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OZET

Giris-Amag: Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF), yiiksek mortalite ve
morbidite oranlariyla seyreden, kronik ve ilerleyici bir interstisyel akciger hastaligidir.
Son yillarda, IPF ve saglkla iliskili yasam kalitesi (SIYK) arasindaki iliskiye dair
farkindalik artsa da bu alandaki arastirmalar olduk¢a smirhidir. Bu nedenle
calismamizda yeni tani alan IPF hastalarinda SIYK’ne etki ettigi klinik olarak
ongoriilen degiskenlerin etkisi incelenmistir.

Gerec ve Yontem: Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Atatiirk Sanatoryum
Egitim ve Arastrma Hastanesi 23.11.2023-23.12.2024 tarihleri arasinda
ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 rehberine gore yeni tani alan 47 IPF’li hasta ¢alismaya
alindi. Hastalarin demografik ve semptomatik 6zellikleri, solunum fonksiyon testleri
ve karbonmonoksit diflizyon kapasiteleri, ekokardiyografik (EKO) incelemeleri, {ist
ve alt ekstremite egzersiz kapasiteleri kaydedilerek, bu parametrelerin kronik solunum
hastaliklar1 anketi (KSHA) ile degerlendirilen SIYK’ne etkisi coklu dogrusal
regresyon analizi yapilarak incelendi.

Bulgular: Calismaya alinan 47 hastanin %78.7’si erkek, %21,3’1 kadin olup
ortalama tam yas1 69.79+6.72 yildi. Hastalarin SIYK’nin degerlendirildigi KSHA
toplam skoru ile erkek cinsiyet, karbonmonoksit difiizyon kapasitesi (DLCO) (litre) ,
6 dakika yiiriime mesafesi (6DYM), 6 dakika pegboard ring test (6PBRT) skoru,
Leicester Oksiiriik anketi (LOA) arasinda istatistiksel iliski bulundu (p<0.05).
Regresyon modeline tiim hastalar dahil edildiginde, mMRC (Modified Medical
Research Council) dispne skoru, 6PBRT, LOA skoru ve Uluslararasi Fiziksel Aktivite
Anketi (IPAQ) yasam kalitesi puanlarinin bagimsiz belirleyiciler oldugu saptandi.
mMRC >2 olan hastalarda ise yas, komorbidite, nMRC, LOA skoru ve yasam kalitesi
puanlarinin bagimsiz éngoriiciiler oldugu belirlendi.

Sonuc: IPF’li hastalarda SIYK’nin tan1 aninda olumsuz yonde etkilendigi ve
bu nedenle SIYK etkileyen faktorler yoniinden hastalarm detayli degerlendirilip,
hastalarin tedavisinin bu degerlendirmeler 151¢inda diizenlenmesi gerektigini

diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: IPF, saglikla iliskili yasam kalitesi, kronik solunum hastaliklart

anketi, leicester oksiiriik anketi



ABSTRACT

Introduction- Purpose: Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a chronic and
progressive interstitial lung disease with high mortality and morbidity rates. In recent
years, awareness of the relationship between IPF and health-related quality of life
(HRQOL) has increased, but research in this area is quite limited. Therefore, in our
study, we investigated the effects of variables that are clinically predicted to affect
HRQOL in newly diagnosed IPF patients.

Materials and Methods: The study included 47 patients with IPF who were
newly diagnosed according to the ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 guideline between
23.11.2023 and 23.12.2024 at the University of Health Sciences Ankara Atatiirk
Sanatorium Training and Research Hospital. Demographic and symptomatic
characteristics of the patients, respiratory function tests and carbon monoxide diffusion
capacities, echocardiographic (ECHO) examinations, upper and lower extremity
exercise capacities were recorded, and the effects of these parameters on HRQOL
assessed by the Chronic Respiratory Diseases Questionnaire (CRQ) were examined by
multiple linear regression analysis.

Results: Of the 47 patients included in the study, 78.7% were male and 21.3%
were female, and the mean age at diagnosis was 69.79+6.72 years. A statistically
significant relationship was found between the total score of the CRQ, which evaluates
the HRQOL of the patients, and male gender, diffusing capacity for carbon monoxide
(DLCO) (liters), 6-minute walking distance (6MWD), 6-minute pegboard ring test
(6PBRT) score, and Leicester cough questionnaire (LCQ) (p<0.05). When all patients
were included in the regression model, MMRC (Modified Medical Research Council)
dyspnea score, 6PBRT, LCQ score, and International Physical Activity Questionnaire
(IPAQ) quality of life scores were found to be independent predictors. In patients with
mMRC >2, age, comorbidity, mMRC, LCQ score, and quality of life scores were
found to be independent predictors.

Conclusion: We believe that HRQOL is negatively affected at the time of
diagnosis in patients with IPF and therefore patients should be evaluated in detail in
terms of factors affecting HRQOL and their treatment should be adjusted in the light
of these evaluations.

Keywords: IPF, health-related quality of life, chronic respiratory diseases
questionnaire, Leicester cough questionnaire



1. GIRIS VE AMAC

IPF, nedeni bilinmeyen, ileri derecede fibrozisle seyreden, kronik ve ilerleyici
bir akciger hastaligi olup genellikle kétii bir prognoza sahiptir. IPF, genellikle ileri
yasta ortaya ¢ikan ve erkeklerde daha yaygin goriilen bir hastaliktir. En belirgin
semptomlar1 giderek siddetlenen nefes darligi ve kuru Oksiiriik olmakla birlikte,
egzersiz kapasitesinin azalmasi ve yasam kalitesinin bozulmasiyla karakterize edilen

bir interstisyel akciger hastaligidir.

Tipik klinik tablo mevcutsa ve yiiksek ¢oziiniirliikli bilgisayarl tomografide
(YCBT) olagan interstisyel pndmoni (OIP) paterni saptanir ve OIP’ye neden
olabilecek diger etkenler (maruziyetler, meslek Oykiisii, kullanilan ilaglar, bag doku
hastaliklar1) diglanirsa, multidisipliner bir degerlendirme sonucunda biyopsi
yapilmadan IPF tanisi konulabilir (1). Tam konulduktan sonra ortalama 3-5 yil
sagkalim siiresi olan ve kotii prognoza sahip bu hastalikta yagsam kalitesinin korunmasi
ve semptomlarin yonetimi biiyiik 6nem tasir. Sagkalim siiresi uzadikca, yasam
kalitesinin iyilestirilmesi ve eslik eden hastaliklarin etkili bir sekilde yonetilmesi daha

da 6nemli hale gelmektedir (2).

IPF’li hastalarin yasam kalitesini etkileyen faktdrleri belirlemeye yonelik
arastirmalar devam etmekle birlikte, bu hastalara 6zel bir SIYK anketi heniiz
gelistirilmemistir. Genel yasam kalitesi anketleri, saglikla ilgili faktorlerin yani sira
genis bir yelpazedeki alanlar1 kapsarken, SIYK anketleri ise yalnizca sagliktan
etkilenen alanlara odaklanir. Belirli bir hastaliga uyarlanan hastaliga 6zgii 6l¢iim
araglar1, hastanin durumundaki degisiklikleri tespit etmede; genel SIYK araglar1 ve

genel yasam kalitesi araglarina gore daha duyarli olma egilimindedir (3).

Sonug olarak, klinik tablosu ve hastaligin seyri bireyler arasinda farklilik
gosteren IPF’de, SIYK nin prognoz iizerine etkisini éngérmeye yardimci olabilecek
yeterli veri bulunmamaktadir. Ulkemizde IPF ile ilgili yapilan ¢alismalar smirli olup,
hastaligin SIYK ’ne etkilerine dair yeterli veri bulunmamaktadir. Bu calismada, yeni
tam alan, IPF hastalarida SIYK ne etki ettigi klinik olarak dngoriilen degiskenlerin

etkisinin incelenmesi amaglanmustir.


https://www.zotero.org/google-docs/?dWpham
https://www.zotero.org/google-docs/?Le1w4m
https://www.zotero.org/google-docs/?ZyrGCq

2. GENEL BILGILER

2.1. INTERSTISYEL AKCiGER HASTALIKLARI

2.1.1. Tamim

Interstisyel akciger hastaliklar1 (IAH), akciger interstisyumunu etkileyen
heterojen bir grup hastaliktir. Bu hastaliklar, alveolar duvarlardaki hiicrelerin,
alveoller, respiratuvar bronsiyoller, damarlar ve lenfatikler gibi yapilarin etkilendigi
durumlar1 kapsar (4,5). IAH, genellikle benzer klinik, radyolojik ve patolojik 6zellikler

gosterir.

2.1.2. Simiflandirma

IAH smiflamasi yeni ortaya cikan etiyolojik nedenler, patofizyolojik ve
histolojik bulgular, klinik belirtiler 1s181nda giincellenmektedir. 1k kez Hamman ve
Rich 1944 yilinda hizli ilerleyerek kotiilesip 6liim ile son bulan, progresif interstisyel
inflamasyon ve fibrozis gériilen dort olgu bildirmistir (6,7). Ilk siniflama 1969 yilinda
Liebow ve Carrington tarafindan yapilmis, 1997°de de Miiller, Colby ve Katzenstein
tarafindan giincellenmistir (7,8). 2002 yilinda ATS ve ERS giiniimiize en yakin IPF
tanimlamasini yapmis ve 2013 yilinda IAH yeniden siniflandirilmustir (4,9). En son
giincellenen smiflama ise, 2022 yilinda uluslararasi alanda ATS/ERS/JRS/ALAT
tarafindan, 2023 yilinda ise ulusal alanda Tiitk Toraks Dernegi (TTD) tarafindan
yapilmustir (1,10). Bu siniflama tablo 1’°de gosterilmistir .

