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iDYOPATIK PULMONER FiBROZ

Gunseli KILINC

istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakultesi Gogus Hastaliklar Anabilim Dali, ISTANBUL

Idyopatik pulmoner fibroz (IPF) yaygin interstisyel
akciger hastaliklar grubunda, sayisi 150'nin Uzerinde
bulunan klinik antiteler icinde en sik rastlanan idyopatik
interstisyel pnémoni (IIP) formudur (Sekil 1). Akcigerler
ile sinirl bir hastalik olup cerrahi akciger biopsisinde
olagan interstisyel pndmoni (UIP) varidi ile kesin tani
konur. Prognozu kotudur, ortalama yasam beklentisi
U yil civanndadir. Idyopatik pulmoner fibroz, kriptojenik
fibrozan alveolit (CFA) veya olagan interstisyel pnomoni
(Usual interstisyel pnémoni; UIP) olarak da adlandirlabilir.
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Sekil 1: interstisyel akciger hastaliklarnin siniflandinimas
EPIDEMiYOLOJi

Idyopatik pulmoner fibroz prevalansi 100.000 de
3-8 arasindadir. lleri yasta ozellikle de 6. dekad
sonrasinda prevalansi artar.Yetmisbes yas Uzerinde
prevalans 100.000 de 175 i geger. Erkeklerde ve
sigara icenlerde daha siktir. Idyopatik pulmoner
fibrozun etyolojisi bilinmemekle birlikte mineral, toz,
hava kirliligine maruziyet ve sigara iciminin riski
arturdigi bildiriimektedir. Gastrointestinal reflt sonucu
kronik aspirasyonun IPF gelisimine katkisi son yillarda
tartisma konusudur. Bugune dek yapilan genetik
calismalar hastalik patogenezine katkida
bulunmamuistir. idyopatik pulmoner fibrozun %0.5-
3 Unu olusturan ailevi IPF formu, diger formlardan
farkl degildir.

PATOLOJI

Interstisyum, alveol epiteli ile kapiller endoteli arasinda
kalan bolgedir. Bazi bolgelerde epitelyum ve endotel
pirbiriyle birlesiktir; kapillerden uzaklastikca bu alan
genisler ve kollajen fibrilleri icerir. Dar alanlar gaz
degisimi icin, genis alanlar da sivi degisimi icin
uygun bolgelerdir.

Interstisyel alana alveol epitelyumu ve kapiller
endoteli de dahildir. Alveol duvarinda tip | ve tip
[l epitel hacreleri bulunur. Alveol duvarinin %95'ini,
uzun sitoplazmik yapiya sahip ve ana gorevi alveole
mekanik destek saglamak olan tip | hucreler
olusturur. Bu hucrelerin metabolik aktivitesi zayiftir
ve hasara ugradiklarinda yerlerini tip Il htcreler alir.
Tip Il epitel hucreleri surfaktan yapimimdan
sorumludur ve harap olan tip | hdcrelerin yerini
hizla alir. Sarfaktan, yGzey gerilimini azaltarak
alveolun yapisini stabil tutar ve kollapsini engeller.
Interstisyel akciger hastaliklarinda, nedeni ne olursa
olsun iki temel temel patoloji s6z konusudur: Alveol
duvarinda ve alveol bosluklarinda inflamatuvar
olaylar (alveolit) ve fibrozis. Derecesi hastaliga ve
stresine bagl olmakla birlikte, her iki patoloji de
ayni anda var olabilir. Genel kani primer olayin aktif
inflamasyon oldugu ve fibrozun bunu izledigi
yonundedir. Son yillarda IPF icin kabul goren gorus
ise farkl olarak alveol epitelyum hasarinin direkt
olarak akciger fibrozisini baslattigr yonundedir.
IPF patolojisi ile ilgili gorusler Liebow'un 1975 yilinda
yaptgi siniflamayi takiben 1998 yilinda Katzenstein
modifikasyonu ve son olarak ta 2002 yilinda Amerika
ve Avrupa Gogus Hastaliklart Derneklerinin (ATS ve
ERS) ortak calismasiyla ¢ok farkl bir yon kazanmustir
(Tablo; Konu 1 Tablo |, Diftuz parankimal akciger
hastaliklar patolojisi Tablo Il ve $ekil 2). Son goruse
gore, olagan interstisyel pnémoni (usual interstitial
pneumonia-UIP) IPF'nin patognomonik patolojik
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formudur. Alveoler inflamasyonun én planda
oldugu, steroid tedavisine yanitin ve prognozun
IPF" ye gore daha iyi oldugu deskuamatif interstisyel
pnémoni (DIP) formunun da ayr bir antite olarak
ele ainmasi gerekliligi dogmustur. Akut interstisyel
pnomoni(AIP), nonspesifik interstisyel pndmoni(NSIP),
lenfositik interstisyel pnomoni(LIP), kriptojenik
organize pnoémoni(COP) ve respiratuvar bronsiolitis
ile ilgili interstisyel pnédmoni (RB-ILD) farkl 1IP alt
gruplandir. Bu yedi alt grup farkl patolojik, klinik
ve prognostik ozellikler gosterir.
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Sekil 2: 2002 yilindan itibaren iPF degisen siniflamasi
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Sekil 3: IPF direkt akciger grafisi

