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Idiopatik pulmoner fibrozis (IPF), tiim diinyada gozlenen ve idiopatik in-
terstisyel pnomoniler icerisinde en ¢ok karsilagilan tiptir. IPF, akcigerde fibrozis
ile seyreden, ilerleyici ve kronik bir hastaliktir. IPF tanisi temel olarak hastanin
radyolojik goriintiileri (bal petegi goriiniimii, traksiyon bronsiektazisi ve septal
kalinlagmalar) ve/veya histopatolojik olarak konulur. Bu hastalik, sporadik veya
ailesel kokenli olabilmekle birlikte, oksiiriik ve nefes darliginda giderek artisla
karakterizedir .

Yapilan arastirmalarla birlikte [PF’ nin daha ¢ok epitelyal hiicrelerden kaynak-
l1 bir hastalik oldugu; akciger epitel hiicrelerinde normalden fazla aktive olmalar1
sonucunda iiretilen medyatorler fibroblast migrasyonunu, profliferasyonunu ve
diferansiyasyonunu uyararak bu hiicreleri miyofibroblastlara gevirirler. Bu miyo-
fibroblastlar fazla miktarda ekstraseliiler matriks olusumuna neden olarak akci-
ger parankiminde remodelinge neden olur’.
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leyerek konak savunmasina katki saglayarak bagisiklik sisteminde gorev almak-
tadir. MUCS5B geninin IPF ile iligkisini degerlendirmek i¢in yapilan bir ¢aligmada
IPF hastalarindan olusan bir grup, sarkoidoz hastalarindan olusan bir grup, sis-
temik skleroz hastalarindan olugan bir grup ve kontrol grubu olusturulup deger-
lendirilmistir. IPF ile MUC5B geninin rs35705950 polimorfizmi ile iliskili olarak
bulunmustur. Ancak bu polimorfizmin sistemik skleroz ve sarkoidoz hastalarin-
da pulmoner fibrozis gelisme riskiyle iliskili olarak gosterilmemistir . MUC5B
geninin rs35705950 polimorfizmi hem sporadik hem de familyal olgularda bu
genin en sik karsilasilan polimorfizidir *°.

Telomeraz ile liskili Genler: Telomeraz ve IPF arasindaki iliski ilk kez Diske-
ratozis Konjenita hastalig1 olan gocuklarin %20’sinde pulmoner fibrozis gelismesi
ile gozlemlenmistir. Diskeratozis konjenita, telomeraz ile iligkili genlerde mey-
dana gelen mutasyon sonucunda telomeraz kisalig1 olusmasiyla meydana gelen
bir hastaliktir *. Telomeraz ile iligkili gen mutasyonlarindan en ¢ok 6ne ¢ikanlar
telomeraz reverse transkriptaz (TERT) ve telomeraz RNA component (TERC)
gen mutasyonlari olup, ayni1 zamanda bunlarin disinda telomeraz kisalig1 da yine
telomeraz ile iligkili risk faktorlerindendir. Telomeraz gen mutasyonlarinin orani,
sporadik olgularda %5 familyal olgularda ise %15%e kadar ¢ikmaktadur .

TOLLIP: TOLLIP geni, toll like reseptorler ile birlikte calisan ve immun sis-
tem {izerinde diizenleyici bir protein olan toll ile iliskili proteinin tiretilmesini
saglayan gendir. Bu gendeki mutasyonlar, IPF’ nin seyrinde degisiklige neden
olabilmektedirler. TOLLIP’ in TT genotipi mevcut olan kisilerde, tedaviye anti-
oksidanlar eklendigi zaman yagam siiresinde uzamay1 saglamakta olup, yine ayni
gende tek niikleotid polimorfiziminde ise hastaligin mortalite riskine kars1 koru-
yucu oldugu gosterilmistir .

Idiopatik pulmoner fibrozis, diinya genelinde hastalik bildiriminde ortak
kodlarin kullanilmasi, tan1 koyma imkaninin artmasi ve hastaligin farkindaligi-
nin artmast ile insidansi ve prevelansinda artis izlenmektedir. Hastalik genetik,
cevresel ve kisisel faktorlere bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir.
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