginen

Ozet

Abstract

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem sendromu
(KPFA), kendine 6zgi klinik bulgular olan ve radyolo-
iik olarak Ust lob amfizemi ve alt lob fibrozisi ile ka-
rakterize yeni tanimlanan bir sendromdur. Hastalik iyi
bilinmedigi icin yeterince tani konulamamaktadir.
Progresif nefes darligi sikayetiyle basvuran, 60 pa-
ket/yil sigara &ykisi olan erkek hastanin cekilen
toraks tomografisinde KPFA sendromuna 6zgi Ust
loblarda amfizem ve alt loblarda fibrozis izlendi.
Hastaligin bir diger énemli 6zeligi olarak FEV1 kis-
men korunmus, DLCO ise oldukca disik bulundu.
hastada pulmoner hipertansiyon saptandi. Tém bul-
gulanyla KPFA sendromu tanisi konulan olgu, bu
sendromuna dikkat c¢ekmek igin literatir egliginde
sunuldu.

Anahtar Sézcikler: Amfizem, fibrozis, pulmoner hiper-
tansiyon.

Combined pulmonary fibrosis and emphysema
syndrome (CPFE) is a newly defined syndrome with
unique clinical findings, characterized by presence of
emphysema  and  pulmonary  fibrosis  seen
radiologically. Since awareness of the syndrome is
insufficient, CPFE is under-recognized. Male patient
presented with progressive dyspnea and history of
smoking 60 packs per year. Upper lobe emphysema
and lower lobe fibrosis, which are specific for CPFE
syndrome, were observed in chest computed
tomography scans. Forced expiratory volume 1 was
relatively well preserved, but diffusing capacity of the
lungs for carbon monoxide was very low, and is an
important feature of the disease. Pulmonary
hypertension has also been determined to be
characteristic finding of the syndrome. Patient was
diagnosed as CPFE syndrome based on presence of
all characteristic features and case is presented with
review of the literature to draw attention to this
disease.

Key words: Emphysema, fibrosis, pulmonary hyper-
fension.

idiyopatik pulmoner fibrozis ve amfizem farkli
radyolojik, patolojik, fonksiyonel ve prognostik
dzelliklere sahip ayn hastaliklardir (1). Ancak ilk
olarak 2005’de amfizem ve pulmoner fibrozis
birlikteligi olan ve karakteristik &zellikler gosteren
yeni bir antite kombine pulmoner fibrozis ve

amfizem sendromu (KPFA) olarak Cottin tarafindan

tanimlandi (2) ve son dénemde KPFA olgulan
KPFA kendine 6zgi
ancak farkinda

yayilanmaya baslanildi (3).
karakteristik ~ &zellikler  tagiyan
olunmadigr igin yeterince tani konulamayan bir
Biz de KPFA sendromuna dikkat

gekmek icin bir olgumuzu sunmayr amagladik.

sendromdur.
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Elli alti yasinda erkek hasta son i¢ aydir artan nefes dar-
g1, g6gUs agnsi, bas agnsi, yorgunluk sikayetleri ile bas-
vurdu. Ozgecmisinde 60 paket/yil sigara éykist vardi.
Bes yil énce KOAH tanisi konulmus ve sigarayr birakmigti.
KOAH tanisiyla IKS/LABA+LAMA kombinasyonu kullani-
yordu. Fizik muayenesinde hasta pletorik gérinimliydu,
+/+ pretibial édemi mevcuttu, comak parmagr yoktu.
Solunum sistemi muayenesinde expiryumu uzun, bilateral

bazallerde ralleri duyuldu. Laboratuvar tetkiklerinde pato-

lojik olarak hemotokrit (htc) yuksekligi (htc: %59), proBNP:

555 ve D dimer: 0,7 (>0,5) bulundu. Arter kan gazi
(AKG)'da hipoksi (PO,: 55, SaOs: %88) saptandi (Tablo
1). Hastanin akciger grafisinde vaskiler yapilarda genis-
leme, her iki akciger Ust zonda havalanma arhigi ve bilate-
ral alt zonlarda yaygin heterojen dansite artigi, retikiler
izler goérildi  (Sekil 1). Solunum fonksiyon testinde
FEV1/FVC: %67, FEV1: 2,5 L %84, DLCO: %33 bulundu
(Tablo 2). EKG’de sag aks deviasyonu, p pulmonale ve
sag dal blogu izlendi, EKO’da PAB 70 mmHg saptand.
Hastaya pulmoner hipertansiyon etiyolojisi arastirmasi ve
pulmoner emboli ekartasyonu icin gekilen toraks BT anjio
da pulmoner trunkus dilate, sag ve sol pulmoner arterler
ektazik, pulmoner hipertansiyon ile uyumlu izlendi, pul-
moner emboli saptanmadi. Parankim incelendiginde ise
bilateral st loblarda yaygin amfizematéz gérinim, bila-
teral alt loblarda ise septal kalinlasmalar, retikiler dansite
artiglar, brongektazik degisiklikler ve periferik alanlarda
balpetegi gérinim ve fibrozis izlendi (Sekil 2 ve 3). Kar-
diyoloji ile konsulte edilen ve sag kalp kateterizasyonu
yapilan hastada mPAB:45 mm Hg ve vasoreaktivite testi
negatiffi.

