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BÖLÜM 1  

TARIHI BAKIŞ

IPF (İdiyopatik Pulmoner Fibrozis) ile ilgili anlayışın zaman 
içindeki gelişimi geçmişte yapılan önemli bilimsel katkıları ortaya 
koymaktadır. Bu hastalığın tanımlanmasında yaşanan zorlukların 
temel nedenlerinden biri pulmoner fibrozisi tanımlamak için 
önceden kullanılan çeşitli terimlerin çokluğu olmuştur. İdiyopatik 
Akciğer Hastalığı (İAH)’nin genel olarak ve özellikle de pulmoner 
fibrozisin birçok farklı nedeni bulunsa da, IPF’nin idiopatik 
interstisyel pnömoniler arasında özgül bir hastalık olduğu akılda 
tutulmalıdır. IPF’nin tarihçesinin gözden geçirilmesi, hem güncel 
terminolojinin daha iyi anlaşılmasına hem de eski kaynaklardaki 
geçerliliğini yitirmiş ifadelerin ayıklanmasına yardımcı olacaktır. 

 Akciğer fibrozisi uzun yıllar boyunca enfeksiyonlar veya toz 
inhalasyonu ile ilişkili olarak değerlendirilmektedir. 19. yüzyılda 
pulmoner fibrozis “akciğer sirozu” adıyla anılmaktaydı; ancak bu 
tabloya sınırlı ilgi gösterilmişti. 1944 yılında Louis Hamman ve 
Arnold Rich “akut yaygın interstisyel fibrozis” olarak adlandırdık-
ları tabloyu tanımlayarak bu alanda önemli bir ilgi uyandırmıştır 
(1). Hamman ve Rich idiyopatik subakut solunum yetmezliği ile 
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BÖLÜM 2  

EPIDEMIYOLOJI

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF), nedeni bilinmeyen, kronik 
seyirli ve fibrozan özellikte bir interstisyel pnömoni olup, 
olağan interstisyel pnömoni (UIP) paternine sahip radyolojik ve 
histopatolojik bulgularla tanımlanır. Genellikle ileri yaşta ortaya 
çıkar. İlerleyici dispne ve solunum fonksiyonlarında bozulma ile 
seyreden bu hastalık genel olarak kötü bir prognoza sahiptir (1).

Nadir hastalıklar arasında kabul edilmesine rağmen, 
IPF’nin insidansı ve prevalansı son yıllarda küresel ölçekte artış 
göstermektedir. Bu artışın hastalığa yönelik farkındalığın artması 
ve nüfusun yaşlanması ile ilişkili olduğu düşünülmektedir (2). 
IPF idiyopatik interstisyel pnömoniler (IIP) grubunun en yaygın 
ve aynı zamanda en ciddi formudur (3-5).

IPF, tüm interstisyel akciğer hastalıkları (İAH) arasında 
yaklaşık %17–37 oranında görülmekte olup, ortalama olarak %20
’sini oluşturmaktadır (6). Küresel ölçekte yapılan çalışmalarda, 
IPF’nin yıllık insidansının 100.000 kişi başına yaklaşık 10 olduğu 
bildirilmektedir. Hastalık erkeklerde kadınlara kıyasla daha 
sık görülür ve tüm ırk ve etnik gruplarda rastlanabilir; ancak 
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alabilmektedir. Bu durum mortalite istatistiklerinde de IPF’nin 
sıklıkla gözden kaçmasına neden olmaktadır (19). Tüm bu 
faktörlere rağmen, dünya genelinde IPF’ye bağlı ölüm oranlarında 
istikrarlı bir artış söz konusudur. Bu artışın nedenleri arasında 
tanı olanaklarının gelişmesi, tarama yöntemlerinin etkinleşmesi 
ve daha fazla olgunun saptanması gibi etkenler yer almaktadır. 
Mortalite de, tıpkı prevalans ve insidans oranlarında olduğu gibi, 
erkeklerde kadınlara kıyasla daha yüksek oranlar izlenmekte; 
mortalite yaşla birlikte artış göstermektedir (20).

Amerika Birleşik Devletleri’nde yürütülen bir çalışmada 
IPF’ye bağlı ölümlerin en sık nedeni yaklaşık %60 oranla 
solunum yetmezliği olarak tespit edilmiştir. Bunu %8,5 oranla 
kardiyovasküler hastalıklar ve %2,9 oranla akciğer kanseri 
izlemektedir (20).
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BÖLÜM 3  

PATOGENEZ VE RISK FAKTÖRLERI 

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF) ileri yaş erişkinlerde görülen, 
kronik seyirli, ilerleyici ve fibrotik özellikte bir interstisyel 
akciğer hastalığıdır. Her ne kadar hastalığın kesin patofizyolojik 
mekanizması tam olarak bilinmese de son yıllarda bu alandaki 
bilgi birikimi kayda değer ölçüde artmıştır. Günümüzde 
genel kabul gören görüşe göre IPF, tekrarlayan alveolar epitel 
hasarlarına bağlı olarak fibroblast ve miyofibroblast aktivasyonu 
ile gelişmektedir. Bu hücrelerin farklılaşması ve hücre dışı 
matriksin aşırı birikimiyle birlikte doku onarımı bozulur ve skar 
dokusu oluşur ve bu durum geri dönüşümsüz akciğer fonksiyon 
kaybıyla sonuçlanır (1). 

 Genetik yatkınlığı olan bireylerde, çevresel veya bilinmeyen 
bazı ajanların tekrarlayan mikro hasarlarına maruz kalınması, 
alveolar epitel ve bazal membranda hasara neden olarak bu bölgede 
bulunan hücrelerin aktive olmasına ve proinflamatuar sitokinler 
olan TNF-α, IL-1 ve MCP-1 salgılanmasına yol açar (2, 3). Bu 
mediyatörler interstisyumda yer alan ya da dolaşımdan göç eden 
fibroblastlar başta olmak üzere çeşitli hücreleri uyararak hasarın 
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Tablo 3.1 IPF patogenezinde rol alan mekanizmalar ve risk faktörleri 

Genetik yatkınlık
•	 Telomer kısalığı
•	 MUC5B genine bağlı mukosilyer klirens azalması
•	 Surfaktan proteinindeki değişiklikleri
•	 TOLLIP gen mutasyonu
Çevresel maruziyetler
•	 Sigara 
•	 Metal tozu, odun talaşı, tarım ve hayvancılık,
•	 Tekstil tozu, kum, taş ve silika
Yaşlanma
•	 Gastroözofageal reflü ve mikroaspirasyon
•	 Epigenetik değişiklikler
•	 DNA metilasyonu ve RNA disregülasyonu
•	 Epitel hücre hasarı ve yara iyileşme bozukluğu 
•	 Kök hücre disfonksiyonu ve tükenmesi
•	 Fibroblast ve miyofibroblastlardaki değişiklikler
•	 TGF-β1, TNF-α, MCP-1, VEGF, PDGF, IL-1, IL-6 gibi büyüme 

faktörleri 
•	 Ekstraselüler matriks birikimi 
•	 Matriks sertleşmesi ve skar dokusu gelişimi
Bu tablo Raghu et al. ve Fischer et al.’den uyarlanmıştır (33, 34)
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BÖLÜM 4  