Usual interstisyel pnomoniyi diger [P formlarindan
ayiran temel ozellikler-heterojen dagihm gostermesi
ve fibroblastik odaklar ve bal petegi degisiminin
birlikteligidir. Lezyonlar bilateral ve daginiktr; bazal
ve periferik (subplevral) akciger alanlarinda
yogunlasir. Yogun fibrozis ile birlikte hasar, fibroblastik
proliferasyon ve minimal inflamasyon alanlar birlikte
pbulunabilir (nonuniformity). Subplevral yerlesimli
kUcuk Kistik olusumlar (balpetedi) irreversibl dedisim
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ve yapisal remodeling gostergesidir. Usual interstisyel
pnémoni ileri asamasinda akciger dokusu harap
olur ve alveollerin yerini buyuk kistik hava bosluklar
ve skar dokusu alir. Bu duruma geg-evre fibrotik
veya balpetegdi akcigeri denir. Eslik eden sekonder
degisimler pulmoner hipertansiyon, duz kas hipertrofi
ve hiperplazisi, tip 2 pndmosit proliferasyon ve
hiperplazisi, bronsiyolektazi ve traksiyon bronsek-
tazisidir. Sigara icenlerde fokal amfizem bulleri de
mevcuttur.

PATOGENEZ

Son yillarda IPF'nin patogenezi konusunda yogun
calismalar olmasina karsin, hastaligi hangi etkenin
baslattig ve fibrozisin hizll progresyonu konusunda
net bir gérus olusmamustir.

Usual interstisyel pnodmonideki hizli fibrotik gelisim;
alveler hucre hasanna karsi anormal yara iyilesmesi've
fibroblastik yaniti dusinduarur. Alveol epitel hucresi
ve subepitel bazal membran hasari fibroblastlari
lezyon bolgesine davet etmektedir. Kollajen ve
ekstra selluler matriksin yogun birikimi fibrozisi arttinr.
Gegmis yillarda hastalik patogene-zinde inflamasyona
verilen 6nem son yillarda énemini yitirmistir.
Fibroblast ve alveol epitel hdcrelerinden salinan
solubl mediatorler de fibrotik yanita katki
saglamaktadir TGF-f((transforming growth factor
B) UIP de kritik rol oynar. TNF-a, IL-8 ve CXC
sitokinlerin rolU Uzerinde de durulmaktadir. IFN-y
eksikligi kollajen yapimini arttirarak fibroproliferatif
olaya katkida bulunur. Toplam kollajen yapiminin
ve akcigerlerde kollajen miktarinin ne derecede
arttigi net degilse de tip | kollajenin arttdi ve tip 1l
kollajenin azaldidi, ayrica var olan kollajenin, ozellikle
kollajenaz etkisiyle sekil ve duzeninde dedisiklikler
oldugu gercektir. Th1 ve Th2 sitokinleri arasindaki
dengesizlik ve Th2 sitokin profilinin artisi da IPF de
onem tasir.

Son yillarda IPF'de oksidan stres yakanun artmasi
Uzerinde 6nemle durulmaktadir. Aktive olmus
makrofaj ve notrofillerden reaktif O2 radikalleri
salinmasinin ve bagisiklik komplekslerinin de bu
uyarida rold oldugu goérust vurgulanmaktadir.
Idyopatik pulmoner fibrozda epitelyum gecirgenligi
artisindan da oksidanlar sorumlu tutulmaktadir.
Oksidanlar, sitokinler yardimiyla inflamasyon ve