IAH iginde idiyopatik interstisyel pnémoniler, otoimmiin IAH, hipersensitivite
pnémonisi (HP), graniilomatdz hastaliklar ve diger IAH olarak siniflandirilmig olup
IPF, idiyopatik interstisyel pnémoniler (1iP) arasinda en dnemli, en yaygin ve en

siddetli grubu olusturur (5,11,12).


https://www.zotero.org/google-docs/?8BxOfp
https://www.zotero.org/google-docs/?WV50o8
https://www.zotero.org/google-docs/?BzsNz7
https://www.zotero.org/google-docs/?NraJ8P
https://www.zotero.org/google-docs/?MWlPHb
https://www.zotero.org/google-docs/?ghOCIq

Tablo 1. interstisyel Akciger Hastaliklar1 — Siiflandirma

[

INTERSTiISYEL AKCIGER HASTALIKLARI

idiyopatik interstisyel

Pnémoniler
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IAH: Interstisyel Akciger Hastaliklari, iiP: Idiyopatik Interstisyel Pnémoni

2.2. IDIYOPATIK PULMONER FiBROZIS

2.2.1. Tamm

IPF, etiyolojisi bilinmeyen, kotii prognozlu, kronik fibrotik progresif seyir

gbsteren akcigerlerle sinirli olan bir hastaliktir. IPF, genellikle ileri yasta gériilen ve

histopatolojik ya da radyolojik olarak OIP paterni ile tanimlanan bir akciger

hastaligidir. IPF tanisi igin ¢evresel maruziyet, ilag veya sistemik hastalik ile iliskili



IAH ve diger IAH’larin dislanmas1 gerekmektedir. IPF, tamidan sonra genellikle 3-5
yil sagkalim siiresiyle kotii prognozlu bir hastaliktir. Erken tani 6nemli bir rol
oynamasina ragmen, hastaligin belirtileri genellikle sinsi bir sekilde gelistigi i¢in tan1
cogu zaman ge¢ konulmaktadir. Bu durum, hastaligin ilerlemesini engelleyebilecek
tedavi firsatlarinin kagirilmasina neden olabilir. Bu nedenle, erken donemde tani

konulmasi biliyiik 6nem tasimaktadir.

2.2.2. Epidemiyoloji

IPF, tim IAH tamlarmin %17-37’sini olusturmakta olup, ortalama %20’sini
kapsamaktadir (6). Hastaligin insidansi, genellikle 100.000 kiside 0.48-11.7 arasinda
degisirken, prevalansi ise 100.000 kiside 1.5-35 olarak rapor edilmistir. IPF, farkl1 irk
ve etnik kokenlerden bireylerde ortaya ¢ikabilir, ancak prevalans ve insidans oranlari
ulusal ve uluslararast ¢alismalarda ©Onemli degiskenlik gostermektedir (13).
Epidemiyolojik olarak Kore, Italya, Kanada, Japonya, Amerika ve Avrupa'da yapilan
calismalardan elde edilen sonuglara gére yayinlanan derlemelerde; IPF insidansi
10.000’de 0.09-1.30, prevalanst 10.000’de 0.33-4.51 olarak bildirilmektedir (4
6,11,14,15). Tiirkiye’de gerceklestirilen bir arastirmada, IPF insidans1 100.000°de 5
olarak belirlenmis ve sarkoidozdan sonra en sik goriilen ikinci IAH olarak

kaydedilmistir (16).

IPF, siklig1 60 yasindan itibaren artmakta ve 50 yasindan geng bireylerde nadir
goriilmektedir. Erkeklerde daha yaygin olup, irklar arasi fark gosterilememistir (13).
TTD’nin bir ¢caligmasinda olgularin ¢gogunlugu erkek olup hastalarin yas ortalamasi
66+8.4 y1l olarak bulunmustur (25). Benzer sekilde hastalarin uluslararasi ¢alismalarda

da 60-80 yas araliginda oldugu goriilmiistiir (15,17-19).

2.2.3. Etiyoloji ve Patofizyoloji

IPF, kesin etiyolojisi bilinmemekle birlikte, gelisiminde ¢esitli risk
faktorlerinin rol oynadigi diisiiniilen bir hastaliktir. Bu risk faktorleri arasinda ileri yas,
sigara kullanim1 Oykiisii, erkek cinsiyeti, genetik yatkinlik, ¢evresel ve mesleki
maruziyetler, kronik mikroaspirasyon, viral ve bakteriyel enfeksiyonlar ile hiicresel ve

molekiiler diizeyde meydana gelen degisiklikler bulunmaktadir (21,22).
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[PF'nin, siirekli tekrarlayan alveol epitel hasarmin, fibroblastlar ve
miyofibroblastlarda farklilasmaya neden olan bir aktivasyon siirecini tetikledigi
diisiiniilmektedir. Farklilasan miyofibroblastlar ve hiicre dis1 matriksin asir1 birikimi,
anormal doku onarimmini uyararak skar olusumuna ve geri doniisii olmayan akciger

fonksiyon kaybina sebep olur (22) (Sekil 1).
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Sekil 1. iPF Patofizyolojisi

Sigaranin 20 paket/y1l (p/y1l) lizerinde tiiketilmesi, hem sporadik hem de ailesel
IPF igin en giiclii ¢evresel risk faktdriidiir (2,21). Hastalarin %60-75’inde sigara
Oykiisii mevceuttur (23). Sigara disinda metal tozuna, odun dumani ya da talagina maruz
kalanlarda da IPF gelisme siklig1 artmis olarak bulunmustur. Tarim ve hayvancilik,
tekstil tozu, kum-tas ve silika maruziyetine yol acan is kollarinda, IPF sikliginin daha
yiiksek oldugu bildirilmistir (26,27).

Genetik faktorlerin IPF gelisiminde onemli bir rol oynadigi ¢ok sayida

calismada gosterilmistir. Genetik varyasyonlarin baslicalar slirfaktan proteinler A ve
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C (SPA, SPC), miisin 5B promotor bolge (MUC5B) mutasyonlari, telomer ile iliskili
degisiklikler [telomeraz riboniikleik asit (RNA) komponent - TERC, telomeraz reverz
transkriptaz - TERT] dir (26). Bu mutasyonlara sadece ailevi IPF olgularinda degil
sporadik IPF olgularinda da rastlanilmasi genetik yatkinlik goriisiinii desteklemektedir
(27). Ancak tiim bu bulgulara ragmen giiniimiizde IPF tanis1 konan her hastada genetik

tarama yapilmasi tavsiye edilmemektedir. (Tablo 2)

Tablo 2. IPF Risk Faktorleri

Genetik Yatkinhk Yaslanma

Telomer kisaligi Gastrodzofagial reflii; mikroaspirasyon
MUCS5B’ye bagli mukosiliyer klirens Biiyiime faktorleri, TGF-B1, TNF-a, MYC-1,
azalmasi VEGF, PDGF, IL-1, IL-6 vb.
Siirfaktan protein degisiklikleri DNA metilasyonu, RNA disregiilasyonu
TOLLIP mutasyonu Epitel hiicre hasari, yara iyilesme bozuklugu

Cevresel maruziyet Kok hiicre disfonksiyonu ve titkenmesi
Sigara Fibroblast ve miyofibroblastlar degisiklikler
Metal tozu, odun talas1 Epigenetik degisiklikler
Tarim, hayvancilik Ekstraseliiler matriks depolanmasi
Tekstil tozu, Kum-tas-silika Matriks sertlesmesi ve skar dokusu geligimi

MUC5B: Miisin 5B promotor bolge mutasyonlari, TOLLIP: Toll-Interacting Protein, TGF-B1:
Transformasyon Biiyiime Faktorii Beta 1, TNF-a: Tiimor Nekroz Faktorii Alfa, MYC-1: MYC Proto-
Onkogen, VEGF: Vaskiiler Endotel Biiyiime Faktorii, PDGF: Platelet Kaynakli Biiyiime Faktorii, IL-
1:Interlokin 1, IL-6: Interlokin 6, DNA: Deoksiriboniikleik Asit, RNA: Riboniikleik Asit

2.2.4. Klinik ve Fizik Muayene

IPF hastaliginda semptomlar sinsi bir sekilde ortaya ¢ikar, ilerler ve egzersiz
kapasitesinde azalmaya neden olur. Hastalarda genellikle ilk ortaya ¢ikan, yaygin
olarak 6 ay veya daha uzun bir siirede giderek artan nefes darlig1 gézlemlenir. IPF’nin
en sik belirtisi efor dispnesi olup, en belirgin yakinmadir. Oksiiriik yaygin goriilen ve
cok rahatsiz edici diizeylerde olabilen bir yakinma iken, olgularin %80’den fazlasi
inatg1, Oksiiriik kesici ilaglara yanit vermeyen, kuru oksiiriikten sikayetcidir (5,28-30).
Ulkemizde yapilan ¢ok merkezli ¢alismada da IPF tanili hastalarda en sik goriilen
sikayetler dispne (%85.3) ve oksiiriik (%80) olarak saptanmistir (16). IPF akcigere
siurlt bir hastalik oldugu i¢in kilo kaybu, ates, artralji, miyalji, yorgunluk gibi sistemik

semptomlar yaygin degildir; bu semptomlarin varliginda alternatif tanilar
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diistiniilmelidir (31). Saglarin erken beyazlamasi, kemik iligi yetmezligi ve karaciger
sirozu telomer patolojilerini ve ailesel pulmoner fibrozisi akla getirmeli; el, deri, kas

ve eklem sorunlari ise sebep olan bag doku hastaligin1 (BDH) diisiindiirmelidir (32).

