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Pulmoner fibrozis ( akciger sertlesmesi), alveal
olarak adlandinian hava keselerinin duvarlarnin
cesitl nedenlerle sertlesmesi ve kalinlasmas
sonucu olusan bir grup akciger hastaligini
tanimlar. Bu sertlesme ve kalinlasma sonucu
olusan hasar alveollerde yara izine benzer bir
gorunume neden olur ve buna skarlasma
denir. Akcigerde bu hasar baslatan sebepler
bazen bulunabilmesine karsin cogunlukla
belilenemez. Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF)
hastaligr da nedeni belli olmayan akciger
sertlesmesi hastaliklanndan birisidir. idiyopatik
kelimesi tip literaturdnde nedeni bilinmeyen
durumlar icin kullanilan bir terimdir.

Kimierde IPF gelisir?
IPF hastalarinin buyUk kismi 50 vy
Uzerindedir. Elli yasin altinda IPF g ‘
gbrece daha nadirdir. Erkekler kadin
bu hastaliga daha fazla yakalanmakta
Bununla birlikte kadinlarnn bu hastaliga
yakalanma oraninin yillar icinde arttig
gtzlenmektedir. Bazen IPF ayni ailenin
uyelerinde gbzukebilir. Bu durum Al
Pulmoner Fibrozis olarak adlandinlir. Bu durum
bazi genetik faktdrlerin IPF olusumunda etkil
olabilecegine isaret etmektedir. IPF hastalannin
%90'da sigara icmne Oykusu vardir, Bunun
disinda viral enfeksiyonlarin, gastro-ozofajiyel
reflunlin ve is veya ¢evre ortaminda maruz
kalinan tozlarn hastaligin etyolojisinde yer
alabilecegi dusunulmus ancak kesin olarak
ispatlanamamislardir.

IPF hastalarinda belirtiler nelerdir?

IPF hastalarinda hastaligin erken déneminde herhang bir belirti olmayabilir veya kisi kendisinde
baslayan sikayetleri yasinin ilerlemesine baglayarak Gnemsemeyebilir. Bu hastalarda en sik
gorulen belirtiler kuru Oksurtk ve eforla gelisen nefes darligidir. Bu sikayetler baslangicta hafif
siddette olabilecegdi gibi hastalik ilerlediginde hastanin konforunu énemli dlctde bozacak
duzeye gelebilir. Kisi Ustinu giyinip ¢lkarnrken veya banyo yaparken bile belirgin nefes darligi
hissedebilir. Bu sikayetlerden baska hastalarda halsizlik, gugsuzlUk, istahsizlik, kilo kaybl ve
parmaklarda comaklasma da gortlebilir.
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liPF nefes almay nasil
etkiler?

Akcigerlerin asil gbrevi vicudumuzdaki tim
organ ve dokular icin hayati olan oksijeni
saglamaktir. Burun ve agiz yoluyla aldigimiz
hava blyUk (brons) ve kiguk (bronsiol)
havayollar ile akcigerlerimizdeki hava keselerine
(alveol) gelir. Bu hava keselerinin duvarlarindaki
doku intersisyum olarak adlandinlir. Hava ile
tasinan oksijen bu hava keseciklerinin
duvarlarindan gecerek kapiller olarak
adlandirian ve bir ag gibi her bir hava kesesini
cevreleyen cok ince kan damarlarina ulasir
(Figur). Bu kan damarlarn araciigiyla da dnce
kalbe ordan da tum vicuda dagilir. Dokularda
olusan karbondioksit ise tam tersi yonde
hareket ederek kapillerden hava keseciklerine
gecer ve nefes verme yoluyla vicuttan atilr,

IPF'de alveol duvan skarla beraber kalinlastdi icin oksijenin kan damarlarina ulasmasi artik
daha zordur. Bunun sonucunda vicudumuzdaki dokularn intiyact olan oksijen yeterice
sadlanamaz ve o dokularin fonksiyonlarnnda bozulma meydana gelir. IPF hastasi viicutta
az olan oksijeni arttirmak icin daha hizli soluk alip verir ve nefes darligi hisseder. Skarlasma
genel olarak geri donusumu olmayan bir durumdur. Skar dokusunun miktart zamanla
artabilir. Bu artis hizi kisiden kisiye degisir. Bazi kisiler vyillar boyunca stabil kalabilirken
digerlerinin solunumlan hizli bir bicimde kotulesebilir,
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Il Doktorum benim IPF hastasi v S
oldugumu nasil anlar?