G Kiling

fibrozu dolayl olarak uyarir. Epitelyumu cevreleyen
sivi (ELF- epithelial lining fluid) brons ve cevresi arasinda
pir bariyer goérevi yapmaktadir. Hava yollarindaki
inflamatuvar hdcrelerden salgilanan oksidanlara kars
ilk savunmayr ELF gerceklestirir. Epitelyumu cevreleyen
sivida bulunan antioksidan maddeler (askorbik asit,
glutatyon; GSH, urik asit), metal baglayici proteinler
(superoksit dismutaz, katalaz) bu gorevi
gerceklestirmesine yardim eder. Son yillarda kanitlanan
bir gercek de ELF" deki major antioksidan GSH'nin
miktarinin azalmis olmasidir. Boylelikle epitel bariyer
fonksiyonun bozulmasi ve gecirgenliginin artmasi da
aciklanabilmekte ve tedavide GSH duzeyini artirmak
onem kazanmaktadir.

FiZYOPATOLOJI

Idyopatik pulmoner fibrozda olusan fizyopatolojik
olaylar asagidaki basliklarda toplanabilir.

1- Akciger kompliyansi (esnekligi) azalir.

2-  Akciger hacimleri azalir.

3- Difuzyon kapasitesi azalir.

4-  Klguk havayolu fonksiyonlarinda bozulma olur.
5-  Gaz alis verisinde bozulma olur.

6-  Pulmoner hipertansiyon gelisir.

KLINIK

Idyopatik pulmoner fibroz, ileri yaslarda (50-70 yas)
ve erkeklerde daha sik gorulmektedir. llerleyici bir
sekilde artan nefes darligi (en az 3-6 ay sUreyle) ve
kuru nitelikte Oksuruk en sik gorudlen basvuru
nedenleridir. Zamanla oksurdk paroksismal nitelik
kazanir ve siddeti artar. Comak parmak (clubbing);
%25-90, artraljiya da artrit de % 25 olguda gozlenir.
Nonspesifik semptomlar ; kilo kaybi, yorgunluk,
istahsizlik tabloya eslik edebilir. Hastaligin ileri
evresinde siyanoz ve kor pulmonale eklenebilir.
Sarkoidozdan farkli olarak ekstrapulmoner tutulum
ve spontan remisyon olmaz.

Oskultasyon en degerli muayene yontemidir; her iki
alt akciger alaninda geg inspiratuvar raller (Velcro ralleri)
duyulur. Idyopatik pulmoner fibrozun tipik Kiinik dzellikleri:

Klinik dykusu
* Yasin >50 olmasi

*  Etyolojik faktor bulunmamasi

* Sinsi baslayan (en az 3 aydir) efor dispnesi

*  Infeksiyon, neoplazm ve kolajen vaskuler hastalik
olmamasi

*  Interstisyel akciger hastaligina yol acabilen kalitsal
pir patolojinin s6z konusu olmamasi

Asagida bildirilen major faktorlerin timud ve mindr
faktorlerin GcUnan birlikte bulunmasi IPF yontnde
degerlendirilir (Sekil 5)

Major kriterler

- Diger interstisyel hastalik nedenlerinin dislanmasi
(ilac toksisitesi, bag dokusu hastaligl, cevresel
maruziyet...)

- Solunum fonksiyon testinde restriksiyon ve gaz
degisimi bozukluklar

- Yuksek rezolusyonlu bilgisayarll tomografide
pibaziler retiktler imajlar ve minimal buzlu cam
goérunumu

- Transbronsiyal biyopsi ve BAL ile farkl tanilarin
dislanmasi

Minoér kriterler

- Yas>50

- Sinsi baslangicli efor dispnesi

- Hastalik sUresi > 3ay

- Bibaziler gec inspiratuvar raller

Laboratuvar testleri

Laboratuvar testleri nonspesifiktir. Hastalarnn % 10-
20'sinde ANA ve RF pozitif bulunur. Sedimentasyon
hizi; olgulann % 60-90'Inda yuksektir .

Akciger fonksiyon testleri

Idyopatik pulmoner fibrozda tipik fizyolojik
pozukluklar akciger volumlerinde azalma (FVC ve
TLC) ile karakterize restriksiyon, gaz degisimi ve
oksijenizasyonda bozulmadir. DLCO azalir, bu bulgu;
alveol duvar ve kapillerin hasari ve kaybini ifade
eder. Hafif egzersiz bile oksijenlenmeyi bozar.
Hastalar surekli oksijen tedavisine gereksinim duyar.
Vital kapasite ve DLCO ne kadar dusukse prognoz
o derece kotudur. Klinik, fizyolojik ve radyolojik
parametreler birlikte degerlendirilerek sag kalim
olasiigl daha dogru belirlenebilir. Tedavi yaniti ve
klinik gidisin belirlenmesi icin bu parametrelerin U¢
aylik aralarla degerlendiriimesi yeterlidir. Alti dakika



yurume testi ve alveolo-arteriyel O2 gradiyenti P(A-
a) O2 hastalik agirhigint dedgerlendirirken
uygulanabilecek pratik yontemlerdir.

BAL/ Biyopsi

Ozellikle diger 1P formlarinin dislanmasi acisindan
onemlidir. Bronkoalveoler lavaj da %60-90 oraninda
notrofiller ve bazen de eozinofiller hakimdir ancak
tedaviye yanit konusunda bilgi sunmaz.
Bronkoalveoler lavajda lenfosit hakimiyeti hicresel
komponentin fazla oldugunu ve steroid yanitinin
yuksek oldugunu gosterir ancak seyrek rastlanilan
bir durumdur. Sonuc olarak BAL hastalik tanisi ve
yaygmhgini saptamada yeterli bilgiler vermez.
Idyopatik pulmoner fibroz tanisinda hastalarin ileri
yasl, hizli bozulan solunum fonksiyonlarr, radyolojik
durumlar ve ko-morbiditeler gdz dndne alindiginda
akciger parankim biyopsisinin kolay olmayacadi
aciktir. GUnuimUzde IPF tanisinda cerrahi biyopsiye
ancak hastalann Ucte birinde basvurulmaktadir.Video
yardimli torakoskopik cerrahi (VATS) acik akciger
biyopsi yontemine tercih edilir. En az iki akciger
alanindan biyopsi yaptimalidir. Usual interstisyel
pndmoniyi NSIP fibrotik formundan ayirt etmek bu
sekilde bile zor olabilir. Ayrica 70 yas Ustu ve ileri
derecede fibrotik akcigeri olan hastalarda VATS risk
tasir. Bu durumda YRBT ile hastaligi degerlendirmek
yeterlidir (Sekil 6). Bronkoskopik transbronsiyal biopsi
diger interstisyel hastalik formlarini (sarkoidoz,
pulmoner alveoler proteinoz, KOP, lenfanjitik
karsinomatoz, Langerhans hucreli histiyositoz ayirt
etmede Onem tagsir. Transbronsiyal akciger biyopsisi
ile ancak 2-5 mm doku 6medi elde edilebildidi icin
UIP, DIP veya NISP ayirici tanisini koymak son derece
guctar.

Goruntileme bulgulari

Hastalann % 95'inde radyolojik anormallik mevcuttur.
Erken evrede akciger grafisinde bilateral bazal ve
periferik akciger alanlarnda retikdler izlerde artma
olur (Sekil 3). Hastalik geneliikle simetriktir. interstisyel,
retikilonoduler, alveoler veya mikst lezyonlar
gorulebilir. Hastalik ilerledik¢e tum akciger alanlarn
etkilenir ve hacimler azalir. ileri evrede pulmoner
hipertansiyon ve kor pulmonale gelisebilir. Hastalarin
%5-10"Inda Kistlerin perforasyonuna bagl
pnomotoraks gelisebilir. Bir seri grafi ile hastalik
gidisini tahmin etmek olasidir. Yuksek rezolusyonlu
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toraks BT ile 1-2 mm incelikte kesitlerle ve kontrast
kullanmaksizin hastalik daha iyi yorumlanabilir.
YUksek rezolusyonlu bilgisayarll tomografi tanisal
ve prognostik dedgere sahiptir. Orta, alt akciger
zonlarinda daginik, subplevral yerlesimli retikGler
opasiteler; inflamasyon goéstergesi olarak  buzlu
cam goérunumunun minimal bulunmasi; interlobdler
septalarda kalinlasma ve periferik balpetedi
gorunumu ve alt loblarda traksiyon bronsektazileri
tipik YRBT bulgularidir (Sekil 4, 5). Buzlu cam
goérunumu IPF degil ama DIP, NSIP veya
hipersensitivite pndmonisi gostergesidir.

Sekil 4: idyopatik pulmoner fibrozlu bir olgunun toraks BT

kesiti (yaygin bal petegi gorunumui)

Yuksek rezolusyonlu bilgisayarl tomografide alt lob
yerlesimli bal petegi goérunumu ile biyopsi kanitli
IPF arasinda guclU bir bag s6z konusudur. Akut
interstisyel pnomoni ve DIP de bu gorunum olmaz.
Agir IPF/UIP de ciddi hacim kaybi, anatomik
distorsiyon ve pulmoner arter genislemesi olur.
Sigara icenlerde ozellikle Ust akciger alanlarinda
amfizem alanlar mevcuttur. Yuksek rezoltsyonlu
bilgisayarll tomografi de klasik IPF gorantmu tani
icin cerrahi akciger biopsi gerekliligini azaltabilecek
gucte kanit sunar (Sekil 5). idyopatik pulmoner
fibrozda tani algoritmasi Sekil 6'da verilmistir.

Yeni tani alan bir IPF de yogun fibrozis varligi
tedavinin basarisiz olacaginin goéstergesidir ve bu
grup hasta indikasyon kriterleri uyuyor ve kosullar
uygunsa akciger transplantasyonu icin adaydir.
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UIP/IPF tipik YRBT ve
histopatolojik bulgulari

YRBT Histopatoloji
= Periferik ve bazal Yapisal bozukluk/kayip
retikller cizgiler Heterojen dadjiim
' (Sg‘atfgg‘ég‘) kistler Periferik balpetedj gorinumu
= Traksiyon bronsektazisi Fibroblastik degjsimler
= Buzlu cam goérinumu- Duiz kas metaplazi ve hiperplazisi
inflamasyon-minimal veya yok

minimal veya yok

Sekil 5: idyopatik pulmoner fibroz; tipik histopatoloji ve YRBT

bulgular

DPAH Suphesi

l

Degerlendirme
(anamnez, fizik muayene, akciger grafisi, lab, fizyolojik testler)

Bronkoskopi
BAL
Endoskopik akciger biopsisi

l

Cerrahi akciger biopsisi

Sekil 6: IPF de tani algoritmasi

Prognoz

Hastaligin prognozu kétadur. Beklenen ortalama
yasam suresi 3-4 yildir. On yillik sag kalim % 15 'den
daha azdir . lleri yas, radyoloji ve fonksiyonel agirlik
ve hi¢ sigara icmemis olmak kotu prognoz
pelirtileridir. Sigara fibroblast proliferasyon ve
kemotaksisini inhibe ederek koruyucu rol Ustlenebilir.
Hastalar genellikle solunum yetersizligi ile kaybedilir.
Pulmoner emboli, kalp yetersizligi, serepbrovaskuler
olaylar da hastaligi agirlastirir. Infeksiyon ve akut
alevlenme donemlerinde mekanik ventilasyon
gerektiren akut solunum yetersizligi gelisebilir.
Idyopatik pulmoner fibrozlu hastalarin % 4-13'Unde
akciger kanseri gelisme riski vardir.

IPF klinik seyri degerlendirilirken
*  Dispne ¢ok titizlikle izlenmelidir.
*  Fizyolojik testler izlenmelidir:

* Akciger volumleri

* Difuzyon kapasitesi

* Arter kan gazi, alveolo-arteryel O2 gradiyenti
* Kardiyopulmoner egzersiz testi yapiimali ve

*  HRCT dikkatle yorumlanmalidir.

TEDAVI

idyopatik pulmoner fibrozda epitelyum hasari ,
anormal tamir sureci ve fibrozis sz konusudur ve
bu sureci durduracak veya normale dénderecek
optimal bir tedavi yontemi maalesef gunumuz
kosullarinda s6z konusu degildir.

Idyopatik pulmoner fibrozda geleneksel ve yeni
tedavi yontemleri degerlendirildiginde:

Geleneksel tedavi yaklasimi

Idyopatik pulmoner fibrozda kortikosteroid tedavisi
3 dekaddan fazla kullanilmistir. Ancak gunumuzde
pasari orani cok dusuktdr.

Kortikosteroidler ve badisiklik baskilayici/sitotoksik
ilaclar ve tek baslarina veya birlikte kullanilabilir.
Kortikosteroidlerin IPF'de basari orani cok dustktdr.
Hastalarin ancak %10-30'u, o da kismi ve gegici
olmak Gzere poxzitif yanit verir. idyopatik pulmoner
fibrozun modern tanimi ile birlikte bu tedavi
pasanisinin % 0-10 oranina dusttgu rapor edilmek-
tedir. Cok dusuk oranda iyilesme (kalici, tam
remisyon) elde edilir. Steroide yanit veren hastalarda
bile, baslangictaki yanittan sonra nuks veya hastaligin
ilerlemesi sik karsilasilan bir durumdur. Prednizon
veya prednizolonla tedaviye baslayip, 2-4 ay sonra
dozu azaltmak bir yaklasimdir. Farkli steroid doz ve
surelerini karsilastiran kontrolld calismalar bulunma-
digr icin, bu konuda bir netlik olusmamustir. ilk 3
aylik steroid tedavisinin ardindan objektif klinik
parametreler, akciger grafisi, YRBT yaniti degerlen-
dirmek icin kullanilir. Objektif iyilik veya en azindan
stabil bir durum varsa, idame tedavisi onerilir. Tedavi
gittikce azalan dozda ve uzun sureli (1-2 yil, bazen
yasam boyu) olmali, nuks veya koétulesme
durumunda doz artinimall veya bagisiklik baskilayic
pir ila¢ eklenmelidir. Her hastanin tedavi plani
hastaligina 6zgu olmalidir. Kortikosteroid ve



immunsupresif tedavilerin basar oranlarn dusuk ve
yan etkileri de yuksek oldugundan her hastanin
tedavi edilmesi gerekmeyebilir.
ATS ve ERS nin IPF tedavi onerisi asadidaki gibidir:
Kortikosteroid (prednison ya da esdedgeri)
0.5 mg/kg/gun oral olarak 4 hafta 0.25 mg/kg/gun
8 hafta 0.125 mg/kg/gun veya 0.25 mg/kg/gun
gun asiri

VE
Azotiopirin
2-3mg/kg/gun
Maksimum gunluk doz 150 mg
25-50 mg gunluk doz ile baslanir ve 1-2 haftada
25 mgq arttirilip maksimum doza ulasilir

VEYA
Siklofosfamid
2mg/kg/gun
Azotiopirin ile ayni semada kullanilir.
Kombine tedavi en az 6 ay surdurulmelidir.

Antifibrotik tedavi

Kolsisin, alveolar makrofajlardan fibronektin ve
pbdyume faktordnun c¢ikisina engel olarak, hucre
polunmesini engelleyerek ve notrofillerden sitokin
salinimina engel olarak etki eder. Ancak klinik
calismalarda, tedavi edilmeyen olgulara gore olumlu
sonuclar alinmamistir.

D- penisilamin kullanimi da farkh degildir.
Interferon gamma (IFN-y) son yillarda IPF'li hastalarda
deneme asamasinda olan bir ilactir. Makrofaj ve
fibroblastlar, protein sentezi ve proliferasyonunu
duzenleyerek etki gosterir. Rutin kullanimi icin daha
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kapsamli klinik calismalara gerek vardir. Ayni durum,
yeni bir antifibrotik ila¢ olan pirfenidon icin de
gecerlidir.

lleri IPF olgularda tek tedavi secenedi akciger
transplantasyonu olarak goranmektedir. Altr aylik
ilac tedavisinden sonra, ilerleyen IPF'de hastaya
transplantasyon sansi taninmalidir. Uygun merkez
ve uygun verici olasiiginin ¢cok kisitl olmasi nedeniyle,
¢cok az sayida hastanin boyle bir sansi vardir.
Tek akciger transplantasyonu 5 yillik yasam suresini
%50 artirabilir.

Sitokin ve buyume faktorleri antagonistleriyle
immunoterapi, gen tedavisi ve antifibrotik ilaclarla
(y interferon, pirfenidon) fibrozun durdurulmasi
umut veren yeni tedavi yaklasimlaridir.
N-asetilsistein (NAC) gibi antioksidan ilaclar
konusunda calismalar surmektedir. N-asetilsistein,
glutatyon prekdrsoru olup, yuksek dozda
kullanildiginda antioksidan korumay: artirir, alveol
icinde oksidatif yuku azaltip akciger fonksiyon
parametrelerini duzeltir.

Tdm bu yaklasimlara ragmen IPF'nin tedavisi
gunumuzde basarisiz olmakta ve hastalar ortalama
3 yilda solunum yetmexzligi tablosuyla kaybedilmek-
tedir. Idyopatik pulmoner fibrozlu hastalarda
kardiyovaskuler hastalik ve akciger malignite gelisme
riski de fazladir. Basvuru sirasinda hastanin FVC,
karbonmonoksit difuzyon kapasitesi ve PaO2
duzeylerinin ddsuk olmasinin yani sira, ileri yas ve
erkek cinsiyet kotu prognostik faktorlerdir. Al dakika
ydrume testinde oda havasinda saturasyonunun
% 88'in altina inmesi de koth prognoz isaretidir.