Fizik muayenede inspeksiyonda ¢omak parmak IPF’de %30-60 siklikta
bildirilmektedir (33,34). Temel BDH gibi nedenlerin dislanmasi i¢in tiim sistemlerin,
eklemlerin ayritili degerlendirilmesi ve deri bulgularin incelenmesi onemlidir
(30,34). Agir, hipoksemik IPF hastalarinda pulmoner hipertansiyon (PH), sag kalp
yetmezligi (KY) gelisebilir. Bu hastalarda inspeksiyonda pretibial o6dem,
hepatomegali, boyun ven dolgunlugu gibi sag KY’nin fiziksel muayene belirtileri
saptanabilir (33). Oskiiltasyonda; toraksin her iki tarafinda tabanlarda ince raller ve
velkro raller duyulur. Velkro raller, belirtilerin heniiz ortaya ¢ikmadigi donemde bile
saptanabilir. Bu nedenle, erken tanida biiyiik bir 6neme sahiptir. Bir ¢alismada, velkro
rallerin duyulmasi, OIP saptanmasi ile iliskilendirilmistir (33-35). Squawk varliginn,

IPF olasiligini azalttig1 bilinmektedir.

2.2.5. Tam

IPF diisiiniilen bir hastada detayli anamnez, fizik muayene, diger IAH nin
dislanmasi tan1 yolundaki en 6nemli degerlendirmedir. Hastaligin ortaya ¢ikis sekli ve
gelisme hizi; hastanin yasi, cinsiyeti, sigara Oykiisii, aile Oykiisii, dnceki tanilari,
BDH’1 diislindiiren semptomlar, kullandig ilaglar, radyoterapi gecmisi, cevresel ve
mesleki maruziyetler (asbest, silika), hobiler ve hayvan besleyip beslemedigi
sorulmalidir (36). IPF ile karisabilecek olasi diger nedenler dislanmalidir. i1k basvuru
sebebi bazi IPF hastalarinda akut alevlenme olabilir. Bu durumda, akut alevlenmenin

diger akut IAH tiirlerinden 6zenle ayrilmas: gerekir (32).

Retrospektif bir kohort ¢aligmasinda, semptomlarin baslangicindan IPF
tanisina kadar gecen ortalama siire 2,1 yil olarak bulunmustur (37). Hastalarin
%38'inin IPF tanisin1 almadan en az ii¢ kez doktora basvurdugu ve hastalara kronik
obstriiktif akciger hastaligi (KOAH), bronsit, astim, pndmoni gibi tanilarin konuldugu
goriilmiistiir (38,39).
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2.2.5.1. Laboratuvar Bulgular

IPF tanisi igin spesifik bir laboratuvar testi veya biyobelirte¢ heniiz yoktur.
Rutin laboratuvar testleri IPF’yi diger IAH’dan ayirt edilmesine yardimet olabilir. Bu
testler arasinda hemogram, eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein (CRP),
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri ve en onemlisi BDH ile iliskili antikorlar,
ornegin RF, ANA ve siklik sitrulin igeren peptitlere karsi antikor (anti-CCP) seviyeleri
rutin olarak degerlendirilmelidir. Otoantikor pozitifligi IPF hastalarinin %22’sinde,
saglikli insanlarin %21’inde goriilmektedir. Bu nedenle BDH diisiindiiriir klinik
bulgular varsa ek otoantikor testleri istenmelidir (34). KL-6’nin (Krebsvon den
lungen-6) son zamanlarda IAH aktivitesinde hassas bir biyobelirteg olarak
tanimlandigl, YCBT’ deki fibrozis ve gelecekteki alevlenmelerle iliskili oldugu
bildirilmistir (40,41). Arter kan gazi, hastaligin erken donemlerinde genellikle normal

seyreder; ancak bazen hafif hipoksemi ve respiratuvar alkaloz gortilebilir.

2.2.5.2. Solunum Fonksiyon Testleri

IPF olgularma rutin olarak spirometri, akciger voliimleri, DLCO, istirahat ve
egzersiz sirasinda satlirasyon degerlendirmesi yapilmalidir. Erken evrede solunum
fonksiyon testleri (SFT) normalken hastaligin ilerleyen donemlerinde

interstisyumunun tutulmasi sonucunda SFT’inde restriktif bozukluk meydana gelir.

SFT’de zorlu vital kapasite (FVC) ve zorlu ekspirasyon voliim birinci saniye
(FEV1) diisiik, FEVI/FVC orani normal ya da hafif yiiksek, total akciger kapasitesi
(TAK) diisiik, rezidiiel voliim normal veya hafif diisilk olarak saptanir. Bunun
sonucunda kompliyansi bozulur. Beraberinde hava yolu hastalig1 varsa hem restriktif
hem de obstriiktif patern gozlemlenebilir. Gaz degisim bozuklugunun belirtisi olan
difiizyon kapasitesi, hastalarin ¢cogunda azalmis olup, en erken bozulan ve en duyarli
parametre olarak kabul edilir. Akciger karbonmonoksit difiizyon kapasitesi/alveolar
volim (DLCO/VA) oram1 sabit kalirken, DLCO’nun azalmasi, obstriiktif

hastaliklardan ayiran 6nemli bir belirti olarak kabul edilir.
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2.2.5.3. Egzersiz Testleri

Alt1 dakika yiriime testi (6DYT) ve kardiyopulmoner egzersiz testleri,
hastaligin seyrini degerlendirmede, oksijen tedavisi gereksinimini belirlemede ve
tedaviye yamtin izlenmesinde yararli olabilir (42—44). iPF'li hastalarda, bozulmus
solunum mekanigi ve dolasim problemleri gibi gesitli faktdrler nedeniyle egzersiz
kapasitesi azalir. 6DYT, IPF hastalarinda egzersiz kapasitesini degerlendirmek igin
yaygin olarak kullanilan, noninvaziv kolay uygulanabilen bir testtir. 6DYM ve
desatiirasyon gibi 6DYT swrasinda Olgiilen degiskenler, IPF hastalarinda giiglii
mortalite belirleyicileridir (45). Azalan yiirlime mesafesi prognozu gésteren dnemli bir
belirtectir.

Kardiyopulmoner egzersiz testinde; alveole-arteriyel oksijen gradienti artar,
arteriyel oksijen basinci ve satiirasyon diiser. Oksijen harcanmasinda azalma, ol

boslukta artma, solunum frekansi ve dakika ventilasyonunda ylikselme gozlemlenir.

2.2.5.4. Goruntiileme Yontemleri

IPF hastalarin ¢ogunda semptomlar baslamadan énce pulmoner fibrozisi
diisiindiiren radyolojik bulgular saptanmistir. Goglis grafisinde genellikle alt zonlarda
ve bilateral retikiiler dansite artis1 goriiliir. Patolojik bulgu goriilmeyen bir gogiis
grafisi, histopatolojik olarak OIP olmayacagini gostermez. Bu noktada ince kesitli (<1
mm) YCBT c¢ekilmelidir. YCBT taramasi, normal gogiis rontgeni olan silipheli

vakalarin ¢ogunda muhtemelen hastalik paternlerini gosterecektir (46) .

Sekil 2. IPF’li Hastanin Akciger Grafisinde Yaygin Retikiiler Dansiteler Goriiniimii
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IPF’de YCBT de beklenen tipik OIP paterni; bilateral alt zonlarda periferik
retikiiler golgeler, interlobiiler septal kalinlagmalar, traksiyon bronsiektazileri ve sirali
bal peteginden olusur. Giincellenen ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 Tant ve Tedavi
Rehberinde YCBT bulgular 4 kategoriye ayrilmistir. Bu kategoriler tipik OIP paterni,
olas1 OIP paterni, belirsiz OIP paterni ve alternatif tan1 paterni olarak tanimlanmigtir

(5). Tablo 3’te gosterilmistir.

Sekil 3. YCBT de Periferik ve Bazal Alanlarda Traksiyon Bronsektazileri (beyaz ve
siyah oklar) ve Balpetegi Bulgusu (kiigiik oklar) (47).

YCBT’de lezyonlar agirlikli olarak iist loblarda veya peribronkovaskiiler
bolgede yerlestiginde, buzlu cam goriiniimii retikiiler goériiniime gore baskinsa;
mikronodiiller, plevral sivi veya yaygim lenf nodlar1 varsa, IPF icin atipik bulgular

olarak degerlendirilir (5).
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Tablo 3. YCBT’deki OIP Paternleri

Kesin OiP (Histopatolojik uyum %90)

Olas1 OIP (Histopatolojik uyum %70-89)

*Subplevral ve bazal agirlikli dagilim gosterir.
Genellikle heterojen bir yapiya sahiptir ve
fibrozise eslik eden normal akciger alanlar1 da
bulunur.

*Bazen diffiiz veya asimetrik olabilir.

*Bal petegi goriiniimil, periferik traksiyon
bronsektazisi veya bronsiolektazisi ile birlikte ya
da bunlar olmadan goriilebilir.
sInterlobiiler septalarda irregiiler kalinlasmalar
* Hafif buzlu cam ve retikiiler patern pulmoner
ossifikasyon tizerine eklenebilir.

*Subplevral ve bazal baskin; dagilim genellikle
heterojendir. (Fibrozise normal alanlar eslik
eder.)

* Periferik traksiyon brongektazisi veya
bronsiolektazisi ile birlikte retikiiler patern.

* Hafif buzlu cam alanlar1 goriilebilir.
* Subplevral korunma gozlenmez.

Belirsiz OiP (Histopatolojik uyum%51-69)

Alternatif Tam (Histopatolojik uyum
%<50)

*Subplevral baskin gériiniim olmadan diffiiz
dagilim goriiliir.

*Hafif retikiilasyon; hafif buzlu cam alanlar1
(erken OIP paterni) olabilir.

* Fibrozis 6zellikleri gostermesine ragmen kesin
OIP veya olasi1 OIP kriterlerini karsilamayan ve
acikca alternatif bir taniy1 desteklemeyen

*Peribronkovaskiiler baskin gériiniim
mevcuttur.

