idiyopatik Pulmoner Fibrozis (iPF) nedir?

Akciger sertlesmesi olarak bilinen hastalik normal akciger dokusunun cesitli sebeplerle olusan
hasarina bagh kalinlasarak sertlesmesi ve esnekligini kaybetmesidir. Normal ve saglikh akciger dokusu
kolay nefes almayi saglayacak sekilde yumusak ve esnektir. Akcigerdeki hava kesecikleri ve kan
damarlari yoluyla beyin, kalp ve diger organlara oksijen iletilir. iPF’de akciger sertlestigi icin oksijenin
vicuda gecisi zorlasir. Hastalik ilerledikce bu durum kotilesir. Solunum yetmezligi gelisir. Hastalik
kronik, ilerleyici ve geri donlisimsiizdir.

Risk Faktorleri nelerdir?

Hastaligin sebebi kesin olarak bilinmedigi icin idiyopatik olarak adlandirilmistir. Sigara, virusler, refl,
cevresel tozlar, mesleki maruziyetler, ilaglar ve genetik hastalik gelisimi icin risk faktorleridir.

Kimlerde sik gériliir?

En sik 50-85 yaslar arasinda eriskinlerde goriliir. 50 yasin altinda nadirdir. Erkeklerde kadinlara gore
daha siktir, ayni aile bireylerinde de gorilebilir.

Belirti ve semptomlari nelerdir? Seyri nasildir?

Hastalar en sik kuru 6ksiriik ve eforla belirginlesen nefes darhgi ile basvurur. Hastalik ilerledikce
glinlik aktiviteler nefes darhgi varligi nedeniyle yapilamaz hale gelebilir. Cabuk yorulma, halsizlik, kilo
kaybi da gorilebilir. Hastalik sadece akcigerleri tuttugu icin eklemlerde sislik, agri, dokiinti gibi
bulgular varsa romatizmal hastaliklar agisindan 6zel testler yapilmalidir. Parmak uglarinda genisleme
(comak parmak) siklikla gozlenir. Hastaligin son déneminde akciger ve kalp arasindaki atar damarlarda
basing artisina bagh (pulmoner hipertansiyon) sag kalp yetmezligi bulgulari ile bacaklarda sislik de
gorulebilir.

IPF hastaligina akciger kanseri de eslik edebilir, sikayetlerde farklilik olmasi durumunda ya da agizdan
kan gelmesi gibi bir durum s6z konusu olursa hemen takip eden hekime bagvurulmalidir.

Hangi hastada nasil seyredecegi bastan tahmin edilemez. Bazi hastalarda yavas seyredebilirken baz
hastalarda hizlica solunum yetmezligi gelisebilir.

Nasil tani koyulur?

Erken tani 6nemlidir. Tani icin tek bir kan testi veya genetik test yoktur. Hastanin oykist énemlidir,
kullandig ilaglar, reflii, mesleki ve cevresel maruziyetler, sigara ve aile 6yklsu sorgulanir. Fizik
muayenede akciger muayenesinde citirti sesleri ve parmak ucglarinda genislemenin gorilmesi
hastaliktan stiphelendirir. ince kesitli akciger bilgisayarli tomografide (YRBT-HRCT) tipik sertlesme
bulgulari ile tani koyulur, tipik radyolojik goriintiilerin olmadigi bazi hastalarda bronkoskopi ve akciger
biyopsisi gerekebilir. Solunum fonksiyon testleri, ylirime testleri, ekokardiyografi ve oksijen dizeyi
hastaligin agirhigini belirlemede kullanilir. Bu degerlendirmelerin deneyimli merkezlerde gesitli brans
hekimleri ile multidisipliner olarak yapilmasi gereklidir.

Tedavi Nasildir? Takip nasil olmalidir?

Taninin erken koyulmasi ve hemen tedaviye baslanmasi hastaligin seyri icin énemlidir. Hali hazirda
hastaligi tedavi eden ilaglar mevcut degildir. Hastaligin ilerlemesini yavaslatan, hastane yatis sikligini,
yeni sertlesmeleri ve alevlenmeleri azaltan iki adet sertlesmeyi engelleyici ilag (pirfenidon ve
nintedanib) tedavide kullanilir. Etki agisindan iki ila¢ arasinda belirgin bir farklilik saptanmamistir,
hastaya gore ilac tercihi yapilir. Hastalik stabil seyrettigi ve ciddi yan etki gelismedigi slirece ayni ilag
ile tedaviye devam edilir, aksi durumda diger ilaca gegis secenegi hekim karari ile mevcuttur. Kesin bir



tedavi sliresi yoktur, omir boyu tedavi verilmektedir. Yeni ilaglar icin klinik calismalar devam
etmektedir.

Hastalarin mutlaka sigarayr birakmalari gereklidir. Tim hastalar akciger rehabilitasyonu igin
yonlendirilir gereken hastalara oksijen destegi verilmektedir. Zatiiree asisi ve yillik grip asilari 6nerilir
ve uygun hastalar akciger nakli igin yonlendirilmelidir.

Hastalarin diizenli olarak 3-6 aylik siirelerde gégis hastaliklari hekimleri tarafindan takipleri yapilir.
Bu iki ilacin yan etkileri var mi? Yan etki gelisirse ne yapmaliyim?

Biitlin ilaglarda oldugu gibi akciger sertlesmesi icin kullanilan ilaglarin hafif-orta diizeyde yan etkileri
vardir. Pirfenidon tedavisi baslanan hastalarda en sik glines ve 1si8a bagh cilt lezyonlari (kizarikhk,
kasinti, renk degisikligi, pullanma, dokiintll) ve mide de yanma, siskinlik, hazimsizlik, bulanti gibi yan
etkiler gortlmektedir. Hastalar bu ilaci kullanmaya baslandiginda mutlaka en az 50FIi glines kremi
kullanmasi gereklidir. Mide sikayetleri varsa mutlaka takip eden doktora basvurmalidir, ilaglarin tok
karnina alinmasi sikayetleri hafifletebilir. Nintedanip etken maddesini kullanan hastalarda da en sik
ishal ve mide sikayetleri gorilmektedir. Bol su icilmeli, ilaglar tok karnina alinmali ve doktora
basvurulmalidir. Bunun disinda her iki ilaca bagh karaciger enzimlerinde bozulma olabilir, kontroller
aksatilmamalidir.

ilaclara bagli ciddi yan etkiler olduk¢a nadirdir. Anormal bir durum farkedildiginde mutlaka doktora
basvurulmalidir.

ilaglarimi diizenli kullanmama ragmen yakinmalarim artar ise ne yapmaliyim?

Doktorunuza veya en yakin acil servise basvurmaniz gerekir. Hastaliginizin akut alevlenmesi dedigimiz
bir durum s6z konusu olabilir. Enfeksiyon hastaliginizin lizerine eklenmis ve nefes darliginizi arttirmis
olabilir. Bu durumunun agiga kavusmasi ve tedavinize eklenebilecek ilaglar agisindan hemen
doktorunuza ya da en yakin saglik merkezine basvurmaniz gerekmektedir.