Tablo 1: AKG degerleri.

pH 7,39
PaCO, 43 mmHg
PaO, 55 mmHg
SaO; %88
HCO3 17mmol/L

Nefes darligi sikayeti ile bagvuran, sigara &ykisit olan,
SFT de FEV1'in kismen korundugu ama DLCO’nun ol-
dukca diusik oldugu gérilen ve radyolojik olarak Ust
loblarda amfizem ve alt loblarda fibrozisle karakterize
gérinimi  olan ve pulmoner hipertansiyon saptanan
hastada kombine pulmoner fibrozis ve amfizem (KPFA)
sendromu disinildi. Sigarayr birakmis olan hastanin

tedavisinde kullanmis oldugu bronkodilatér tedavinin yani
sira USOT, diiretik, digoksin, flebotomi tedavileri uygu-

land!.

Sekil 1: PA Akciger grafisi.

Tablo 2: SFT-DLCO degerleri.

FVC 382 381 100
FEVI 3.07 2.57 84
FEV1/FVC 80.2 67.4

MEF 25-75 3.53 1.44 41

PEF 8.0 7.77 97
DLCO 8.83 2.88 33

Sekil 2: Toraks BT: (st loblarda amfizem.

TARTISMA

KPFA nadir gérilen, akcigerin Ust loblarinda amfizem, alt
loblarinda fibrozis ile karakterize ancak tek bagina amfi-
zem ya da sadece fibrozis olan hastalardan farkli, kendi-

Cilt - Vol. é Sayi - No. 2

171



Yeni bir Tanim: Kombine Pulmoner Fibrozis ve Amfizem Sendromu | Duman ve ark.

ne 6zgU klinik bulgular ve mortalite gdsteren bir send-
birlikte hastaligi tanimada karakteristik klinik ézellikler yol
gosterici olarak kullanilir. (4). Bunlar; 1. erkek olmasi, 2.
agir sigara icicisi olmasi, 3. ciddi semptomatik olmasi 4.
SFT’ nin kismen korunup DLCO'nun belirgin dismesi, 5.
pulmoner hipertansiyon varligi ve 6. akciger kanseri insi-
dansinin daha fazla olmasidir (4,6,7).

Sekil 3: Toraks BT: alt loblarda balpetegi ve intersiyel fibrozis.

KPFA'nin prevelansi net olarak bilinmemekle birlikte,
sanilanin aksine sik rastlanilan bir sendrom oldugu ve
farkindaliginin artmasiyla sendromun daha fazla hastada
tanimlanabilecegi dusinilmektedir (8). idiyopatik pulmo-
ner fibrozis hastalaninin tomografi kesitleri incelendigin-
de %8-50'sinde amfizem varligi tespit edilmistir (3,9,10).
Tom IPF hastalarinin %35’inde aslinda KPFA oldugu di-
sinilmektedir ve KPFA'min klinik seyri tek basina IPF’den
farkli oldugu icin bu hastahgr tanimlayabilmek &nemlidir
(2).

Sigara kullanimi hastaligin etiyolojisinde en &nemli risk
faktory olarak kabul edilmektedir, CPFE hastalarinda
sigara icme orani %100’e yakindir (3). Hastalhk %90
oraninda erkeklerde gérilmektedir, bu durum sigara icen
erkeklerin amfizem gelisimine daha yatkin olmasina bag-
lanmigtir (3). Olgumuz da 56 yasinda, 60 paket/yil sigara
anamnezi olan erkek hasta idi. En belirgin semptom ol-
gumuzda da oldugu gibi ileri derecede nefes darligidir.
Fizik muayenede siyanoz, comak parmak gérilebilirken,
solunum sistemi muayenesinde velcro raller oskilte edile-
bilmektedir (8). KPFA'li olgularin %87-100"inde velcro
raller, %43-45'inde ise gomak parmak raporlanmigtir
(1,6). Hastamizin comak parmag yoktu ancak oskiltas-
yonda expiryumu uzun, bilatereal bazallerde ralleri du-
yulmaktaydh.