*Subplevral koruma, perilenfatik dagilim
+Ust veya orta akciger tutulumu

*Kistler , nodiiller varlig

*Mozaik ateniiasyon veya ii¢ dansite bulgusu
*Baskin buzlu cam alanlar1

durumlar. ] "
*Bol sentrilobiiler mikronodiiller

*Konsolidasyon
*Plevral plaklar
*Mediastinal bulgular, genislemis 6zofagus

OIP: Olagan interstisyel pnomoni

2.2.5.5. invaziv Tam Yontemleri

IPF tan1 amaciyla bagvurulan invaziv tan1 yontemleri; bronkoalveoler lavaj,
transbrongiyal biyopsi, transbronsiyal kriyobiyopsi, video esliginde torakoskopik
cerrahi (VATS) ve cerrahi biyopsidir.

Bronkoalveoler lavajm (BAL) IPF’de tanisal deger tasimaz. Akut ataklarda
ndtrofil ve eozinofil artig1 gozlemlenebilir, ancak eozinofil ¢ogunlukla %10'un altinda
kalir. Ancak ayiric1 tamida BAL bulgular1 yardimer olabilir (48). IPF’nin subplevral
tutulumu nedeni ile tanidaki katkisi smirli olan transbronsiyal biyopsinin; alinan
numunenin kiigiik boyutta olmasi ve ezilme artefaktlarinin yliksek olmasi nedeniyle
tamisal degeri simirlidir. Giiniimiizde IPF tanisinda biyopsi yapilmasi gerektiginde altin
standart teknik acik akciger biyopsisidir. Hastanede yatis siiresi ve komplikasyon

oraninin daha diisilk olmas1 nedeniyle VATS, agik akciger biyopsisine tani igin
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alternatif bir yaklagim sunar (5). Cerrahi biyopsiler siklikla video torakoskopi araciligi
ile orta lob ve lingula disindaki birkag lobdan multipl biyopsiler alinmalidir (49).
Giincellenen ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 Rehberinde, YCBT de belirsiz tipte IAH
paterni olan olgularda histopatolojik tani elde etmek amaciyla altin standart olan
cerrahi biyopsiye alternatif olarak deneyimli merkezlerde transbronsiyal kriyobiyopsi
(TBKB) yapilabilecegi kosullu olarak tavsiye edilmistir (5). TBKB i¢in bildirilen
komplikasyonlar %9 pnomotoraks ve %30 herhangi bir kanamadir (49). Siddetli
kanama, prosediire bagli 6liim, alevlenmeler, solunum yolu enfeksiyonlar1 ve kalici
hava kagagi nadirdir (50). Biyopsi karar1 verirken, kesin tani1 elde etmenin cerrahi

girisimle alinacak riskten daha fazla yarar saglayip saglamayacagi hesaba katilmalidir.

2.2.5.6. Histopatoloji

YCBT'de OIP igin sonug belirsizse ve diger tiim klinik bulgularla tam
konulamamussa, akciger biyopsisine gerek vardir. IPF’nin histopatolojik tanis;
akcigerde cat1 hasar1 barindiran yamasal interstisyel fibrozis, bal petegi yapis1 ve

blastik odak iceren OIP olarak tanimlanir.

Tipik OIP histopatolojik goriintiisii asagidaki bulgulari icerir (Tablo 4).

1. Akciger yapisin1 bozan belirgin fibrozis mevcuttur. Fibrozis, 6zellikle
subplevral ve paraseptal bolgelerde yer alir ve bu durumla birlikte
mikroskobik bal petegi yapisi olabilir ya da olmayabilir.

2. IPF’de fibrozun temel dzelligi histolojik olarak heterojen olmasidir. Akciger
parankiminde fibréz alanlar1 yama tarzinda dagilmistir. Fibrotik alanlarin
yani sira saglam akciger dokular1 da goézlemlenir, bu duruma mekansal
(spatial) heterojenite denir.

3. Fibrotik alanlarda eski fibrozisin yani sira yeni fibroblastik odaklar da
gbzlemlenir; buna zamansal (temporal) heterojenite denir.

4. Bu ii¢ temel ozellikle birlikte , OIP tanist koyulabilmesi igin bazi
histopatolojik bulgularin da olmamas1 gerekir. Bunlar; graniilom, hyalen

membran, organize pndmoni, havayolu merkezli fibroz ve yogun
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inflamasyondur. Bu bulgular mevcutsa, histopatolojik gériintii icin OIP

tanis1 konulamaz.

Tablo 4. IPF Histopatolojik Tan1 Kriterleri

Oip Olas1 OiP Belirsiz OIP Alternatif Tan1

*Cat1 hasarina *OIP paterni *Cat1 hasarina *Tiim biyopsilerde
neden olan yogun ozelliklerinden neden olan/olmayan | 1iP’lerin diger
fibrozis bazilar1t mevcut fibrozis histolojik
Fibrozisin ancak OIP tanisi «OiP dis1 patern ya | paternlerinin
subplevral ve/veya | koyduracak dl¢iide | da sekonder olmamasi
paraseptal baskin degil ve alternatif nedenlere bagl OIP | eDiger hastaliklara
dagilimi tan1 bulgular1 yok ozellikleri isaret eden histolojik

eParankimin veya *OIP paterni bulgular (HP, LHH,
fibrozis ile heterojen | Sadece bal petegi | §zelliklerinden sarkoidoz, LAM
tutulumu olmasi bazilart mevcut ve gibi)

*Fibroblast odaklari alternatif taniy1

«Alternatif tani diisiindiiren bulgular

bulgularinin mevcut

olmamasi

[iP: Idiyopatik Interstisyel Pnomoni, HP: Hipersensitivite Pnomonisi, LAM: Lenfanjioleiomyomatozis
, LHH: Langerhans Hiicreli Histiyositozis, OIP: Olagan Interstisyel Pndmoni

2.2.5.7. Tan Algoritmalan

IPF tanis1 i¢in 6ncelikle nedeni bilinen IAH nin dislanmasi ve YCBT’de kesin
ya da olas1 OIP paterni olmas1 veya herhangi bir YCBT tutulumu ile birlikte biyopside
tipik OIP paterninin varlig1 gerekmektedir.

IPF’de siklikla kesin OIP paterni goriilse de patognomik bir bulgu degildir.
Patolojik olarak kesin OIP tanis1 konulmus hastalarin %30’ unda YCBT sonuglari IPF
dis1 bir tam ile benzerlik gosterebilir (51). Histopatolojik olarak OIP gériiniimii
yapabilecek fibrotik non-spesifik interstisyel pnomoni (NSIP), BDH’ nin akciger
tutulumu, fibrotik tipte kronik HP, fibrotik sarkoidoz, langerhans hiicreli histiyositozis
(LHH), kronik ila¢ reaksiyonlari, radyasyon hasari, ayirici tanida akla gelmelidir (1).
Her ne kadar YCBT bulgular1 belirsiz veya IPF agisindan atipik olan vakalarda, ya da
atipik klinik 6zellikler gosteren; 50 yasin altindaki bireylerde, cevresel veya mesleki
maruziyet Oykiisii bulunmayanlarda, dispne goriilmeyenlerde, solunum fonksiyon
testleri normal olanlarda ve BAL’da lenfositoz saptanan durumlarda kesin taniya

ulasmak igin biyopsi gerekir (5,52,53). Tipik ya da olas1 OIP paterni ile birlikte
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hastalik ile uyumlu klinik bulgularin varliginda biyopsi olmaksizin multidisipliner

yaklasimla IPF tanis1 konulabilir (51,53-62).

Tablo5. IPF  Tamsinda YCBT ve Cerrahi Biyopsi Kombinasyonunun
Degerlendirilmesi (52).

*“Klinik Olarak IPF Diisiindiiren Hasta” gogiis radyografisi veya YCBT nde aciklanamayan bilateral
pulmoner fibrozis, bibaziler inspiratuar raller ve yas >60 olarak tanimlanir.

THistopatolojik degerlendirme TBKB’sine dayaniyorsa, cerrahi akciger biyopsisine kiyasla daha kiigiik
biyopsi boyutu ve 6rnekleme hatasi potansiyeli nedeniyle tanisal giiven daha azdir.

IAsagidaki 6zelliklerden herhangi biri mevcut oldugunda IPF olasi tanidir: 1) 50 yasn iizerindeki bir
erkekte veya 60 yasin iizerindeki bir kadinda orta veya siddetli traksiyon bronsektazisi ve/veya
bronsiolektazi (lingula lobunu da igeren dort veya daha fazla lobda hafif traksiyon brongektazisi ve/veya
bronsiolektazi veya iki veya daha fazla lobda orta veya siddetli traksiyon bronsektazisi olarak
tanimlanir), 2) YCBT'nde yaygin (>%30) retikiilasyon ve yas >70, 3) BAL sivisinda artmig ndtrofiller
ve/veya lenfositoz yoklugu ve 4) multidisipliner tartisma IPF'in giivenilir bir tanisini saglar.

§IPF icin belirsiz 1) yeterli biyopsi olmadan belirsiz kalir ve 2) yeterli biyopsi ile multidisipliner
tartisma ve/veya ek konsiiltasyon sonrasinda daha spesifik olarak yeniden siniflandirilabilir.

