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every breath counts

IPF -Idiyopatik Pulmoner Fibroz

Bu bilgi metni IPF’nin ne oldugunu, nasil teshis edildigini, tedavi edildigini ve yonetildigini aciklar.

IPF nedir ve kimler etkilenir?

idiyopatik pulmoner Fibroz veya IPF, uzun siireli (kronik) bir akciger hastaligidir. IPF, akcigerlerde
bag dokusu birikimine (buna fibréz denir) neden olan genis bir hastalik grubunun bir parcasidir.
Akcigerlerde bag dokusu birikimine neden olan hastaliklara interstisyel akciger hastaliklari (ILD) denir.

IPF, genellikle daha yash yetiskinleri etkiler ve 50 yasin altindaki kisilerde nadir gordlir. Hastalik,
erkeklerde kadinlardan daha sik gordildr.

IPF ilerleyici bir hastaliktir, yani zamanla daha da koéttlesir. Bunun nedeni, IPF'li bir insandaki bag
dokusu artmis akciger dokusunun normalden daha az calisabilmesidir. Bazi insanlar ¢ok hizl bir
sekilde kotiiye gider, bazilari ise daha uzun siire nispeten saglikl kalir.

internetteki bazi bilgiler, IPF tanili kisilerin tani konulduktan sonra 3 - 5 yil daha yasayabilecegini
bildirmektedir. Bununla birlikte, bu rakamlar, IPF'li insanlar icin pek bir tedavi olanaginin bulunmadigi
gecmis zamana dayanmaktadir. IPF'li insanlar icin yasam siresi simdi farkli olabilir ancak teshisten
sonra ortalama yasam stresi bilinmemektedir. Yasam stiresinin kisiden kisiye degistigini ve bircok
faktore bagli oldugunu belirtmek énemlidir. Bunlara yas, hastalik evresi ve tedavi dahildir.

IPF'nin bilinen bir tedavisi yoktur ancak hastaligin ilerlemesini yavaslatmak ve semptomlarin etkili
bir sekilde yonetilmesine yardimci olmak icin tedaviler mevcuttur. Kiictik bir grup hasta icin akciger
nakli bir secenek olabilir.

IPF’ye neler neden olur?

Bilim adamlari, neden bazi insanlarin IPF'ye yakalandigini tam olarak bilmiyorlar ancak bunun, kisinin
genleri ve yasami boyunca akcigerlerine soludugu seylerin bir bilesiminden kaynaklandigi diistindiliyor.
Bazi arastirmalar, IPF'nin, akcigerlerin erken yaslanmasinin bir sekli oldugunu gostermektedir.
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IPF ile yasayan bircok kisi gecmiste sigara icmistir ancak sigara icmenin dogrudan IPF nedeni olup
olmadigI bilinmemektedir. Metal isleri, ahsap isleri ve ciftcilik dahil belirli islerde calisan insanlar
icin IPF gelistirme riski daha fazladir. Bunun nedeni, bir insanin bu islerde belirli partikdlleri veya

kimyasallari solumus olmasi olabilir.

Belirtiler ve Semptomlar

IPF'nin semptomlari insandan insana degisebilir ve zamanla gelisebilir. Her insanda asagidaki
belirtilerin hepsi olmayabilir ve bu belirtilerin olmasi, IPF hastasi oldugunuz anlamina gelmez. Bu gibi
belirtilerden endise ediyorsaniz doktorunuzla konusun:

Nefes darligi
Genellikle zorlanmadiginiz fiziksel aktiviteleri yaparken nefessiz kaldiginizi hissetmek.

Oksiiriik
Birkac haftadan uzun siiren okstiriik. Oksdiriik, oldukca siddetli, agrili olabilir veya 6giirmenize
(kusacakmis gibi hissetmenize) neden olabilir.

Parmak uclarinin comaklasmasi (sismesi)

IPF'li bazi hastalar, parmak uclarinda, comaklasma olarak bilinen bir degisiklik fark ederler. Bu
degisiklikler, yandan bakildiginda tirnak kivriminin normalden daha fazla olmasini ve parmak
uclarinin biydmesini icerebilir.