KLINIK ÖZELLIKLER VE  
TANI SÜRECI

İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) kronik seyirli, ilerleyici 
ve fibrotik özellikte bir interstisyel akciğer hastalığıdır. Tanı 
konulduktan sonra ortalama sağkalım süresi 3–5 yıl olarak 
bildirilmektedir. Kötü prognoza sahip bu hastalıkta erken tanı 
hayati önemdedir. Ancak IPF tanısının çoğu zaman geciktiği 
görülmektedir.

Araştırmalar IPF’li bireylerin tanı öncesinde birden fazla 
hekim tarafından değerlendirildiğini ve tanının çoğu zaman 
yıllarca gecikebildiğini ortaya koymuştur (1, 2). Hastaların önemli 
bir bölümü, tanı öncesinde bronşit, astım, KOAH ya da kalp 
hastalığı gibi yanlış tanılar almakta; olguların %38’inin tanıdan 
önce en az üç hekim tarafından muayene edildiği bildirilmektedir 
(2). Tanıdaki yalnızca bir yıllık gecikme bile progresyonsuz 
sağkalımı kısaltmakta, yaşam kalitesini düşürmekte ve hastaneye 
yatış oranlarını artırmaktadır (3).
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BÖLÜM 5  

LABORATUVAR İNCELEMELERI 

İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) tanısında laboratuvar 
testlerinin temel amacı bağ doku hastalıklarını (BDH) ekarte 
etmek ve ayırıcı tanıyı desteklemektir. Bu kapsamda tam kan 
sayımı, eritrosit sedimantasyon hızı (ESR), C-reaktif protein 
(CRP), böbrek ve karaciğer fonksiyon testlerinin yanı sıra, bağ 
doku hastalıklarına yönelik antikor analizleri de yapılmalıdır. 
Rutin incelemeler arasında romatoid faktör (RF), antinükleer 
antikor (ANA) ve anti-siklik sitrülinlenmiş peptid (anti-CCP) 
antikorları yer almalıdır.

IPF’li olguların yaklaşık %20’sinde ANA, düşük titrelerde 
pozitiflik gösterebilir. BDH düşündüren sistemik bulguların 
varlığı veya ANA’nın yüksek düzeyde saptanması durumunda ileri 
düzey antikor testleri istenmelidir. Bu bağlamda Mikst bağ doku 
hastalığı şüphesinde anti-U1 ribonükleoprotein antikorları, Sjögren 
sendromu için anti-SSA (Ro) ve anti-SSB (La), Sistemik lupus 
eritematozus olasılığında anti-Sm ve çift sarmallı DNA (dsDNA), 
İdiyopatik inflamatuar miyopatiler için anti-Jo-1, anti-PL-7 ve 
anti-PL-12, Sistemik skleroz varlığında ise anti-sentromer, anti-
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topoizomeraz I (Scl-70) ve anti-fibrillarin (anti-U3 RNP) antikorları 
incelenmelidir. Ayrıca vaskülit olasılığı açısından anti-nötrofil 
sitoplazmik antikorlar (ANCA) da değerlendirilmelidir (1,2).

IPF’DE BIYOBELIRTEÇLER

IPF’de hastalığın gelişme riskini öngörmek, erken tanıya 
ulaşmak, prognozu belirlemek ve tedaviye yanıtı izlemek 
amacıyla biyobelirteçler giderek önem kazanmaktadır. İdeal 
bir biyobelirteç; noninvaziv yollarla kolayca elde edilebilmeli, 
tekrarlanabilir, güvenilir ve klinik anlamda yol gösterici olmalıdır.

Bu alanda pek çok biyobelirteç üzerinde araştırmalar yapılmış 
olmasına rağmen henüz günlük klinik uygulamaya girmiş, 
standartlaşmış bir biyobelirteç bulunmamaktadır. Ancak bazı 
moleküller gelecek vadeden adaylar arasında yer almaktadır. Bunlar 
arasında Matriks metalloproteinazlar (özellikle MMP-1 ve MMP-
7) Sülfaktan protein A ve D, Endotelin-1, Krebs von den Lungen-6 
(KL-6) antijeni öne çıkmaktadır. Bu biyobelirteçlerin ilerleyen 
dönemlerde klinik pratiğe entegre edilmesi beklenmektedir (3–5).
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BÖLÜM 6  

RADYOLOJI

AKCIĞER GRAFISI

İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) olgularında klasik akciğer 
grafisinin tanısal değeri sınırlıdır. Standart postero-anterior 
akciğer grafilerinde genellikle akciğer volümlerinde azalma 
izlenir. Bu azalma özellikle bazal ve periferik bölgelerde retiküler 
opasitelerle birlikte görülür. En belirgin radyolojik bulgu, alt 
akciğer bölgelerinde baskın retiküler değişikliklerdir ve nadiren 
traksiyon bronşektazi eşlik edebilir. Akciğer hacmindeki azalma 
sigara içen bireylerde görülebilse de obstrüktif akciğer hastalığı 
eşlik etmediği sürece IPF’li olgularda daha belirgindir. IPF 
hastalarının büyük çoğunluğunda grafilerde anormallikler 
mevcuttur. Ancak hastalığın erken dönemlerinde olguların 
yaklaşık %10’unda akciğer grafisi normal görülebilir.

YÜKSEK ÇÖZÜNÜRLÜKLÜ BILGISAYARLI TOMOGRAFI (YÇBT)

IPF şüphesi olan her hastada yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı 
tomografi (YÇBT ) çekilmesi önerilir. YÇBT geleneksel kontrastsız 
toraks BT’den farklı olarak 1,5 mm veya daha ince kesitler elde 
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Şekil 6.3 85 yaşındaki hastanın akciğer grafisi ve YÇBT bulguları. Belirsiz 
UIP ile uyumlu.

Şekil 6.4 72 yaşında bayan hastanın Akciğer grafisi ve TÇBT bulguları 
sarkoidoz ile uyumlu bulgular mevcut. Alternatif tanılar düşünülmeli.
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BÖLÜM 7  

HISTOPATOLOJI 

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF) tanısında bronkoalveoler 
lavajın (BAL) özgül bir değeri bulunmamaktadır. Atak 
dönemlerinde nötrofil ve eozinofil sayısında artış gözlenebilir, 
ancak eozinofil oranı genellikle %10’un altındadır (1, 2). Bununla 
birlikte BAL analizi IPF ile fibrotik hipersensitivite pnömonisi 
(HP) arasındaki ayrımda yardımcı olabilir. Özellikle BAL’da 
lenfosit oranının %20’nin üzerinde olması durumunda HP 
olasılığı düşünülmelidir (3).

 IPF’nin doku tanısı amacıyla bronkoskopik transbronşiyal 
akciğer biyopsisi hastalığın yamalı dağılım göstermesi 
nedeniyle genellikle yeterli doku sağlamaz. Bu nedenle son 
yıllarda transbronşiyal kriyobiyopsi daha büyük örnekler elde 
edilerek tanı başarısını artırmak amacıyla tercih edilmektedir. 
Kriyobiyopsi ile alınan örnekler daha az artefakt içerir ve tanı 
değeri daha yüksek olabilir. Ancak bu yöntemde %78’e kadar 
kanama ve %22’ye varan pnömotoraks gibi komplikasyon 
oranları artmıştır (3–5). 2022 yılında güncellenen American 
Thoracic Society (ATS), European Respiratory Society (ERS), 
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Bu tablo, Raghu et al., Am J Respir Crit Care Med 2018’den 
uyarlanmıştır (1). UIP: Olağan İnterstisyel Pnömoni, NSIP: 
Nonspesifik İnterstisyel Pnömoni, LIP: Lenfositik İnterstisyel 
Pnömoni, IPD: idiyopatik Pulmoner Hastalık, CTD-ILD: 
Bağ Dokusu Hastalığı ile İlişkili İnterstisyel Akciğer Hst., HP: 
Hipersensitivite Pnömonisi (Organik toz hastalığı), MDD: 
Multidisipliner Değerlendirme Toplantısı
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BÖLÜM 8  

FONKSIYONEL DEĞERLENDIRME

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF) tanısı alan tüm hastalarda 
hastalığın şiddetini değerlendirmek amacıyla spirometri, akciğer 
hacimleri ve karbon monoksit difüzyon kapasitesini (DLCO) 
içeren kapsamlı solunum fonksiyon testleri yapılmalıdır.

SOLUNUM FONKSIYON TESTI

 IPF’ye özgü solunum fonksiyon testi bulguları genellikle Zorlu 
vital kapasite (FVC) ve Birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar ha-
cim (FEV₁) değerlerinde simetrik azalma ile karakterize restriktif 
bir ventilasyonel defekt şeklindedir. Akciğer hacimlerinde orantı-
lı bir küçülme gözlenir. Total akciğer kapasitesi (TLC) ve rezidüel 
volüm (RV) düzeylerindeki azalma, akciğerin azalmış kompli-
yansına işaret eder. Obstrüktif bir patoloji eşlik etmediği sürece, 
RV/TLC oranı genellikle normal sınırlarda kalır.
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•	 SpO₂ < %85: Hastalığın ileri evresini işaret eder ve evde 
oksijen tedavisinin değerlendirilmesini gerektirir.

•	 6 ayda 6DYT’de ≥ %50 düşüş: Antifibrotik tedaviye 
rağmen ilerlemeyi düşündürür ve tedavi başarısızlığı veya 
transplantasyon zamanlaması açısından uyarı niteliğindedir (9).
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BÖLÜM 9 

TANI ALGORITMALARI

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF) idiyopatik interstisyel 
pnömonilerin (IIP) en yaygın alt tipidir (1). IPF’yi diğer IIP 
formlarından ayırt etmek için öykü, fizik muayene, radyolojik 
bulgular, laboratuvar incelemeleri ve patolojik özelliklerin birlikte 
değerlendirilmesi gereklidir (2-4). İlk olarak etiyolojisi bilinen 
interstisyel akciğer hastalıklarının dışlanması önemlidir.

 IPF şüphesi olan hastaların değerlendirilmesinde ilk adım 
ayrıntılı bir anamnez alınmasıdır. Hastalığın başlangıç şekli 
ve ilerleme hızı, hastanın yaşı, cinsiyeti, sigara kullanımı, 
aile öyküsü, önceden konmuş tanılar (örneğin bağ dokusu 
hastalıkları), romatizmal belirtiler, ilaç kullanımı, radyoterapi 
öyküsü, çevresel veya mesleki maruziyetler (asbest, silika), 
hobiler ve hayvan teması sorgulanmalıdır (5). Ayrıca erken saç 
grileşmesi, sitopeni, açıklanamayan makrositoz veya ailede 
interstisyel akciğer hastalığı öyküsü olan bireylerde kısa telomer 
sendromu (KTS) akla gelmelidir. Tanı klinik bulgularla birlikte 
lökosit telomer uzunluğunun ölçülmesiyle desteklenir. Genetik 
testlerde TERT, PARN, TERC ve RTEL1 gibi genlerde patojenik 
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Belirsiz 
UIP

UIP
Olası UIP
Belirsiz UIP
Alternatif tanı düşündür

Evet
Olası
Belirsiz
Hayır

UIP ile 
uyumsuz

UIP
Olası UIP
Belirsiz UIP
Alternatif tanı düşündür

Olası
Belirsiz
Hayır
Hayır

 Bu tablo Raghu et al., ATS/ERS 2018 IPF Tanı Kılavuzundan uyarlanmıştır (29).

Şeki1 9.1 IPF şüpheli olguya yaklaşım
Bu şekil, Raghu et al., Am J Respir Crit Care Med, 2018’den uyarlanmıştır (29).
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AYIRICI TANI

İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) nedeni bilinmeyen, Olağan 
İnterstisyel Pnömoni (UIP) paterninde seyreden kronik bir 
interstisyel pnömonidir. Tanıda yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı 
tomografi (YÇBT) temel inceleme yöntemidir. Yapılan bazı 
çalışmalarda YÇBT’nin UIP tanısında pozitif prediktif değerinin 
%90–100 arasında olduğu bildirilmiştir (1). Bu bağlamda 
YÇBT’de görülen “bal peteği” görünümü IPF tanısını destekleyen 
en karakteristik özelliktir. Ancak UIP paterni yalnızca IPF’ye 
özgü değildir. Bu nedenle IPF tanısı konulurken tipik YÇBT 
bulgularına ek olarak UIP’ye benzer tablo oluşturabilecek 
bağ dokusu hastalıkları, ilaç kullanımı ve çevresel/mesleki 
maruziyetlerin dışlanması gereklidir.

IPF DIŞI DIĞER İDIYOPATIK İNTERSTISYEL PNÖMONILER (IIP)

•	 Akut İnterstisyel Pnömoni (AIP): Hızlı başlangıçlı 
semptomlar, YÇBT’de bilateral yaygın buzlu cam opasiteleri 
ve konsolidasyonlarla karakterizedir. Kronik fibrozis evresine 
geçen olgularda bronkovasküler distorsiyon ve bronşektazi 
gözlenebilir.
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İlaçlara bağlı 
pulmoner 
fibrozis

Amiodaron, bleomisin, 
ve nitrofurantoin en sık 
etkendir. 

YÇBT ve SFT 
nonspesifiktir. 

Fibrotik 
hipersensitivite 
pnömonisi

IPF risk faktörleri sıklıkla 
yoktur.

 Çiftçilik, su sızıntısı, kuş 
maruziyeti araştırılmalı.
YÇBT’de üst ve orta lob 
dominansı ve mozaik 
patern sıktır. 

Langerhans 
hücreli 
histiositoz

Sigara içen genç erkeklerde 
sık. Tekrarlayan PNX sıktır.

Nodüllerin eşlik ettiği üst 
loblarda kistler sıktır. Bazal 
bölgeler korunmuştur. 

Bu tablo, Raghu et al., Am J Respir Crit Care Med 2018’den 
uyarlanmıştır (10). BDH:Bağ dokusu hastalığı, HIV: insan 
bağışıklık yetmezliği virüsü, YÇBT: Yüksek Çözünürlüklü 
Bilgisayarlı Tomografi BDH: Bağ dokusu hastalığı SFT: Solunum 
fonksiyon testi PNX: Pnömotoraks
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ANTIFIBROTIK TEDAVI

BÖLÜM 11  

Tedavi hastalıkların tamamen iyileştirilmesi ya da en azından 
kontrol altına alınması anlamına gelir. Ancak günümüzde 
yürütülen çok sayıda klinik çalışmaya rağmen İdiyopatik 
Pulmoner Fibrozis (IPF) için hastalığı tam olarak ortadan 
kaldıran bir tedavi yöntemi bulunmamaktadır (1).

Geçmişte IPF tedavisinde immünosupresif ilaçlar 
(kortikosteroidler, azatiyoprin, siklofosfamid), antioksidanlar 
(glutatyon, N-asetilsistein), interferon-gama, etanersept, 
imatinib ve varfarin gibi çeşitli ajanlarla birlikte kortikosteroid, 
NAC ve azatiyoprin kombinasyonu gibi üçlü tedavi yaklaşımları 
araştırılmıştır. Ancak bu tedavilerin etkin olmadığı, hatta bazı 
durumlarda yan etkileri nedeniyle hastalara zarar verebileceği 
gösterilmiştir (1–4).

IPF bireyler arasında farklı seyir gösterebilen heterojen bir 
hastalıktır. Bazı hastalar uzun süre stabil kalabilirken, diğerlerinde 
hastalık yavaş veya hızlı şekilde ilerleyebilir (5). Bu nedenle 
yalnızca hastalığın kendisi değil, aynı zamanda komplikasyonları 
ve eşlik eden hastalıkların (komorbiditelerin) da tedavisi önem arz 
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İlaç etkileşimi CYP1A2 ile metabolize olur 
ve sigara içmek etkinliğini 
azaltır.
Fluvoksamin, siprofloksasin, 
omeprazol ile etkileşimi 
vardır. 

P-gp ve CYP3A4 substratıdır 
ve etkileşim potansiyeli 
vardır.

Yan etkiler  – En sık: GİS semptomları 
(bulantı, dispepsi), 
fotosensitivite
 – Kilo kaybı olabilir.

En sık: Diyare (en yaygın), 
karaciğer enzim yüksekliği
 – Bulantı ve kusma olabilir.

Gebelik 
kategorisi

C D-Kontraendike 

Yan etkilerin 
yönetimi

Yemeklerle birlikte alınmalı, 
antiemetik kullanılmalı, 
güneşten kaçınılmalıdır.

İlaç dozu azalt, antidiyaretik 
kullanılmalıdır.

Uyarılar GFR < 30 ml/dk ve 
karaciğer yetmezliği var ise 
kullanılmamalıdır.

Karaciğer yetmezliğinde 
kullanılmamalıdır, 
antikoagülan 
kullanıyorsa dikkatle 
değerlendirilmelidir. 

Tablo, Raghu G. Eur Respir J. 2017;50:1701209’dan uyarlanmıştır (2).
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BÖLÜM 12

DESTEK TEDAVI

GASTROÖZOFAGEAL REFLÜ

Son kılavuz güncellemeleri İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (İPF) 
hastalarda solunum parametrelerini iyileştirmek amacıyla asit 
baskılayıcı kullanımını önermemektedir. Hem IPF hem de 
gastroözofageal reflü hastalığı (GÖRH) bulunan olgularda, 
GÖRH’e özgü kılavuzlarda tarif edilen şekilde antiasit tedavisi 
veya antireflü cerrahi gibi girişimlerin reflüye bağlı semptomları 
azaltmak için uygun olabileceği vurgulanmaktadır (1). Buna 
karşın yaşam tarzı modifikasyonları (örneğin küçük porsiyonlarla 
beslenme, reflü tetikleyici gıdalardan ve alkolden kaçınma) ya da 
prokinetik gibi farmakolojik yaklaşımların IPF’ye özgü sonuçlar 
üzerindeki etkisi henüz açıklığa kavuşmamıştır (2, 3).

IPF’LI HASTALARDA ÖKSÜRÜK YÖNETIMI

Kronik öksürük IPF’de yaşam kalitesini ciddi biçimde düşüren, 
inatçı ve rahatsız edici bir semptomdur. Patogenezinin mekanik, 
biyokimyasal ve nörosensoriyel mekanizmaların yanı sıra çeşitli 
komorbiditeleri de içeren multifaktöriyel bir yapıya sahip olduğu 
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Akciğer Transplantasyonu

Orta-ağır IPF’li, kontrendikasyonu olmayan hastalar erken 
dönemde nakil merkezine yönlendirilmelidir (64). Nakil sonrası 
medyan sağkalım yaklaşık 4,5 yıl olup, diğer endikasyonlara göre 
daha düşüktür (65). Değerlendirme süreci uzun olabileceğinden 
hastalık ilerlemeden işlem planlanmalıdır (66–69).

Genel Önlemler

Sigaranın bırakılması, influenza ve pnömokok aşıları, beslenme 
desteği ve hastalık hakkında eğitim programları tedavi planına 
mutlaka dâhil edilmelidir (66).