IPF: Idiyopatik Pulmoner Fibrozis, OIP: Olagan Interstisyel Pnémoni,YCBT :Yiiksek Coziiniirliiklii
Bilgisayarli Tomografi

IPF tanismnin netlestirmek igin klinik, radyolojik ve patolojik bulgularin bir
arada degerlendirilmesi gerekmektedir. Giincellenmis rehberde tan1 algoritmasindaki
onemli degisikliklerden biri, alternatif taniy1r diisiindiiren YCBT paterni ile
histopatolojik olarak olasi OIP bulunan hastalar, eskiden IPF dis1 olarak kabul
edilirken, giincel kilavuzda IPF acisindan belirsiz olarak giincellenmistir. YCBT de
olast OIP paterni gosteren hastalarin artik kesin OIP paternindeki hastalar gibi

yonetilmesidir (5).
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Potansiyel neden/iligki hastalik }
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YCBT ( Spesifik taninin dogrulanmas1
C— L (YCBT dahi)
I HAYIR
OiPyad .
Olas1 }gjpa’ OIP agisindan .belirsiz veya
alternatif tam
EVET
I 1
BALe& Cerrahi akciger
+TBKB# bivonsisi

e

[ IPF } [ Alternatif Tan1 J

#Radyolojik olarak olas1 OIP paterni olan hastalar, uygun klinik ortamda (60 yasinda, erkek, sigara
icen) akciger biyopisisi ile onaylanmadan multidisipliner tartigmadan sonra IPF tamsi alabilir. Olast
OIP paterni olan bazi hastalarda BAL diisiiniilebilir.

#BAL deneyimli merkezlerde degerlendirilen bazi hastalarda multidisipliner tartismadan Once
yapilabilir.

#TBKB uygun uzmanliga sahip merkezlerde ve/veya bazi hasta popiilasyonlarinda cerrahi akciger
biyopsisine tercih edilebilir. TBKB’de tanisal olmayan bazi bulgulart olan hastalarda sonradan cerrahi
akciger biyopsisi yapilabilir.

IPF: Idiyopatik Pulmoner Fibrozis, OiP: Olagan Interstisyel Pnémoni, TBKB: Transbrongial
Kriyobiyopsi, YCBT :Yiiksek Coziiniirliklii Bilgisayarli Tomografi

Sekil 4. IPF Siipheli Olguya Tanisal Yaklasim

2.2.6. Ayirica1 Tani

IPF tanisin1 koyabilmek icin, tipik YCBT bulgularinin yam sira OIP paternine
neden olabilecek otoimmiin hastaliklar, ilaglar, mesleki ve c¢evresel etkenlerin

dislanmas1 gerekmektedir. OIP, IPF’ye spesifik bir durum degildir. Bu nedenle iPF



ayiric1 tamisinda diger IIP ile birlikte ilaglar, gevresel ve mesleksel nedenler

distiniilmelidir.

A. Otoimmiin Hastaliklar

BDH’dan en sik romatoid artrit ve sklerodermada OIP benzeri akciger
tutulumu sik olarak goriiliir. Ote yandan BDH'nin akciger tutulumunda en yaygin
olarak NSIP paterni gézlemlenir. YCBT'de, BDH'ye bagli OIP ile iPF'de gériilen OIP
birbirinden ayirt edilemez. Bu nedenle, romatolojik tarama testleri ve klinik
degerlendirme yapilmalidir. ANA, RF, anti-CCP, spesifik antikorlar: Anti-Scl-70
(sistemik skleroz), anti-Jo-1 (dermatomiyozit/polimiyozit) vb. tetkiklerine bakilir.
Raynaud fenomeni, artrit, kas gii¢siizliigii, cilt dokiintiileri gibi sistemik semptomlar

arastirilir.

B. Diger idiyopatik Interstisyel Pnémoniler

IPF disinda diger 1iP'ler de OIP paternine benzeyebilir. Bunlarin ayiric

tanisinda klinik ve radyolojik farkliliklar 6nemlidir:

NSIP: Genellikle daha geng hastalarda ortaya ¢ikar ve BDH ile daha yakindan
iligkilidir. Bu nedenle, hastalarda cilt, eklem ve diger sistemik belirtiler yaygin olarak
gozlemlenir. YCBT’ de subplevral alanin korundugu, simetrik bazal buzlu cam

opasiteleri baskin olup bal petegi az ya da yoktur.

Deskuamatif Interstisyel Pnémoni (DIP): Sigara ile iliskilidir. YCBT’de diffiiz
buzlu cam opasiteleri ve retikiiler opasiteler goriiliir. Skar dokusu olusturan fibrozis
yoktur. Hastaligin gidisati, sigaranin birakilmast ve Kkortikosteroid tedavisi ile

genellikle daha iyi bir seyir izler (63).

Akut Interstisyel Pnémoni: Nadir goriilen saglkli insanlarda siklikla grip
benzeri prodromal belirtiler ile akut baslangi¢c gosterir. Hipoksemi ve solunum
yetmezligine ilerleyebilir. Sigara ile iliskisi yoktur. Radyolojik olarak iki tarafli yama

tarzinda buzlu cam opasitelerle birlikte yaygin konsolidasyonlarin bulunmasi ile
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IPF’den kolaylikla ayirt edilebilir. Uzun dénemde sag kalan hastalarda bronkovaskiiler

yapilarda distorsiyon ve bronsektazi goriiliir.

Respiratuvar Bronsiyolit ile Iliskili IAH: Sigara igenlerde goriiliir. Hastaligin
seyri degisken olup, cogu hastada sigara terk edilmesi ile klinik bulgular gerilerken,
bir kisminda sigara birakilmasina ragmen progresif fibrozise ilerleyebilir (63). Tipik
YCBT bulgular1 buzlu cam opasitelerine eslik eden sentriasiner nodiillerin

goriilmektedir.

Kriptojenik Organize Pnomoni: Daha sik olarak enfeksiyon sonrasi ya da
BDH’a sekonder gelisir. Kilo kaybi, ates, eklem bulgulari, dokiintii daha siktir.
YCBT’de gezici yamali konsolidasyon, ayrik nodiiller ve retikiilasyon siktir.
Hastalikta ¢ogu zaman kortikosteroid tedavisine c¢ok iyi yanit ile tam klinik ve

radyolojik iyilesme goriilmesine ragmen niiksler sik olarak goriiliir.

Lenfositik Interstisyel Pnémoni: Daha ¢ok kadinlarda goriiliir. Cogu zaman
Sjogren sendromu, HIV, disproteinemilere sekonder gelisir. Bununla birlikte
idiyopatik olarak da goriilebilir. Agirlikli YCBT bulgulari buzlu cam opasiteler, ince

cidarli perivaskiiler kist formasyonu ve bal petegi goriiniimiidiir (9).

C. Cevresel ve Mesleksel Nedenler

Cesitli maruziyetler OIP paternine yol agabilir.

Fibrotik HP: Klinik olarak pulmoner fibrozis igin risk faktdrleri olmayan
hastalarda OIP paterninin gelismis olmas1, klinisyeni pulmoner fibrozise neden
olabilecek diger otoimmiin, ¢evresel ve mesleksel etkenlerin yanmi sira HP’den de
siiphelenmeye yonlendirmelidir. Kuslarla temas, kiif veya organik toz maruziyeti
sorgulanmalidir. Hastali§a neden olabilecek bir maruziyetin arastirilmasi ile birlikte
BAL’da lenfosit oraninin %20 ile %30 arasinda bulunmasi, biyopsilerde seliiler
bronsiolit, gevsek non-kazeifiye graniilomlarin ve/veya peribronsioler interstisyumda
dev hiicrelerin goriilmesi fibrotik HP’yi destekleyen bulgulardir (64). YCBT de bal

peteginin {ist ve orta lobda daha fazla gézlemlenmesi, lobuler azalmig atenuasyon
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alanlar1 ile beraber hava hapis alanlarinin bulunmasi ve belirsiz sentrilobuler

nodiillerin gériilmesi fibrotik HP’yi destekleyen bulgulardir (4).

Mesleksel maruziyetlerden biri olarak asbestozis hastaligi gemi isciligi, asbest
madenciligi, kaynake¢ilik, yikim is¢iligi gibi mesleki nedenlerden kaynaklanabilecegi
gibi lilke genelinde ¢evresel faktorler etkisiyle de ortaya ¢ikabilir. Asbestozis YCBT
bulgular1 IPF’ye benzerdir, fakat eslik eden plevral Kalsifikasyonlar asbest
maruziyetinin  gostergesidir. Kesin tani, mesleki veya c¢evresel faktorlerin

belirlenmesinin yani sira, dokuda asbest mineralinin tespit edilmesi ile konulur (65).

D. Kombine Pulmoner Fibrozis ve Amfizem (KPFA)

En sik sigara icen erkek hastalarda goriiliir. Nefes darlhigi, iist loblarda
sentrilobiiler amfizem, alt loblarda fibrozisi ile birlikte gaz degisim anormallikleri
hastaligin en 6nemli 6zellikleridir. Hastalik iIP’in yeni smiflandirmasinda IPF nin bir
fenotipi olarak kabul edilmektedir. Bu hastalarda PH, IPF hastalarina gére daha sik

goriiliir ve mortaliteyi artiran 6nemli bir belirtegtir (4).

E. Langerhans Hiicreli Histiyositozis

Sigara igen gen¢ erkek hastada goriiliir. Tekrarlayan pnomotoraks hikayesi
vardir. YCBT de st loblarda nodiillerin eslik ettigi kistik hastalik ve bazal bolgenin

korundugu goriliir.

F. Sarkoidoz

Geng hastalarda ve multisistemik semptomlarla birlikteliginde sarkoidoz
diistiniilmelidir. YCBT de perilenfatik nodiiller ile birlikte iist loblarin tutulmasi,

lenfadenopati ve non-kazeifiye graniilomlar ile ayirt edilir.

G. Enfeksiyonlar

Ozellikle bagisiklig1 baskilanmis hastalarda viral, fungal veya mikobakteriyel
enfeksiyonlar interstisyel degisikliklere neden olabilir. Enfeksiyon dislanmadan IPF

tanisi konulmamalidir.
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H. ilaclar

Bazi ilaglar akciger toksisitesine ve OIP paternine yol agabilir: nitrofurantoin,
amiodaron, bleomisin, metotreksat. Hasta Oykiisiinde bu ilaglarin kullanimi
sorgulanmali ve ilag kesildikten sonra diizelme gozlenip gozlenmedigi

degerlendirilmelidir. YCBT ve SFT nonspesifiktir.

