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GIRIŞ

İdiyopatik Pulmoner Fibrozis (İPF), “kriptojenik fibrozan alveolit” ​​olarak ta ad-
landırılan, erişkinlerde ortaya çıkan ve akciğer tutulumu ile sınırlı, nedeni net 

olarak aydınlatılamamış, ilerleyici, fibrozis ile sonuçlanan spesifik bir interstisyel 
pnömoni şeklidir. Bulgular çoğunlukla olağan tip interstisyel pnömoninin (OİP) 
histopatolojik ve veya radyolojik paterni ile ilişkilidir. OİP ile uyumlu histopatolo-
jik ve veya bilgisayarlı tomografi (BT) bulguları olan periferik ve bazal bölgelerde 
baskın pulmoner fibrozis saptanması ile tanı konur. Pulmoner Fibrozis (PF) tanısı 
koyulan hastalarda prognoz kötüdür. Hangi hastalara hastalığın hangi aşamasında 
tedavi başlanması gerektiği, ideal tedavi şekli ve yanıtın izlenmesi ile ilgili halen 
fikir birliği sağlanamamış pek çok nokta bulunmaktadır. Hastalığın yönetiminde 
en önemli aşama tanının doğru koyulması olup, tanı için uygun klinik bulgular 
ve tipik görüntüleme bulguları olması, ancak benzer bulgulara neden olabilecek 
hastalıklara ait kanıtların ise bulunmaması gerekmektedir. Tanıya ulaşılamayan va-
kalarda akciğerin histopatolojik incelemesi gerekebilmektedir. Tanıdan sonra has-
talığın şiddeti belirlenmeli, hasta destek tedavisi, medikal tedavi seçenekleri, klinik 
çalışmalar için yönlendirme ve gereğinde akciğer transplantasyonu yönünden yakın 
takip edilmelidir. Enfeksiyon, pulmoner tromboemboli, kalp yetmezliği gibi ne-
denlerle veya etiyolojisi bilinmeyen bir şekilde gelişen akut alevlenme dönemleri 
çoğu zaman yoğun bakım izlemi ve mekanik ventilasyon desteği gerektirmektedir. 
Yüksek doz kortikosteroidler, immünsupresif ajanlar bu dönemde fayda sağlama-
maktadır ve mekanik ventilasyon zamanlaması akciğer transplantasyonu yapılabi-
lecek vakalarda zaman kazanılması için yaşamsal önem taşımaktadır. Gerek ileri 
dönem hastalık gerekse akut alevlenmeler kötü prognozla ilişkilidir ve mekanik 
ventilasyon desteği çoğunlukla düzeltilebilir nedenleri saptayıp tedavi edebilmek 
için zaman kazandırmaya yönelik uygulanmaktadır. Bu bölümde IPF’de noninva-
ziv mekanik ventilasyon (NİMV) uygulamalarının yeri ve sonuçları incelenmiştir. 
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olumlu etkisi olmadığı bilinmektedir (23-26). Ayrıca 2017 yılında yayınlanan bir 
maliyet analizi çalışmasında İPF hastalarında mekanik ventilasyon kullanımının 
maliyeti yaklaşık 4 kat artırdığı da bildirilmiştir (27).

SONUÇ

Gerek son dönemde gerek akut atak döneminde olan İPF hastalarında meka-
nik ventilasyon uygulamalarının sağkalıma anlamlı bir etkisi bulunmamakta 

ve temelde palyatif bir tedavi yaklaşımı olarak görülmektedir. Diğer taraftan bu 
uygulamalar sağlık harcamalarında belirgin bir artışa neden olmaktadır. Bu hasta 
grubunda NPBV uygulamaları yakın dönemde akciğer transplantasyonu yapılması 
planlanıyor ise transplantasyon gerçekleştirilinceye kadar geçen sürede zaman ka-
zandırıcı olabilmektedir.
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