SONUÇ

 IPF yönetimi multidisipliner yaklaşım ve hastaya özgüleştirilmiş 
kararlar gerektirir. Nintedanib ve pirfenidon gibi farmakolojik 
ajanların yanı sıra USOT, pulmoner rehabilitasyon, uyku 
bozukluklarının tedavisi ve komorbidite yönetimi bütüncül 
bakışın temel bileşenleridir. PH, GÖR, OSA ve akciğer kanseri 
yönünden düzenli tarama yapılmalı, yüksek mortalite riski olan 
olgular vakit kaybetmeden akciğer nakli programlarına sevk 
edilmelidir.

KAYNAKLAR
1.	 Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, et al. Idiopathic pulmonary fibrosis 

(an update) and progressive pulmonary fibrosis in adults: an official ATS/
ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med. 
2022;205(9):e18–e47.

2.	 Allaix ME, Fisichella PM, Noth I, et al. Idiopathic pulmonary fibrosis and 
gastroesophageal reflux: implications for treatment. J Gastrointest Surg. 
2014;18(1):100–105.

3.	 Lee JS, Collard HR, Raghu G, et al. Does chronic microaspiration cause 
idiopathic pulmonary fibrosis? Am J Med. 2010;123(4):304–311.

4.	 Horton MR, Santopietro V, Mathew L, et al. Thalidomide for the treatment 
of cough in idiopathic pulmonary fibrosis: a randomized trial. Ann Intern 



İdiyopatik Pulmoner Fibrozis Tanıdan Tedaviye Güncel Yaklaşım72

Med. 2012;157(6):398–406.
5.	 Birring SS, Wijsenbeek MS, Agrawal S, et al. A novel formulation of inha-

led sodium cromoglicate (PA101) in idiopathic pulmonary fibrosis and ch-
ronic cough: a randomized, double-blind, proof-of-concept, phase 2 trial. 
Lancet Respir Med. 2017;5(10):806–815.

6.	 Maher TM, Avram C, Bortey E, et al. Nalbuphine tablets for cough in pa-
tients with idiopathic pulmonary fibrosis. NEJM Evidence. 2023;2(8):EVI-
Doa2300083. doi:10.1056/EVIDoa2300083.

7.	 Vigeland CL, Hughes AH, Horton MR. Etiology and treatment of cough in 
idiopathic pulmonary fibrosis. Respir Med. 2017;123:98–104.

8.	 Allen S, Raut S, Woollard J, et al. Low dose diamorphine reduces breath-
lessness without causing a fall in oxygen saturation in elderly patients with 
end-stage idiopathic pulmonary fibrosis. Palliat Med. 2005;19(2):128–130.

9.	 Bajwah S, Davies JM, Tanash H, et al. Safety of benzodiazepines and opi-
oids in interstitial lung disease: a national prospective study. Eur Respir J. 
2018;52(6):1801278.

10.	 Nadrous HF, Pellikka PA, Krowka MJ, et al. Pulmonary hypertension in pa-
tients with idiopathic pulmonary fibrosis. Chest. 2005;128(4):2393–2399.

11.	 Shorr AF, Wainright JL, Cors CS, et al. Pulmonary hypertension in pa-
tients with pulmonary fibrosis awaiting lung transplant. Eur Respir J. 
2007;30(4):715–721.

12.	 Lettieri CJ, Nathan SD, Barnett SD, et al. Prevalence and outcomes of pul-
monary arterial hypertension in advanced idiopathic pulmonary fibrosis. 
Chest. 2006;129(3):746–752.

13.	 Behr J, Ryu JH. Pulmonary hypertension in interstitial lung disease. Eur 
Respir J. 2008;31(6):1357–1367.

14.	 Shlobin OA, Brown AW, Nathan SD. Pulmonary hypertension in diffuse 
parenchymal lung diseases. Chest. 2017;151(1):204–214.

15.	 Nathan SD, Noble PW, Tuder RM. Idiopathic pulmonary fibrosis and pul-
monary hypertension: connecting the dots. Am J Respir Crit Care Med. 
2007;175(9):875–880.

16.	 Arcasoy SM, Christie JD, Ferrari VA, et al. Echocardiographic assessment 
of pulmonary hypertension in patients with advanced lung disease. Am J 
Respir Crit Care Med. 2003;167(5):735–740.

17.	 Fisher MR, Forfia PR, Chamera E, et al. Accuracy of Doppler echocardiog-
raphy in the hemodynamic assessment of pulmonary hypertension. Am J 
Respir Crit Care Med. 2009;179(7):615–621.

18.	 Leuchte HH, Neurohr C, Baumgartner R, et al. Brain natriuretic peptide 
and exercise capacity in lung fibrosis and pulmonary hypertension. Am J 
Respir Crit Care Med. 2004;170(4):360–365.

19.	 Ruocco G, Cekorja B, Rottoli P, et al. Role of BNP and echo measurement 
for pulmonary hypertension recognition in patients with interstitial lung 
disease: an algorithm application model. Respir Med. 2015;109(3):406–



Destek Tedavi 73

415.
20.	 Alkukhun L, Wang XF, Ahmed MK, et al. Non-invasive screening for 

pulmonary hypertension in idiopathic pulmonary fibrosis. Respir Med. 
2016;117:65–72.

21.	 Yagi M, Taniguchi H, Kondoh Y, et al. CT-determined pulmonary artery to 
aorta ratio as a predictor of elevated pulmonary artery pressure and survi-
val in idiopathic pulmonary fibrosis. Respirology. 2017;22(7):1393–1399.

22.	 Hoeper MM, Behr J, Held M, et al. Pulmonary hypertension in patients 
with chronic fibrosing idiopathic interstitial pneumonias. PLoS One. 
2015;10(12):e0141911.

23.	 Olschewski H, Ghofrani HA, Walmrath D, et al. Inhaled prostacyclin and 
iloprost in severe pulmonary hypertension secondary to lung fibrosis. Am 
J Respir Crit Care Med. 1999;160(2):600–607.

24.	 Collard HR, Anstrom KJ, Schwarz MI, et al. Sildenafil improves walk dis-
tance in idiopathic pulmonary fibrosis. Chest. 2007;131(3):897–899.

25.	 Zisman DA, Schwarz MI, Anstrom KJ, et al. A controlled trial of sildenafil 
in advanced idiopathic pulmonary fibrosis. N Engl J Med. 2010;363(7):620–
628.

26.	 Harari S, Elia D, Humbert M. Pulmonary hypertension in parenchymal 
lung diseases: any future for new therapies? Chest. 2018;153(1):217–223.

27.	 Nathan SD, Barbera JA, Gaine SP, et al. Pulmonary hypertension in ch-
ronic lung disease and hypoxia. Eur Respir J. 2019;53(1): 1801914. 
doi:10.1183/13993003.01914‑2018

28.	 Mermigkis C, Bouloukaki I, Schiza SE. Sleep as a new target for improving 
outcomes in idiopathic pulmonary fibrosis. Chest. 2017;152(6):1327–1338.

29.	 Agarwal S, Richardson B, Krishnan V, et al. Interstitial lung disease and 
sleep: what is known? Sleep Med. 2009;10(9):947–951.

30.	 Mermigkis C, Stagaki E, Tryfon S, et al. How common is sleep-disorde-
red breathing in patients with idiopathic pulmonary fibrosis? Sleep Breath. 
2010;14(4):387–390.

31.	 Mermigkis C, Chapman J, Golish J, et al. Sleep-related breathing disorders 
in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. Lung. 2007;185(3):173–178.

32.	 Bosi M, Milioli G, Parrino L, et al. Quality of life in idiopathic pulmo-
nary fibrosis: the impact of sleep disordered breathing. Respir Med. 
2019;147:51–57.

33.	 Aubry MC, Myers JL, Douglas WW, et al. Primary pulmonary carci-
noma in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. Mayo Clin Proc. 
2002;77(8):763–770.

34.	 Daniels CE, Jett JR. Does interstitial lung disease predispose to lung can-
cer? Curr Opin Pulm Med. 2005;11(5):431–437.

35.	 Le Jeune I, Gribbin J, West J, et al. The incidence of cancer in patients with 
idiopathic pulmonary fibrosis and sarcoidosis in the UK. Respir Med. 
2007;101(12):2534–2540.



İdiyopatik Pulmoner Fibrozis Tanıdan Tedaviye Güncel Yaklaşım74

36.	 Tomassetti S, Gurioli C, Ryu JH, et al. The impact of lung cancer on survival 
of idiopathic pulmonary fibrosis. Chest. 2015;147(1):157–164.

37.	 Ozawa Y, Suda T, Naito T, et al. Cumulative incidence of and predictive 
factors for lung cancer in IPF. Respirology. 2009;14(5):723–728.

38.	 Kato E, Takayanagi N, Takaku Y, et al. Incidence and predictive factors of 
lung cancer in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. ERJ Open Res. 
2018;4(1):2011–2016.

39.	 JafariNezhad A, YektaKooshali MH. Lung cancer in idiopathic pul-
monary fibrosis: a systematic review and meta-analysis. PLoS One. 
2018;13(8):e0202360.

40.	 Watanabe Y, Kawabata Y, Koyama N, et al. A clinicopathological study of 
surgically resected lung cancer in patients with usual interstitial pneumo-
nia. Respir Med. 2017;129:158–163.

41.	 Antoniou KM, Tomassetti S, Tsitoura E, et al. Idiopathic pulmonary fibro-
sis and lung cancer: a clinical and pathogenesis update. Curr Opin Pulm 
Med. 2015;21(6):626–633.

42.	 Kreuter M, Ehlers-Tenenbaum S, Palmowski K, et al. Impact of comorbidi-
ties on mortality in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. PLoS One. 
2016;11(3):e0151425.

43.	 Torrisi SE, Ley B, Kreuter M, et al. The added value of comorbidities in 
predicting survival in idiopathic pulmonary fibrosis: a multicentre obser-
vational study. Eur Respir J. 2019;53(3): 1801587. doi:10.1183/13993003.01
587‑2018.

44.	 Omori T, Tajiri M, Baba T, et al. Pulmonary resection for lung cancer 
in patients with idiopathic interstitial pneumonia. Ann Thorac Surg. 
2015;100(3):954–960.

45.	 Ryu JH. Chemotherapy-induced pulmonary toxicity in lung cancer pa-
tients. J Thorac Oncol. 2010;5(9):1313–1314.

46.	 Moua T, Ryu JH. Recognizing and treating co-morbidities of IPF. In: Meyer 
KC, Nathan SD, editors. Idiopathic Pulmonary Fibrosis: A Comprehensive 
Clinical Guide. New York: Springer Science and Business Media; 2013. p. 
313–336.

47.	 Raghu G, Amatto VC, Behr J, et al. Comorbidities in idiopathic pul-
monary fibrosis patients: a systematic literature review. Eur Respir J. 
2015;46(4):1113–1130.

48.	 Hilberg O, Bendstrup E, Lokke A, et al. Co-morbidity and mortality among 
patients with interstitial lung diseases: a population-based study. Respiro-
logy. 2018;23(6):606–612.

49.	 Pedraza-Serrano F, Jimenez-Garcia R, Lopez-de-Andres A, et al. Comor-
bidities and risk of mortality among hospitalized patients with idiopathic 
pulmonary fibrosis in Spain from 2002 to 2014. Respir Med. 2018;138:137–
143.

50.	 Raghu G, Collard HR, Egan J, et al. An official ATS/ERS/JRS/ALAT state-



Destek Tedavi 75

ment: idiopathic pulmonary fibrosis: evidence-based guidelines for diag-
nosis and management. Am J Respir Crit Care Med. 2011;183:788–824.

51.	 Frank RC, Hicks S, Duck AM, et al. Ambulatory oxygen in idiopathic pul-
monary fibrosis: of what benefit? Eur Respir J. 2012;40(1):269–270.

52.	 Arizono S, Furukawa T, Taniguchi H, et al. Supplemental oxygen improves 
exercise capacity in IPF patients with exertional desaturation. Respirology. 
2020;25(11):1152–1159.

53.	 Johannson KA, Pendharkar SR, Mathison K, et al. Supplemental oxygen 
in interstitial lung disease: an art in need of science. Ann Am Thorac Soc. 
2017;14(9):1373–1377.

54.	 Ferreira A, Garvey C, Connors GL, et al. Pulmonary rehabilitation in 
interstitial lung disease: benefits and predictors of response. Chest. 
2009;135:442–447.

55.	 Nishiyama O, Kondoh Y, Kimura T, et al. Effects of pulmonary reha-
bilitation in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. Respirology. 
2008;13(3):394–399.

56.	 Dowman L, Hill CJ, May A, et al. Pulmonary rehabilitation for interstitial 
lung disease. Cochrane Database Syst Rev. 2021;2021(2):CD006322.

57.	 Iwanami Y, Ebihara K, Nakao K, et al. Benefits of pulmonary rehabilitation 
in patients with idiopathic pulmonary fibrosis receiving antifibrotic drug 
treatment. J Clin Med. 2022;11(18):5336.

58.	 Swigris JJ, Fairclough DL, Morrison M, et al. Benefits of pulmonary rehabi-
litation in idiopathic pulmonary fibrosis. Respir Care. 2011;56(6):783–789.

59.	 Jackson RM, Gomez-Marin OW, Ramos CF, et al. Exercise limitation 
in IPF patients: a randomized trial of pulmonary rehabilitation. Lung. 
2014;192(3):367–376.

60.	 Gaunaurd IA, Gomez-Marin OW, Ramos CF, et al. Physical activity 
and quality of life improvements of patients with idiopathic pulmonary 
fibrosis completing a pulmonary rehabilitation program. Respir Care. 
2014;59(12):1872–1879.

61.	 Vainshelboim B, Oliveira J, Yehoshua L, et al. Exercise training-based pul-
monary rehabilitation program is clinically beneficial for idiopathic pul-
monary fibrosis. Respiration. 2014;88(5):378–388.

62.	 Blivet S, Philit F, Sab JM, et al. Outcome of patients with idiopathic pul-
monary fibrosis admitted to the ICU for respiratory failure. Chest. 
2001;120:209–212.

63.	 Türk Toraks Derneği. İdiyopatik Pulmoner Fibrozis Tanı ve Tedavi Uzlaşı 
Raporu. Ankara: Türk Toraks Derneği Yayınları; 2018. s. 217–218.

64.	 Martinez FJ, Collard HR, Pardo A, et al. Idiopathic pulmonary fibrosis. Nat 
Rev Dis Primers. 2017;3:17074.

65.	 Kistler KD, Nalysnyk L, Rotella P, et al. Lung transplantation in idiopathic 
pulmonary fibrosis: a systematic review of the literature. BMC Pulm Med. 
2014;14:139.



İdiyopatik Pulmoner Fibrozis Tanıdan Tedaviye Güncel Yaklaşım76

66.	 Lederer DJ, Martinez FJ. Idiopathic pulmonary fibrosis. N Engl J Med. 
2018;378:1811–1823.

67.	 Albera C, Costabel U, Fagan EA, et al. Efficacy of pirfenidone in patients 
with idiopathic pulmonary fibrosis with more preserved lung function. Eur 
Respir J. 2016;48(3):843–851.

68.	 Weill D, Benden C, Corris PA, et al. A consensus document for the selec-
tion of lung transplant candidates: 2014—an update from the Pulmonary 
Transplantation Council of the International Society for Heart and Lung 
Transplantation. J Heart Lung Transplant. 2015;34:1–15.

69.	 Kapnadak SG, Raghu G. Lung transplantation for interstitial lung disease. 
Eur Respir Rev. 2021;30(161):210017.



77

BÖLÜM 13  

AKUT ALEVLENME

 İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) yüksek mortalite oranına 
sahip olup genellikle yıllar içinde solunum fonksiyonlarında 
progresif azalma ile seyretmektedir. Ancak bazı hastalarda, günler 
ila haftalar içerisinde ani solunumsal kötüleşme gelişebilir (1, 2). 
Klinik olarak bu hızlı bozulma özgün tanı ölçütlerini karşılıyorsa 
“IPF alevlenmesi” olarak tanımlanır.

İNSIDANS 

IPF alevlenmesi genellikle %5–10 oranında görülmekle birlikte 
bazı çalışmalarda bu oran %40’a kadar çıkmaktadır (3–6). Bu 
farklılık analiz yapılan kohortlardaki çalışma tasarımı, tanı 
kriterleri, hasta grubu, hastalık şiddeti ve izlem süresi gibi 
parametrelerin standart olmamasından kaynaklanmaktadır. 
Retrospektif çalışmalar ve gerçek yaşam verileri daha yüksek 
insidans oranları bildirmektedir. Bu durum eşlik eden hastalıkları 
bulunan tüm IPF hastalarının değerlendirmeye alınmasına 
bağlanabilir (7).
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YÜKSEK AKIM OKSIJEN VE PALYATIF YAKLAŞIM 

 Yüksek akım nazal oksijen tedavisi kanıt düzeyi düşük olmasına 
rağmen önerilmektedir. Dispne, öksürük, ağrı ve anksiyete gibi 
semptomlar için opioid ve benzodiazepinler kullanılabilir (12, 37).

KORUNMA 

Antifibrotik ilaçların; özellikle nintedanibin IPF alevlenme 
sıklığını azalttığına dair veriler mevcuttur (38, 39). Pirfenidonun 
cerrahi sonrası alevlenmeleri önleyebileceği ileri sürülmektedir 
(40). Gerçek yaşam verileri pirfenidonun nintedanibe kıyasla 
daha etkili olabileceğini, ancak sağkalım açısından fark 
olmadığını ortaya koymuştur (41). Öte yandan antifibrotiklerin 
alevlenme sırasında başlanmasının etkinliğine dair yeterli veri 
bulunmamaktadır ve bu uygulama kılavuzlarda önerilmemektedir 
(12).
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KOMORBIDITELER

BÖLÜM 14  

 İdiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) ilerleyici doğası nedeniyle 
komorbiditelerin ve alevlenmelerin hastalık seyrine önemli ölçüde 
etki ettiği bir hastalıktır. Literatürdeki veriler IPF hastalarında 
komorbidite prevalansının genel popülasyona kıyasla anlamlı 
derecede yüksek olduğunu ve çoğu olguda ikiden fazla eşlik eden 
hastalık bulunduğunu göstermektedir (1-3).

PULMONER HIPERTANSIYON

IPF’de sık rastlanan önemli bir komorbidite pulmoner 
hipertansiyondur (PH). Pulmoner vasküler yatağın küçük 
damarlarını etkileyen bu ilerleyici durum kötü prognoz ve artmış 
mortaliteyle yakından ilişkilidir. Genel olarak PH prevalansı %36 
ile %86 arasında bildirilmektedir. Transplantasyon adayı olan 
hastalarda sağ kalp kateterizasyonu ile yapılan değerlendirmelerde 
PH sıklığı başlangıçta %38,6 iken transplantasyona yakın 
dönemde bu oran %86,4’e kadar yükselmektedir (4, 5). PH’nin 
gelişiminde hipoksemik vazokonstrüksiyon ve pulmoner damar 
yatağının fibrotik destrüksiyonu rol oynamaktadır (6).
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mesafesi 200 metre olan bu olgularda, pulmoner rehabilitasyon 
ile anlamlı iyileşme sağlanabilmektedir (58–63).

DİABETES MELLİTUS (DM)

 IPF hastalarında diabetes mellitus prevalansı %10–42 olarak 
bildirilmektedir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte 
reaktif oksijen türlerinin hiperglisemiye neden olabileceği öne 
sürülmektedir. Tedavide klasik DM yönetimi esas alınır (64, 65).
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GENEL SAĞKALIM

Ulusal kayıtlar ve klinik çalışmalar tanısı konulan idiyopatik 
pulmoner fibrozis (IPF) hastalarında ortalama 3–5 yıllık yaşam 
süresi bildirir. Tanıdan sonraki beş yılda sağkalım oranı yalnız-
ca %20–35’tir (1–3). Tanı sıklıkla semptomların başlamasından 
birkaç yıl sonra konulduğundan gerçek hastalık süresi daha uzun 
olabilir. Toplum temelli kohortlarda interstisyel akciğer anormal-
liklerinin (ILA) prevalansı %7–10’dur ve bunların bir kısmı rad-
yografik Olağan İnterstisyel Pnömoni (UIP) paternindedir (4–6). 

HASTALIK GIDIŞATI

Akciğer fonksiyonlarındaki düşüş tüm hastalarda görülmekle 
birlikte hızı değişkenlik gösterir:

•	 Yavaş ilerleyen olgular,
•	 Hızlı ilerleyen olgular,
•	 Stabil dönemlerin ani alevlenmelerle kesildiği olgular.

Hastanın zaman içinde bu fenotipler arasında geçiş 
yapabileceği unutulmamalıdır.
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BÖLÜM 16 

GELECEKTEKI TEDAVI 
YAKLAŞIMLARI

GIRIŞ

 INPULSIS ve ASCEND çalışmalarının ardından onaylanan ilk 
iki antifibrotik ilacın kullanımına rağmen yeni tedavi strateji-
lerinin geliştirilmesine yönelik çabalar sürmektedir. Bu ilginin 
temelinde, mevcut Amerikan Gıda ve İlaç Dairesi (FDA) onaylı 
antifibrotik ajanların yaklaşık %20 oranında hastalar tarafından 
tolere edilememesi, ayrıca bu ilaçların fibrotik süreci tamamen 
durdurmak yerine yalnızca yavaşlatmalarıdır. Bu bağlamda özel-
likle genetik belirteçlere dayalı hasta fenotiplendirmesi gibi bilgi 
boşluklarının giderilmesi önem kazanmıştır. Güncel klinik araş-
tırmalar, ağırlıklı olarak Faz III ile Faz IIa/IIb düzeylerinde yürü-
tülmektedir.

OTOTAKSIN İNHIBITÖRÜ: ZIRITAXESTAT (GLPG-1690)

 Ziritaxestat ototaksin enzimini seçici olarak inhibe eden ilk 
küçük molekül sınıfındadır. Ototaksin lizofosfatidik asit (LPA) 
üretimini uyararak fibrozisin patogenezinde rol oynar. Bu 
nedenle IPF’de artan ototaksin aktivitesi terapötik bir hedef 
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•	 Şimdiye kadar birçok Faz II çalışması umut vadetmiş 
olsa da Faz III düzeyindeki başarı oranı düşüktür. 
Bu durum gelecekteki klinik çalışmalarda daha titiz hasta 
seçimi ve kombine sonlanım noktalarının belirlenmesi 
gerekliliğine işaret etmektedir.
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TANIMLAR VE GENEL YAKLAŞIM

 İnterstisyel akciğer hastalıklarında (İAH) fibrozis gelişimi üç ana 
grupta incelenmektedir:

a.	 İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF),
b.	 IPF dışı İAH,
c.	 Sınıflandırılamayan İAH.

Bu gruplar içinde IPF en çok tanınan ve farkındalığı en yüksek 
olan formdur. Bununla birlikte nonspesifik interstisyel pnömoni 
(NSIP), hipersensitivite pnömonisi (HP) ve sarkoidoz gibi diğer 
İAH alt tiplerinde de fibrozis gelişimi gözlenebilir. Ancak fibrozis 
gelişen her hastalık seyri mutlaka progresif özellik göstermez. Bu 
tür durumların tanımlanmasında geçmişte “progresif fibrozan 
İAH” terimi yaygın şekilde kullanılmıştır.

Fibrotik İAH’da progresyon; semptomlar, yaşam kalitesi, 
egzersiz kapasitesi, solunum fonksiyon testleri (SFT), 
görüntüleme bulguları ve alevlenme sıklığı gibi parametrelerle 
değerlendirilmiştir. Ancak bu hastalık grubunda progresyonu 
tanımlayan net ve evrensel olarak kabul görmüş kriterler uzun 
süre tanımlanamamıştır.
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GIRIŞ VE TANIMLAR

Dünya Sağlık Örgütü’nün Kasım 2022 tarihli verilerine göre 
dünya genelinde 634 milyon kişide COVID-19 enfeksiyonu 
saptanmış ve 6,5 milyon civarında ölüm gerçekleşmiştir. Türkiye 
verilerine bakıldığında ise yaklaşık 1,7 milyon doğrulanmış vaka 
ve 100 bin dolayında ölüm bildirimi yapılmıştır (1,2).

 Pandeminin başlangıcında tanı ve tedaviye ilişkin çalışmalar ön 
plandayken zamanla COVID-19’un uzun dönem etkileri ve komp-
likasyonları daha fazla gündeme gelmeye başlamıştır. Özellikle en-
feksiyon sonrası 12 haftadan uzun süre devam eden semptom ve 
bulgular “Post-COVID-19” olarak tanımlanmaktadır (2).

POST-COVID-19 TANI KRITERLERI (3,4)

1.	 Kalıcı veya kötüleşen semptomların bulunması ve eşlik eden 
yeni akut enfeksiyon bulgularının olmaması,

2.	 COVID-19 öncesine göre yaşam kalitesi veya fonksiyonel 
durumda bozulma,
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AKCIĞER TRANSPLANTASYONU

 Traksiyon bronşektazisi ve bal peteği görünümü gibi kalıcı 
fibrotik bulguların 8 hafta veya daha uzun süreyle devam ettiği, 
radyolojik olarak progresyon gösteren olgularda çift akciğer 
nakli gündeme gelebilir (23). Post-COVID-19 nedeniyle yapılan 
nakil sayısı sınırlı olup özellikle inflamatuar sürecin devam 
ettiği durumlarda unilateral yerine bilateral transplantasyon 
önerilmektedir.

SONUÇ

 İleri yaş, erkek cinsiyet, şiddetli enfeksiyon, yoğun bakım veya 
mekanik ventilasyon öyküsü olan bireylerde 12 haftayı aşan 
solunumsal semptomlar varlığında PCPF mutlaka düşünülmelidir. 
Bu olgular YÇBT, toraks BT anjiyografi, SFT, DLCO, 6DYT ve 
ekokardiyografi ile detaylı biçimde değerlendirilmelidir. Tanı 
doğrulandıktan sonra radyolojik patern göz önüne alınarak 
steroid ve/veya antifibrotik tedavi planlaması yapılmalıdır. 
Ayrıca pulmoner rehabilitasyon, uzun süreli oksijen tedavisi ve 
aşılamalar unutulmamalıdır. Gelecekte özellikle tedaviye yönelik 
yapılacak çalışmalar doğrultusunda PCPF’ye yaklaşımın daha da 
şekilleneceği öngörülmektedir.
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