2.2.7. Komorbiditeler

IPF, ilerleyici bir hastalik olup, komorbiditeler ve alevlenmeler hastaligin
seyrinde &nemli rol oynamaktadir. Calismalar, IPF’de komorbiditelerin genel
popiilasyona kiyasla belirgin sekilde daha yiiksek oldugunu ve ¢ogu olguda ikiden
fazla komorbiditenin eslik ettigini gostermektedir (29,66,67). IPF ile yasam siiresi
arttikca daha sik goriilen ve yiiksek mortalite riskiyle iligkili en yaygin komorbidite

kardiyovaskiiler hastaliklardir.

Pulmoner Hipertansiyon (PH), pulmoner vaskiiler yatagin kiigiik damarlarin
etkileyen, progresif bir hastalik olarak IPF’de kétii prognoz ve mortalite ile belirgin
sekilde iligkilidir. Hastaligin toplam PH prevalansinin %36 ile %86 arasinda oldugu
saptannustir. IPF'deki PH olusumu hipoksemik vazokonstriiksiyon ve vaskiiler yatagin
ilerleyici fibrozisiyle olusan destriiksiyonuyla izlenmektedir (68). IPF’li bir hastada
PH siiphesini artiran bulgular arasinda presenkop veya senkop, kisa yliriime mesafesi,
%85’1in altinda oksijen satlirasyonu, goriintiileme ve spirometre ile uyumsuz siddetli
nefes darligi, belirgin sekilde diismiis DLCO (<%30), 6DYT sirasinda bozulmus kalp
hiz1 diizelmesi, yiiksek beyin natriiiretik peptid (BNP), BT'de pulmoner arter/aorta >1
orani, EKO’da artmis sag ventrikiil sistolik basinci ve disfonksiyonu ile sag kalp

bosluklarinda genisleme yer almaktadir.

KPFA, iist akciger bolgelerinde amfizem, alt bolgelerde ise subplevral fibrozis
ile belirginlesen bir hastaliktir (69). IPF’li hastalarin %8 ile %33’iinde tespit edilir.
IPF’li hastaya eslik eden amfizemi olanlarda obstriiksiyon, interstisyum ve vaskiiler
tutulumun gostergesi olarak da DLCO belirgin azalir ancak amfizem varhig: IPF’li
hastalarda vital kapasitedeki diismeyi maskeleyebilir (70). SFT’de DLCO diisiik,

psodonormal akciger voliimleri (amfizeme bagli hiperinflasyon) vardir.
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IPF hastalarinda akciger kanseri, genel popiilasyona kiyasla 5 ila 7 kat daha sik
goriilmektedir. Bu hastalarda akciger kanseri goriilme sikliginin %1 ile %48 arasinda
degistigi bildirilmektedir (66,71). ileri yas, erkek cinsiyet ve sigara kullanimi akciger
kanseri riskini artirirken, IPF'nin sigaradan bagimsiz bir risk faktérii oldugu
belirtilmektedir (72). Akciger kanserinin gelisiminde en olasi mekanizmalar arasinda
fibrozisin lenfatik tikanikliga yol agmasi, karsinojen birikiminin artmasi, savunma
mekanizmalarinin zayiflamasi ve genetik yatkinlik yer almaktadir (73). Tipik olarak
fibrozisin oldugu alt zonlarda nodiiler lezyonlar seklinde ortaya ¢ikar. IPF’li hastalarda
en yaygin goriilen akciger kanseri tiirii skuamoz hiicreli karsinomdur, bunu
adenokarsinom takip eder. Bu hasta grubunda akciger kanseri goriilme orant %1-74

arasinda degismekte olup, genel popiilasyona kiyasla %34 daha fazla saptanmaktadir.

IPF, kardiyovaskiiler hastaliklar agisindan bagimsiz bir risk faktorii olarak
degerlendirilmistir. En yaygin goriilen ritim bozuklugu atriyal fibrilasyon olup, diger
aritmiler %6-19 oraninda saptanabilir. Ayrica, konjestif KY (%4-26), koroner arter
hastaligi (KAH), serebrovaskiiler olaylar ve hipertansiyon (HT) da IPF ile iliskili
kardiyak sorunlar arasinda yer almaktadir (71,74,75).

Vendz tromboembolizm (VTE), IPF’li hastalarda %1-74 oraninda
gbzlemlenmekte olup, genel popiilasyona gore %34 daha yiiksek bir siklikta tespit
edilmektedir. IPF olgularinda VTE ¢aligmalarimi inceleyen tek metaanalizde, riskin 2
kat arttig1 belirlenmistir (76). IPF’1i hastalarda gastrodzofageal reflii hastalig1 %94’e
varan oranlarda goriilmektedir. Obstriiktif uyku apne sendromunun IPF’deki insidansi
ise %59-90 arasinda degismektedir. Gece Oksiirigi, ilag kullanimi, hipoksi ve
obstriiktif apneler uyku diizenini olumsuz etkileyebilir. Depresyon orant %21-49
arasinda degisirken, anksiyete oram %27-31 olarak bildirilmistir. Ayrica, IPF’li
bireylerde diyabetes mellitus (DM) goriilme siklig1 %10-42 arasinda degismektedir.
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Tablo 6. IPF’de Komorbiditeler

Pulmoner Komorbiditeler Ekstrapulmoner Komorbiditeler
Pulmoner hipertansiyon Gastro 6zofageal reflii hastalig
Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem Uyku ile iligkili hastaliklar
Venoz tromboembolizm Konjestif kalp yetmezligi
Akciger kanseri Koroner arter hastaligt

Depresyon ve anksiyete
Diyabetes mellitus

2.2.8. Tedavi

IPF, klinik seyri kisiden kisiye farklilik gosteren heterojen bir hastaliktir. Bazi
hastalar yillar boyunca stabil kalabilirken, bazilar1 hastalifin daha yavas ilerleyen bir
seyrini yasayabilir, bazilar1 ise hizla kotiilesebilir ve daha hizli bir ilerleme gosterebilir
(77). 1PF tedavisi hem farmakolojik hem de farmakolojik olmayan yaklasimlar:
icermelidir. Bu, semptomlari (0kstiriik, dispne, anksiyete) kontrol altina almak, mevcut
komorbiditeleri degerlendirmeyi ve tedavi etmeyi igerir. Bu hastalara semptom
kontrolii ve yasam konforunu artirmak i¢in palyatif bakim dnerilmektedir. Bu sebeple,
tedavi secenekleri her hasta i¢in kisisellestirilmis olmali ve multidisipliner konseylerin

verdigi kararlar rehberliginde yonetilmelidir.

IPF igin akciger nakli disinda heniiz kiiratif bir tedavi yoktur. IPF hastalarina
tan1 konuldugu anda hastalar akciger transplantasyonu i¢in yonlendirilmelidir. Orta ve
siddetli IPF’li tiim hastalarda kontrendike bir durum yoksa akciger nakli
diistiniilmelidir (78). Ciinkii ¢ogu hasta bekleme listesindeyken kaybedilmektedir.
Tedavide progresyonu yavaglatan, sagkalimi siiresinde artis sagladigi kanitlanan
antifibrotik tedaviler onerilmektedir (79). Sag kalim siiresi uzadik¢a, yasam kalitesinin

iyilestirilmesi ve eslik eden hastaliklarin yonetimi daha 6ncelikli hale gelir.

Son yillarda IPF tedavisinde, kortikosteroid, azatiopiirin, siklofosfamid gibi
immiin baskilayici ilaglar ve glutatyon, NAC(N-Asetil Sistein) gibi antioksidanlar,
interferon gama, etanersept, imatinib, varfarin gibi ilaglar ile iig¢lii kombinasyon
tedavileri (kortikosteroid, NAC ve azatiopiirin) arastirilmig, fakat bu tedavilerin etkisiz

oldugu ve yan etkilerinin hastaya zarar verebilecegi ortaya konmustur (80-83).
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2.2.8.1. Non-Farmokolojik Tedaviler

Uzun siireli oksijen tedavisi (USOT), IPF ve diger kronik solunum
hastaliklarinda yasam kalitesini iyilestirmek, giinliik fiziksel aktiviteleri daha kolay
hale getirmek ve hipoksemiye bagli gelisebilecek pulmoner hipertansiyonu (PH)
engellemek i¢in uygulanir. USOT, bu hedeflerle giinliik en az 15 saat uygulanmasi
Onerilen bir tedavi yaklasimidir ve dogru dozda kullanilmas1 tedavi basarisi agisindan
kritik ©nem tasir (84). Istirahat hipoksemisi olan IPF hastalarinda 2011
ATS/ERS/JRS/ALAT tanm1 ve yonetimi kilavuzlarina goére USOT onerilir (29).
Istirahat hipoksemisi olmasa da eforla desatiirasyonu olan IPF hastalarinda da oksijen
tedavisinin egzersiz kapasitesini ve dayaniklilik siiresini artirdigi, dispne skorlarini

azalttig1 bildirilmistir (85,86).

Pulmoner rehabilitasyon (PR), beslenme ve egitim onerileri, hastalik hakkinda
yapilan bilgilendirmeler ve psikososyal destek, IPF hastalarinin yasam kalitesini
iyilestiren Onemli yaklasimlar arasindadir (87). PR, semptomlar1 olan, egzersiz
kapasitesi azalmig, giinlik yasam aktivitelerinde sinirlamalar bulunan ve yasam
kalitesi diisen IPF hastalarinda, semptomlar1 hafifletmeye yardimeci olur ve yasam
kalitesini artirir (88). Giincel veriler, egzersize dayali PR programlarini IPF’li

hastalarda standart tedavinin bir pargasi olarak 6nermektedir (2).

Invaziv mekanik ventilasyona basvurulan IPF hastalarinda mortalite oldukca
fazladir (>%90) (89). Bu nedenle IPF’ye baglh solunum yetmezliginde mekanik
ventilasyon tercih edilmemelidir. Buna karsin nadir durumlarda akciger
transplantasyonuna koprii olarak mekanik ventilasyona basvurulabilir (53).
Transplantasyon zamanlamasiyla ilgili kesin bir veri olmamakla birlikte,
degerlendirme siirecinin haftalar veya aylar siirebilecegi ve bu siire zarfinda hastalik
progresyonunun olabilecegi gz 6niinde bulundurularak, hastalar transplantasyon igin
erken tesvik edilmelidir (29,90-92). Transplantasyon i¢in 65 yas alt1 hastalar oncelikli
olsa da yas kesin bir kontrendikasyon degildir.
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Bu stratejilere ilaveten sigaranin birakilmasi, influenza ve pnomokok
asilamasi, beslenme destegi ve hastalikla ilgili egitim de IPF hastasinin tedavi siirecine

dahil edilmelidir (90).

2.2.8.2. Farmokolojik Tedavi

Pirfenidon ve nintedanib IPF tedavisinde kullanilan antifibrotik ilaclardir.
Antifibrotiklerin, hastalik ilerlemesini yavaslatma, akciger fonksiyon kaybini dnleme
ve sagkalimi artirma konusunda etkili oldugu tespit edilmistir (81). Antifibrotik
tedavide yer alan her iki ilacin FVC diislislinli azalttig1 ve benzer etkileri oldugu
bilinmektedir (93). Ancak, bu iki ilag arasinda dogrudan karsilastirma yapilan bir
calisma bulunmamaktadir ve her ikisinin de fonksiyon kaybi tizerindeki etkileri benzer
oldugundan, kullanim agisindan birbirine stiinliigii yoktur (30). Antifibrotik ilaglar
icin belirli bir tedavi siiresi bulunmamaktadir (94). Antifibrotik ilag alan hastalarda
tedavi yanit1 ve tedaviye devam karar1 FVC ile degerlendirilir. Bu nedenle hastalar
SFT ile takip edilmelidir. Tedaviye baslandiktan bir y1l sonra, FVC'nin baslangica gore
stabil kalmasi veya %10'dan daha az azalma gosterilmesi, tedavinin basarili oldugunu

ve tedaviye devam edilmesi gerektigini isaret eder.

2.2.9. Alevlenme

IPF, ¢ogunlukla yillar iginde solunum fonksiyonlarinda diisiis seklinde
ilerleyici klinik seyir gosterse de bazi hastalarda giinler, haftalar i¢inde akut bir
solunumsal bozulma goriilebilmektedir (95,96). Hizli bir ilerleme goriildiigiinde ve
ozgiin tam kriterleri saglandiginda, bu durum 'IPF alevlenmesi' olarak tanimlanir.
[PF'de akut alevlenme, International Multidisciplinary Working Group tarafindan
'idiyopatik' ve 'tetiklenmis' olarak iki gruba ayrilmistir. IPF akut alevlenmesi, son 1
ayda dispne siddetinde ani bir artis ve yeni ortaya ¢ikan difiiz alveoler degisiklikler
(buzlu cam dansiteleri ve/veya konsolidasyonlar) ile karakterize edilmistir. Ayrica,
plevral eflizyon, pnomotoraks, pulmoner tromboemboli gibi parankim dis1 nedenlerin
ve izole K, pulmoner konjesyon gibi durumlarin dislanmas1 gerekmektedir (97). IPF
alevlenmesi, genellikle %5-10, hatta %40’a varan oranlarda goriilmektedir (19,97—
99). IPF alevlenmesi, yiiksek mortalite (ortalama yasam siiresi 3-4 ay) ve morbidite

nedeni olusturur (100).
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Akut alevlenme durumunda tedaviye en kisa siirede baslanmasi gereklidir;
ancak tedavi algoritmasi1 hakkinda net bir goriis birligi bulunmamaktadir. Genellikle
hastaneye yatis gerektirir. Tedavi Onerileri arasinda kortikosteroid tedavisi, oksijen
tedavisi, non-invaziv mekanik ventilasyon destegi, antibakteriyel ve antiviral ajanlar
bulunmaktadir (80).

IPF akut solunumsal kotiilesme
(tipik olarak 1 aydan kisa siire
icinde)

l

Parankim dis1 neden saptandi mi1?

H HAYIR

BT’de yeni eklenen bilateral EVET / \

EMES Akut alevlenme degil (alternatif

tanilar; 6rn. pndmotoraks,
plevral efiizyon, pulmoner
emboli

buzlu cam dansiteleri ve/veya .
konsolidasyon var mi? ( KY ve |:> IPF akut alevlenme
siv1 yiiklenmesi ile tam
aq]k]anamayan) Tet]klenmls akut alevlenme
(6rn. infeksiyon,
girisim/operasyon sonrasi, ilag
ﬂ HAYIR toksisitesi, aspirasyon)

Idiyopatik akut alevlenme
Akut alevlenme degil (alternatif (tetikleyici belirlenmemis)

tanilar; orn. infeksiyon,
aspirasyon, ilag toksisitesi,
konijestif KY)

BT: Bilgisayarli Tomografi , IPF :idiyopatik Pulmoner Fibrozis ,KY: Kalp Yetmezligi

Sekil 5. IPF Alevlenmesi Tan1 Algoritmasi

2.2.10. iPF ve Yasam Kalitesi

Yasam kalitesi, bir kisinin kendi yasamindan 6nemli oldugunu diisiindiigii
alanlardaki memnuniyetin “biitiinsel” degerlendirmesini ifade eder. Bu nedenle, bir
bireyin yasam kalitesinin belirli bir yonii disaridan bakildiginda 6nemli oSlgiide
bozulmus gibi goriinebilir. Ancak, eger bu durum bireyin kendi algisinda dnemsizse,
s0z konusu bozulma ya ¢ok az hissedilir ya da hi¢ fark edilmez. Diinya Saglik

Orgiitii'ne gore saglk, yalnizca diger yasam alanlari iizerinde etkili olmakla kalmaz,
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ayn1 zamanda bir¢ok yasam alaninmi da i¢ine alir. Saglik; fiziksel, zihinsel, duygusal,
sosyal ve ruhsal iyi olusu (veya bunun eksikligini) kapsayan bir biitiinliik sunar. STYK
ise hastaligin; hastanin beklentilerini, giinliilk yasamdaki hobilerini, gilinliik yasam

aktivitelerini yapabilme performansini nasil etkiledigini yansitir.

SIYK, bir bireyin saglk tarafindan etkilenebilecek yasam yonlerinden
duydugu memnuniyeti ifade eden bir terimdir. SIYK’nin 6l¢iimii, saglik veya
hastaligin bir hastanin yasami iizerindeki etkisinin "miktarlandirilmas1" olarak
tanimlanmustir. SITYK araglar1 genel 6zellikte olabilir ve birden fazla ortamda, hasta
veya saglikl1 popiilasyonlarda kullanilma avantajina sahiptir. Genel araglarin, IPF gibi
belirli bir rahatsizlig1 olan hastalara uygulandiginda hastalia veya duruma 06zgii
araglara gore degisime daha az duyarli olma olasilig1 vardir. Buna karsilik, hastaligin
benzersiz yonlerini (O6rnegin, semptomlar) genel araclarin yakalayamadigi i¢in
hastaliga veya duruma 6zgii araglarin degisime daha duyarli olma olasilig1 vardir

(101).

[PF'li hastalarda SIYK’ni 6lgmek icin hastalifa 6zgii bir 6lgiim yontemi
bulunmamaktadir. Ancak kronik solunum hastaliklar1 anketi, "kronik hava akimi
kisitlamas1" olan hastalar i¢in 6zel olarak gelistirilmis, solunuma 6zgii bir SIYK
degerlendirme aracidir. IPF'li hastalarin klinik takiplerinde ve bilimsel ¢alismalarda
kullanilmak tizere, altta yatan degisiklige duyarli, dikkatlice olusturulmus standardize
edilmis 6l¢iim yontemlerine ihtiyag¢ vardir. Yayimlanmis ¢aligmalara dayanarak, boyle
bir aracin fiziksel aktivite, dayaniklilik ve enerji, oksiiriik, nefes darligi, bagimsizlik,
duygusal saglik, destekleyici oksijen kullanimi ve taginmasi, aile liyeleriyle iliskiler ve
endiseler, hastaligin ilerlemesine dair beklentiler, finansal giivenlik, seyahat ve yagam

sonu gibi konular1 kapsayabilecegi ongoriillmektedir (3).

IPF'li hastalara en iyi tedavi ve biitiinciil bakimi saglamak igin hekimlerin,
hasta bakis acisiyla hastaligin yasamlarinin her yoniinii nasil etkiledigini anlamalidir
(102). iIAH'da SIYK, hem hastalar hem de yakinlar1 igin kaygi verici bir durumdur.
Hastalar, semptomlar, tedavi yan etkileri, hastaligin yol agtig1 solunum bozuklugu ve
fonksiyonel kisitlamalarin stirekli ilerlemesi nedeniyle yasam kalitesinde azalma

yasarlar.
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KSHA’ nin, 1994 yilinda Wijkstra ve arkadaslar1 tarafindan validasyonu
yapilmistir. Bu anket; dispne, emosyonel durum, bas edebilme, yetmezlik olmak iizere
4 alt bagliktan olusmaktadir. Dispne 6l¢iimii her hasta i¢in bireysellestirilmistir. Bu
Olciimde, hastadan nefes darligindan etkilenen 25 aktivite i¢cinden kendisi i¢in en
onemli bes giinliik aktivitesini segmesine olanak tanir. Anket gozlemci tarafindan
uygulanir. 20 soruluk bir ankettir. Sonuglar yedi basamakli likert skala tlizerinde
degerlendirilir. Toplam skor 140’tir. Yiiksek puanlar SIYK’nin olumlu ydnde
etkilendigini gostermektedir (103).

2.2.11. Degerlendirme Parametreleri

IPAQ, ilk pilot calisma 1998-1999 yillarinda yapilmistir. 2021 yilinda
Cukurova Medical Journal dergisinde yayimlanan makalede fiziksel aktivite anketinin
tiirkce versiyonunun gegerlilik ve giivenirligi Arzu Demircioglu tarafindan alinmistir
(104). Anket, dort kisa ve dort uzun form olmak iizere toplam sekiz versiyon halinde
tasarlanmistir. Calismamizda, bireysel olarak uygulanabilen 'son 7 giinii kapsayan' kisa
form tercih edilmistir. Bu kisa form, 7 sorudan olusmaktadir. Ug farkli alandaki
fiziksel aktivitenin siiresi ve siklig1 degerlendirilerek; is hayatinda, bos zamanlarda ve
ev i¢i ile ulasim esnasinda gergeklestirilen fiziksel aktiviteler (oturma, yiiriime, orta ve
yogun siddette aktiviteler) i¢in harcanan zaman o6l¢iilmektedir. Kisa formun toplam
skoru, yiirlime, orta ve yiiksek siddetli aktivitelerin siire (dakika) ve frekansinin (giin)
toplami1 dikkate alinarak hesaplanmaktadir. Aktiviteler i¢in gerekli olan enerji MET-
dakika skoru ile hesaplanir. MET (metabolik esdegeri) , istirahat metabolik hizinin
katlaridir. Ortalama bir birey ig¢in belirli bir aktivitenin metabolik hizi, istirahat
metabolik hizina oranlanarak hesaplanir. 1 MET, istirahat esnasindaki oksijen
tilketimine esittir. Ortalama olarak dakikada 200-250 mL oksijen harcandigindan, 2
MET'lik bir aktivite i¢in istirahat seviyesinin iki kati1 kadar, yani 500 mL oksijen
tiketimi gereklidir. MET viicut agirhiginin birimi basina gerekli oksijen tiiketimi
olarak ifade edilir (mL/kg/dk). 1 MET=3.5 mL/kg/dk’dir (105). Bu aktiviteler igin

belirli standart MET degerleri tanimlanmistir. Bunlar;
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Tablo 7. Aktivite MET degerleri

Oturma 1.5 MET
Yiiriime 3.3 MET
Orta Siddetli Fiziksel Aktivite 4.0 MET
Siddetli Fiziksel Aktivite 8.0 MET

MET : Metabolik esdegeri

Bu degerler kullamilarak giinliik ve haftalik fiziksel aktivite seviyesi

hesaplanmaktadir.

Tablo 8. Fiziksel aktivite hesaplanmasi

Yiiriime MET -dk/hafta 3.3 x yilirime dakikas1 x yiirime giin say1si

Orta Siddetli MET -dk/hafta | 4 x orta siddetli aktivite dakikasi x orta siddetli aktivite
gln sayis1

Siddetli MET -dk/hafta 8 x siddetli aktivite dakikasi x siddetli aktivite yapilan
giin say1s1

Toplam MET -dk/hafta (ylrtime + orta siddetli + siddetli) MET -dk/hafta

Bu stirekli skorlamaya ek olarak, elde edilen sayisal verilere dayanarak bir

siniflandirma gergeklestirilir. Buna gore ii¢ farkli aktivite seviyesi bulunmaktadir:

1. Inaktif: En diisiik fiziksel aktivite seviyesidir. Grup 2 ve 3'e dahil
edilemeyen durumlar inaktif olarak kabul edilir.
2. Minimal Aktif: Asagidaki kriterlerden herhangi birine uyanlar minimal

aktif olarak kabul edilir:

e 3 veya daha fazla giin, en az 20 dakika siddetli aktivite yapmak

e 5 veya daha fazla giin orta siddetli aktivite veya ylirimenin giinde en az
30 dakika yapilmasi

e Minimum 600 MET-dk/haftay1 saglayan 5 veya daha fazla giin, yiiriime

ve orta siddetli aktivitenin birlesimi.

27



3. Cok Aktif: Bu kategori, yaklasik olarak giinde en az bir saat veya daha fazla
orta siddetli aktiviteyi ifade eder. Bu seviye, saglikla ilgili yararlarin elde

edilmesi i¢in gereken diizeydir.

e Minimum 1500 MET-dk/haftay1 saglayan en az 3 giin siddetli aktivite
veya daha fazla giin
e Minimum 3000 MET-dk/haftay1 saglayan 7 veya daha fazla giin

yiirlime, orta siddetli veya siddetli aktivitenin birlesimi

LOA, ozellikle kronik oksiiriigii olan bireylerde Oksiiriigiin yasam kalitesi
tizerindeki etkilerini degerlendirmek ic¢in kullanilan bir ankettir. Bu anket, kisinin
Oksiirtigiintin, giinlilk yasamlar1 {izerindeki etkisini, genel sagliklarini, psikolojik
durumlarim1 ve sosyal yasamlarini son 2 hafta i¢inde nasil etkiledigini anlamaya
yardimci olur. 3 alt kategoriden (fiziksel, psikolojik, sosyal) ve 19 maddeden olusur.
Anketi hasta kendisi doldurur ve yedi birimli likert yanit skalasin1 kapsamaktadir
(1’den 7’ye kadar degisir). Kategorilerin puanlari, o kategoride yer alan sorularin
toplam puanlarmin, kategori igindeki soru sayisina boliinmesiyle belirlenir. Toplam
puan, ii¢ alandaki puanlarm birlestirilmesiyle elde edilir. Oksiiriigii az olan hastalar
daha yiiksek puanlar alirlar ve iyi yasam kalitesinin gdstergesidir. Ozetle LOA kisa ve
kolay uygulanabilir. Tekrarlanabilir bir ankettir. SIYK anketleriyle iyi validedir.
Hekimler i¢in kronik oksiirtigiin degerlendirilmesinde objektif bir 6l¢iim araci olarak

kullanilabilir.

mMRC, Donald A.Mabhler tarafindan 2015 yilinda 2.kez basilan ‘Dyspnea‘
kitabindan alinmistir. Solunum yolu hastaligi olan hastalar agisindan bakildiginda
nefes darligi, giinliik aktiviteleri gerceklestirme yeteneklerini kisitlayan en yaygin
semptomdur (106). Giinliikk yasam aktiviteleri sirasinda olusan nefes darligi

degerlendirilmek i¢in kullanilir.
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Tablo 9. MMRC Dispne Skalasi

MMRCO | Sadece agir egzersiz sirasinda nefesim daraliyor.

MMRC1 | Sadece diiz yolda hizli yiiriidiiglimde ya da hafif yokus ¢ikarken nefesim
daraliyor.

MMRC2 | Nefes darligim nedeniyle diiz yolda kendi yasitlarima gdre daha yavas
yuriimek ya da ara ara durup dinlenmek zorunda kaliyorum.

MMRC3 | Diiz yolda 100 metre ya da birkac dakika yiiriidiikten sonra nefesim daraliyor
ve duruyorum.

MMRC4 | Nefes darligim yiiziinden evden ¢ikamiyorum veya giyinip soyunurken nefes
darligim oluyor.

mMRC: Modifiye Medical Research Council Dispne Skalasi

6DYT, kisinin sert ve diiz bir zemin {lizerinde 6 dakika boyunca miimkiin
oldugunca yiiriimesi istenir ve birincil dl¢lim yiiriime mesafesidir. Sik geri doniisleri
ve bu siirecte zaman kaybin1 6nlemek adina 30 metrelik parkurda yapilmasi onerilir.
Yiirliylis bandinda yapilmasi onerilmez. 6DYT, hastalarin yiirime mesafeleri metre
cinsinden, tansiyon arteriyel ve oksijen satiirasyonu, nabiz degerleri test baglangici ve
bitiminde % olarak kaydedildi. 6DYT giinliik faaliyetlerin egzersiz seviyesini yansitir.
2002 yilinda ATS tarafindan protokolii standartlagtirmak amaci ile bir kilavuz
hazirlanmis 2014 yilinda ERS/ATS tarafindan ayni yazili talimatlar igeren teknik
standartlar giincellenmistir. 2002 klavuzu baslangi¢ ve bitiste SpO: l¢iimii 6nerirken
2014 ERS/ATS klavuzu yiiriiyiis siiresi boyunca devamli pulse oksimetre takibi

onermektedir (107). Azalan ylirlime mesafesi, prognozu gosteren 6nemli bir belirtegtir.

Ust ekstremite kapasitesinin ve el kavrama kuvvetinin degerlendirilmesinde,
6PBRT kullanildi. Pegboard, her iki kenara dikey pozisyonda 5’er cm aralikli
deliklerden olusan ve her iki dikey sirasinin uzakligr 57 cm olan egzersiz tahtasidir.
Kisilerin oturur pozisyonda omuz hizasina denk gelen araliga ¢ubuk yerlestirilir, 20
cm yukarisina ikinci ¢ubuklar yerlestirilir. Toplam 4 tane 15 cm ¢ubuk ve toplam 20
tane halkadan olusur (validasyona uygun, her halka 50 g (yarim ons) agirhiginda
halkalar kullanmistir). Hastalar kol destegi olmayan sandalyede oturtulur. Hastalar,
gercek testten Once bir dakika boyunca halkalar1 tutmayi kavrayarak ve hareket
ettirerek teste alistirma yaptirilir. Hastalardan 6 dakika i¢inde miimkiin oldugu kadar
cok sayida halkay iistteki iki cubuga ve tekrar asagiya dogru her iki elini ayni1 anda

kullanarak hareket ettirmesi istenir. Toplam skor, 6 dakikalik siire boyunca toplam
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hareket ettirilen halkalarin sayisidir. 6PBRT artilar1; gerceklestirilmesi kolay, basit ve
ucuz ekipman gerektirir. