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Bölüm
İDİYOPATİK PULMONER  
FİBROZİS YÖNETİMİ VE  
TEDAVİSİ

17.

Yasemin SÖYLER1

GIRIŞ

İdiyopatik pulmoner fibrozis (İPF) kronik, yıkıcı, ilerleyici ve geri dönüşsüz bir 
interstisyel akciğer hastalığıdır.1 Akciğer kapasitesinde kısıtlanma, ilerleyici nefes 
darlığı, hipoksemi, egzersiz intoleransı ve düşük yaşam kalitesi ile karakterizedir.2

GENEL YAKLAŞIM

İPF yönetiminin hem tanı öncesi, hem de sonrası zorlu bir süreçtir. Tanı ko-
yulduktan sonra ilk olarak hastalık evresi değerlendirilmeli, hastanın istekleri de 
göz önünde bulundurularak hastaya özel bir hastalık yönetim planı oluşturulma-
lıdır. Bu plana farmakolojik tedavi, destek tedavi, akciğer nakli açısından değer-
lendirme, komorbiditelerin tanı ve tedavisi dahil edilmelidir.3

Hastalar için tedavi planı yapılırken prognoza yönelik bilgi sahibi olmak yol 
gösterici olacaktır. Mortalite oranını belirlemede yardımcı olan klinik ve fizyolo-
jik değişkenlere dayalı GAP indeksi ve evreleme sistemi bu amaçla kullanılabilir.4 
(Tablo 1) İPF tanısı koyulduktan sonra klinik gözlem ve GAP modeli birlikte kul-
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Palyatif bakım
Palyatif bakımın amacı semptomları azaltmak ve hastalara rahatlık sağlamak-

tır. Hem hastalar ve hem de hastalara bakım veren kişiler için psikolojik destek 
sağlanması da önemlidir. İPF’de öksürük ve nefes darlığı gibi semptomlar giderek 
artar ve tedavisi oldukça zordur. Sınırlı veriler, talidomidin İPF’de kronik öksü-
rük için faydalı olabileceğini düşündürmektedir.34 Yapılan bir başka çalışmada ise 
kortikosteroidlerin İPF’de öksürüğün tedavisinde kullanılabileceğini göstermek-
tedir.35 Ancak iki çalışmada da daha ileri araştırmalar yapılması gerektiğini belir-
tilmiştir. Kronik opioidler yan etkiler açısından dikkatli izleme yapılarak şiddetli 
nefes darlığı ve öksürük için kullanılabilir. İPF’li tüm hastalarda yaşam sonu ba-
kım sorunları ele alınmalıdır.31

SONUÇ

Kronik ve geri dönüşsüz bir hastalık olarak kabul edilen İPF’nin günümüzde 
küratif bir tedavisi bulunmamaktadır. Ancak tanı koyulduktan sonra hastalık ev-
resi değerlendirilmeli, hasta istekleri de göz önünde bulundurularak hastaya özel 
bir hastalık yönetim planı oluşturulmalıdır. Bu planda uygun hastalarda farma-
kolojik tedavinin yanında destek tedavi, akciğer nakli açısından değerlendirme, 
komorbiditelerin tanı ve tedavisi de yer almalıdır.
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