Kuru dksuruk yada nefes darligr sikayetiniz aile
hekiminizi IPH konusunda sUphelendirebilir. Sizin sirtinizi
dinleyerek ral adini verdigimiz sesleri duyabilir. Ayrica el
ve/veya ayak parmaklarnizdaki sekil degisikliklerini
(clubbing) fark edebilir. Bu bulgular olasilikla sizi gdgus

hastaliklan uzmanina yonlendiriimenize neden olacakirr.
GOgUs hastaliklan uzmani sizin fizik muayenenizi yaptiktan
sonra akciger grafisi, solunum testi ve kan gazi dlcumu gibi tetkikler

Onerebilir. Bunlarnn haricinde baz kan testleri, yOksek ¢cozUnUrlUkiU bilgisayarl tomografi
(YCBT), ekokardiografi ve bazi durumlarda akciger biopsisi gibi tetkiklerin yapilmasina intiyaci
olabilir.

Baz vakalarda IPF tanisi YCBT'de ¢zellikli bir gdriminiin saptanmasi ve pulmoner fibrozunun
(akciger skarlasmasi) olasi diger sebeblerinin dislanmasiyla konabilir. Eger YOBT tipik 6zellikleri
gostermiyorsa taniyr dogrulamak icin cerrahi akciger biopsisi gerekebilir. Akciger biopsisi elde
etmenin en yaygin yolu genel anestezi altinda video yardimli torakoskopik cerrahidir. Bu
prosedurde gbgus cerrahisi uzmani gogus duvarina iki yada U¢ ufak kesi yapar ve kamera
kullanarak uygun bdlgelerden degerlendiriimek Uzere birkag akciger biopsisi alr.

[l iPF nasil tedavi edilir?

IPF tanisi konuldugunda sizin bu konuda uzman olan bir gdgus hastaliklar uzmani tarafindan
dlizenli olarak gortimeniz dnemiidir. IPF tedavisinde hastaligi tamamen diizelten bir ilac
tedavisi henuz yoktur. Bununla birlikte yeni gelistirimis iki lag bazi hastalarda kullanimaktadir .
Pirfenidon ve nintedanip isimli bu ilaclar hafif ve orta duzeydeki hastalikta kullaniimaktadir.
Yeniden belitmek gerekirse bu ilaglag hastaligl tamamen tedavi etmemekte sadece hastaligin
llerlemesini dnlemektedir. Bu tedavilerin size uygun olup olmadigini hekiminiz belirleyecektir.
Bu ilaglarn disinda sizin Sikayetleinizi azaltmak yada duzeltmek icin ¢esitli tedavi yontemleri
de vardir. Bunlar egzer8|z kapasitesinde dizelme saglanmasl icin yapilan pulmoner
rehabilitasyon, kan 982| oIgumIeﬁ&)ksuen seviyesi normal sinirlarn altinda saptanan

hastalar icin verilen oksijen te%av& ya éa‘pulmoner hipertansiyon tedavisi gibi yontemileri
icerir. GUnUmUizde gesitli laclann IPF t&
halen devam etmektedir. |

avisinde etkinligini arastiran bilimsel calismalarda
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Jl Akciger Nakli

Verilen tedavilere ragmen akciger fonksiyonlari y?""
kotUlesen ve hastaliginda progresyon

gosteren hastalar icin son tedavi secenegi

akciger naklidir. Akciger nakli yasam suresini

uzatan ve yasam kalitesini arttiran dnemli bir

tedavi yontemidir. Nakil islemi, bUyUk bir /
cerrahi operasyonu ve size nakledilen %ﬁf
akcigerin bagisiklik sisteminiz tarafinizdan
reddedilmemesi icin Gmur boyu ilac

kullanmanizi gerektirir. IPFli tim hastalar nakil | |c;|n degerlendiriimek Uzere nakil merkezlerme
yonlendiriimelidir,
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Jl Benim iyi oimama yardim edecek
haska neler yapilabilir ?

Eger sigara iciyorsaniz mutlaka birakmaniz gerekir. CUnku sigara icmek nefesinizi daha da
kotUlestirecektir. Kronik akciger hastasi oldugunuz icin soguk alginligr ve gribe
yakalanabileceginiz yerlerden kacinmaya calismali, her yil grip asisi olmalisiniz. Formunuzu
korumak ve kas gucsuzligunuzan gelismemesi icin solunum rehabilitasyon programlarina
katilabilirsiniz. Saglikli bir diyet ile asin kilo almaktan kaginmalisiniz. IPF olan hastalarin kiglk
bir kksminda akut alevlienme olarak adlandinlan ve sebebinin bilinmedigi bir durum gelisir. Eger
nefes darliginiz daha da kotulesdiyse hekiminize basvurmaniz gerekir.
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