KPFA’da amfizeme bagl hiperinflasyon ve fibrozise bagh
restriktif defektin dengelenmesiyle akciger volimleri koru-
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romdur (4,5). Heniz bir konsensus tanimi olmamakla
nur. Solunum fonksiyon testleri, basta FEV1 olmak Uzere
genellikle normaldir. Amfizem, fibrozis ve pulmoner vas-
kuler hasarin ortak bulgusu olarak DLCO ise belirgin
azalmis bulunur (5,8). Hastamizin da FEV 1'i kismen
korunmustu (%84), DLCO ise oldukca disik, %33 olarak
saptand.

Radyolojik olarak Ust loblarda amfizem, alt loblarda in-
testisyel fibrozis karakteristiktir (1-3). Ust loblarda para-
septal amfizem daha siklikla izlenmekle birlikte sentrilobi-
ler amfizem ve billéz degisiklikler de gorulebilir (3,6). Alt
loblarda da balpetegi ve retikiler dansite arhislar sik
gorilorken, buzlu cam alanlarina da rastlanabilir (3,6).
Olgumuzun da radyolojik bulgularn KPFA sendromuna
bzgu Ust loblarda amfizem ve alt loblarda interstisyel
fibrozis, balpetegi ve retikiler dansite artiglari ile karakte-
rize idi.

KPFA'll hastalarin arter kan gazi (AKG) analizinde hipoksi
en belirgin dzelliktir, istirahat esnasindaki hipoksi egzersiz
ile derinlesir (1,3). KPFA'da arter kan gazi degerleri,
KOAH'tan farkli, IPF'ye daha yakindir (1). Cottin ve ark.
(2) galismalarinda istirahatte PaO4: 63,1 mmHg &lcilmus,
PCO, yuksekligi olmamighr (2). Olgumuzun AKG’inda da
PaO;: 55 mmHg, PCO,: 43 mmHg bulundu, KPFA send-
romuyla uyumlu olarak hipoksi gérildu, hiperkapni sap-
tanmadh.

Pulmoner hipertansiyon (PAH) KOAH ve IPF'nin en énem-
li komplikasyonudur ve kéti prognozla ile iligkilendirilir
(1,11). KPFA sendromunda da PAH, KOAH ve IPF'ye
gére daha sik gérilir ve daha ciddi seyreder (1,3,11,12).
PAH prevelansi KOAHta %50, , IPF'de %31-46 oraninda
iken, KPFA” da PAH gelisimi %47-90 hastada bildirilmistir
(1,3,11,12). Sag kalp kateterizasyonu ile dogrulanan
PAH gelisen 40 KPFA'li hastanin bir yillik sagkalim ora-
ni %60 bulunmustur (13). Pulmoner arter sistolik basinc
70 mm Hg bulunan hastamizda da sag kalp kateterizas-
yonu ile pulmoner hipertansiyon varligi gésterildi. CPFE
hastalarinin ortalama sagkalhmi 2,1 ile 8,5 yil olarak
bildirilmektedir (3). Bu hastalarda akciger kanserinin de
tek basina amfizem veya IPF hastalarina gére daha cok
gorildugu, prevelansinin %35,8-%46,8 arasinda oldugu
belirtilmistir (1,2,4,5)

KPFA'nin spesifik tedavisi yoktur (1,5). ik yapilacak sey,
sigaranin  biraktinlmasiyla  hastaligin  progresyonunun
yavaglahlmasidir (1). Oksijen tedavisi hipoksemi ve pul-
moner hipertansiyon icin en spesifik tedavidir (1). CPFE ile
takipli hastalarin %80’inine 5 yillik izlemde oksijen kon-
santratéry raporu yazilmishr (5-13). Ataklan ve enfeksi-

yonlar énlemek adina agilama énerilir (1). KPFA'lI hasta-
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larin bronkodilatérlerden fayda gérip gérmedigi tam
bilinmemektedir, ancak genel pratikte sikga kullanilir (1).
Sigaray birakmis olan ve LABA+LAMA kullanan hastami-
za oksijen konsantratéri raporu dizenlendi, kardiyoloii-

nin 6nerisi ile diretik ve digoksin tedavisi basland.

CIKAR CATISMASI

KPFA sendromu Ust lob amfizemi ve alt lob fibrozisi ile
karakterize nadir bir hastaliktir. Pulmoner hipertansiyon ve
mortalite ile iliskilidir. Hastaliga tani koyulabilmesi igin
dncelikle hastaligin farkinda olunmasi gerekir. Sigara igen
ve nefes darligi olan erkeklerde radyolojik uyumluluk
varsa akla gelmelidir. KPFA'nin etiyolojisi, morbidite ve
mortalitesini daha iyi agiklayacak, yeni tedavi secenekle-
rine imkén taniyacak yayinlara ihtiyag vardir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar ¢atismasi bildirilmemigtir.
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