IPF komplikasyonlari
IPF'nin ciddi komplikasyonlarindan biri, akut alevlenme
yasamaktir; bu, belirtilerinizin kisa bir stire icinde

kottilesmesidir. Belirtilerinizin hizla kotilestigini

dislintyorsaniz mimkin olan en kisa stirede doktorunuza
basvurmalisiniz. Doktorunuz veya saglik uzmaniniz bu
komplikasyon acisindan sizi inceleyecek ve gerekirse
destekleyici tedavi almaniz icin hastaneye yatiracaktir. Ne
yazik ki, halen IPF'nin akut alevlenmesi icin kanitlanmis iyi

bir tedavi mevcut degildir. Comaklasmis parmak ucuna kiyasla
(asagida) normal parmak ucunun
Diger durumlar yandan gorinimda (yukarida)

IPF'li bazi kisilerde, amfizem (daralmis solunum tiipleri ve akcigerlerde hasarli hava keseleri), asit-
refl(i, akciger kanseri, pulmoner hipertansiyon (akcigerlerde yiiksek kan basinci), uyku apnesi

(uyurken solunumda duraksamalar) ve koroner kalp hastaligi gibi baska durumlar da olacaktir.
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“IPF hayatimi degistirdi. Glicim ve zamanimi daha fazla yonetmem gerekiyor.”
Guenther, Avusturya

Teshis basamaklari

IPF nadir gortilen bir hastaliktir ve teshis edilmesi zor
olabilir clinkl diger bircok akciger rahatsizligi ve kalp
hastaligi gibi diger bazi rahatsizliklar ile ayni belirtileri

verir. IPF'nin mimkin oldugu kadar erken teshis

edilmesi 6nemlidir, boylece tedavi erken baslayabilir. Lt

L]
Doktorunuza ilk gittiginizde steteskop kullanarak
g0gslinlzi dinleyebilir. IPF belirtilerinden biri, steteskop

araciligiyla duyulabilen ‘manset/velcro ralleri’ olarak

bilinen bir g6giis sesidir. Saglik uzmaniniz ayrica
belirtilerinize neden olabilecek baska bir durumun olup
olmadigini anlamak icin size tibbi gecmisiniz ile ilgili
sorular soracaktir. Ayrica durumunuzu diger uzmanlarla
da tartisabilirler.

IPF'yi dogru sekilde teshis edebilmek icin doktorunuz sizi bir pulmonologa (akciger izerinde
uzmanlasmis doktor) sevk edebilir ve asagidaki testlerden bazilarini yapmayi secebilir:

BT taramalan

BT taramasi (viicudun i¢ kisminin ayrintili bir gortinttisiint almak icin x 1sinlari ve bilgisayari kullanan
bir tarama tiirdi) veya yliksek ¢ozintrltkli BT taramasina (YCBT) girebilirsiniz. Doktor bu taramalari,
akcigerlerinizdeki fibroz (bag dokusu birikimi) olduguna dair kanit bulmak icin kullanacaktir.

Kan testleri

Kan, hastalik belirtilerini aramak icin bircok farkli testte kullanilabilir. Doktorunuz, kaninizdaki
oksijen seviyesinin diisiik olup olmadigini gormek veya IPF'ye bagli protein seviyelerini 6lcmek icin
sizden biraz kan alabilir.

BAL sivi testi

Bronkoalveolar lavaj (BAL), kamerali bir tlipiin (bronkoskop) agizdan veya burundan sokularak bir
sivinin akcigerin kiiclk bir kismina plskirttlmesini iceren bir islemdir. BAL sivisi olarak bilinen bu
sivi, daha sonra toplanir ve siviyla toplanan hiicrelerin saglikli gortinlip gérinmedigini gérmek icin
mikroskop altinda incelenir.
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Akciger biyopsisi

Akciger biyopsisi, analiz icin akcigerlerin kiictk bir kisminin (biraz dokunun) alinmasidir. Bu, doku
toplamak icin agizdan veya burundan kamerali (bronkoskop) bir tiip gecirilerek yapilabilir. Cerrahi bir
islem olarak da yapilabilir, bu nedenle kisa bir siire hastanede kalmaniz gerekebilir.

Size IPF teshisi konulursa hastaliginizin hangi evrede oldugu size sdylenir. Bu, sizi neyin bekledigini
bilmenize ve gelecek icin plan yapmaniza yardimci olabilir. Ayrica doktorunuzun, sizin durumunuzu
ve tercihlerinizi dikkate alarak, size en ¢cok hangi tedavi ve yonetim seceneklerinin yardimci
olabilecegi hakkinda sizinle konusmasina yardimci olacaktir.

Tedavi

Doktorlar, sizin icin hangi tedavilerin en iyisi olabilecegine karar verirken belirtilerinizi, hastaligin
evresini ve genel sagliginizi tartisacaklardir. Asagida belirtilen tedavilerin tamami tiim Avrupa
Ulkelerinde mevcut degildir veya kullaniimamaktadir. Bu tedavilerle ilgili herhangi bir sorunuz var ise
|Gtfen doktorunuz ile gordsin:

Antifibrotik ilaclar
IPF tedavisi icin antifibrotik ilaclar mevcuttur. Bu ilaclar akcigerlerde fibroz hizini yavaslatir.

Kortikosteroidler

Kortikosteroidler sismeyi azaltan ilaglardir. Doktorunuz IPF tedavisi icin bunlari kullanmaktan
kacinacaktir clinkli bazen, 6zellikle yliksek dozlarda alindiginda, IPF'yi daha da kotdilestirebilirler.
Ancak kisa sireli akut bir alevlenme esnasinda veya siddetli bir 6ksiirtigiin tedavisine yardimci olmak
icin kullanilabilirler.

Fiziksel aktivite ve pulmoner rehabilitasyon

Diizenli fiziksel aktivite IPF semptomlarinda gelisme kaydetmeye ve genel sagliginiza katkida
bulunabilir. Doktorunuz, size en ¢ok fayda saglayabilecek fiziksel aktivite diizeyi ve tiirli hakkinda
tavsiyede bulunabilir.

Pulmoner rehabilitasyon, akciger rahatsizligi olan kisilere semptomlarini yonetmede yardimci olmak
icin tasarlanmis bir egzersiz ve egitim programidir. Pulmoner rehabilitasyon fiziksel glicliniizl
artirabilir ve IPF'nin yasaminiz Gzerindeki etkisini azaltabilir. Akciger rahatsizliklari ile yasayan diger
insanlarla tanisip konusmak icin de bir firsattir.

Oksijen
Ozellikle istirahat halindeyken kaninizdaki oksijen seviyesi diisiikse veya aktif oldugunuzda oksijen
seviyeniz cok distiyorsa, nefes almaniza yardimci olmak icin tibbi oksijen almaniz 6nerilebilir.
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IPF'nizin ne kadar ilerlemis olduguna bagli olarak oksijeni, her zaman veya yalnizca fiziksel aktivite
esnasinda kullanabilirsiniz.

Diger hastaliklarin tedavi edilmesi

IPF'li olan kisilerde siklikla baska hastaliklar

da gordlir. Amfizem, astim ve koroner

kalp hastaligi gibi diger bazi hastaliklar IPF
semptomlarinizi daha da kétdilestirebilir, bu
nedenle doktorunuz diger hastaliklar acisindan
inceleme yapabilir ve gerekirse bunlar icin tedavi
uygulayabilir.

Akciger nakli

Sayet baska saglik sorununuz yoksa akciger nakli
icin uygun olabilirsiniz (kendi akcigerlerinizin bir
akciger vericisinden alinan saglikli akcigerlerle
degistirildigi bir ameliyat). Akciger nakli, bir
akcigeri veya her iki akcigeri kapsayabilir.
Bununla birlikte bu tedavi, diinya capinda
mevcut verici akciger kithgi ve akciger nakli

icin yas sinirlamalari nedeniyle her zaman bir

secenek olamayabilir.

“Egzersiz - Gerektigi kadar yapmiyorum ama biraz yiirlyis yapiyorum ¢linkii temiz hava
almanin yani sira bunun énemli olduguna inaniyorum.”
Peter, ingiltere

Sirekli bakim

Sigarayi birakmak

Sigara icmek IPF ile baglantilidir ve bircok baska hastaliga neden olur. Doktorunuz, cigerlerinizi
korumak ve genel saglginizda gelisme kaydetmek icin sigarayl tamamen birakmanizi 6nerecektir.
Ayrica, ornegin nikotin replasman tedavisi gibi ilaglar yazarak veya bir destek programi bulmaniza
yardimci olarak, sigarayi birakma sansinizi nasil artiracaginizi degerlendirmenize yardimci
olmalidirlar.

Enfeksiyonlardan kacinmak
IPF gibi kronik akciger hastaliklari olan kisiler icin akciger enfeksiyonlarindan (6rnegin grip veya
zatiirre) kacinilmasi 6nemlidir. Bunun nedeni, akciger enfeksiyonunuz oldugunda solunumun daha

da zorlasmasidir.
www.europeanlunginfo.org
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Enfeksiyon riskini azaltmak icin yapabileceginiz bazi

seyler sunlardir: “

o Ellerinizi sik sik 1lik su ve sabunla yikayin. Bu, 6zellikle
yemekten dnce ve halka acik yerleri ziyaret ettikten |
sonra 6nemlidir. /

o Arkadaslarinizdan ve ailenizden, soguk alginligi veya || \\
grip olduklarinda, sizi ziyaret etmek icin tamamen

iyilesinceye kadar beklemelerini isteyin.

o Bardak ve havlu gibi ev esyalarini baskalariyla /
paylasmaktan kacinin.

o Grip mevsimi baslamadan énce (Aralik-Mart) grip asisi yaptirma konusunu doktorunuza veya
uzman hemsirenize danisin. Bu asl, gribe neden olan seylerden bazilarina karsi korunmaya
yardimci olur.

« Sizi zatlirreye yol acabilecek cesitli enfeksiyonlara karsi koruyan pnéomokok asisi hakkinda
doktorunuzla konusun.

izleme

Doktorunuz veya uzman merkeziniz, nasil gittiginizi gérmek, tedavi ve yonetim planinizin
ayarlanmasi gerekip gerekmedigini anlamak icin sizi diizenli izleme veya takip randevularina davet
edebilir. Bu randevularda ilave testler de yapilabilir.

Belirtileriniz kisa sirede daha da kétiiye giderse izleme randevunuzu beklememelisiniz - derhal
doktorunuza, uzman merkezinize veya uzman hemsirenize basvurun.

Palyatif (hafifletici) bakim

Palyatif bakim, semptomlari siddetli olan ve refahi dnemli lciide etkileyen kronik rahatsizligi
olan kisilere sunulan bakimdir. Palyatif bakimin amaci, insanlarin semptomlariyla yasamalarina,
rahatlamalarina ve yasam kalitelerini arttirmaya yardimci olmaktir.

Yasam sonu bakimi, bir tiir palyatif bakimdir. Bu, rahatlatici bakimi @griyi ve diger semptomlari
yonetme secenekleri gibi) ve yasamlarinin sonuna yaklasan hastalar icin duygusal destegi icerebilir.

Bu tir bakimlara gereksinim duymadan 6nce, doktorunuz veya uzman hemsirenizle palyatif bakim
ve yasam sonu seceneklerini konusmayi yararl bulabilirsiniz.
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“Hayat biraz yavaslayabilir ancak gelecek yillar hala pek cok mutluluk tasiyabilir. Gnlik
sorunlarinizi paylasabileceginiz arkadaslar bulun... Baska insanlardan sorulariniza diirist
yanitlar alabilir ve yararli deneyimler edinebilirsiniz.”

Maria, Macaristan

IPF ile iyi yasamak

IPF tanisi konan bircok kisi, hastaligin cogu zaman kafalarinda oldugunu tespit eder. Siz ve
sevdikleriniz, IPF'nin yasaminizi nasil etkileyecegini diistinmeyi ve oltimcil bir hastalik ile yasamakla

barismayi zor bulabilirsiniz.

Bu hastalikta deneyimi olan diger insanlarla konusmak ¢ok yardimci olabilir. Avrupa genelinde sizi
IPF olan diger insanlarla temasa gecirebilecek bircok IPF hasta grubu vardir. Doktorunuza veya
uzman hemsirenize, size en yakin grubun detaylarini sorun veya Avrupa Akciger Vakfi web sitesinde
Avrupa Hasta Orgiitii Agi aramasini kullanin.

Evde iyi bir sosyal destek sistemine sahip olmak ayni zamanda IPF ile yasamayi kolaylastirabilir.
Ozellikle aile tiyeleri ve yakin arkadaslar degerli pratik ve duygusal destek saglayabilir.

Arastirma ve klinik calismalar

Bilim insanlarinin IPF ve IPF tedavilerini arastirmasina yardimci olmak icin arastirmaya katilmak
istiyorsaniz bir klinik deneye katilabilirsiniz. Size uygun olabilecek yerel deneyler hakkinda daha fazla
bilgi edinmek istiyorsaniz doktorunuzla konusun. Tibbi gecmisinizi ve mevcut sagliginizi dikkate
alarak, katilmaniz icin uygun bir deney olup olmadigi konusunda size bilgi verecektir.
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Daha Fazla Bilgi

Avrupa Akciger Vakfi | www.europeanlung.org

Avrupa Akciger Vakfi'nin (ELF), akciger rahatsizliklari ve akcigerlerinize bakma konusunda bir dizi (29
dilde mevcut) bilgi formu vardir. Ayrica ELF web sitesinde IPF hasta organizasyonlarinin detaylarini
iceren bir Avrupa Hasta Organizasyon Agi aramasi da bulunmaktadir.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org

Avrupa diyopatik Pulmoner Fibroz ve Baglantili Hastaliklar Federasyonu (EU-IPFF), Avrupa IPF hasta
organizasyonlarini bir araya getiren bir organizasyondur. EU-IPFF, IPF bilincini arttirmak, tedaviye
daha iyi erisim cagrisi yapmak ve hastalikla yasayan insanlara umut vermek icin calisiyor.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
ERN-lung, IPF de dahil olmak Gzere nadir akciger hastaliklari icin klinik bakim agi olusturan ve
devamliligini saglayan, AB tarafindan finanse edilen bir projedir.

EUROPEAN Avrupa Akciger Vakfi (ELF), 2000 yilinda Avrupa Solunum Dernegi (ERS)
E L F LUNG tarafindan akciger sagligi tizerinde olumlu bir etki olusturmak icin
N hastalari, toplumu ve solunum uzmanlarini bir araya getirmek amaci ile
kuruldu.
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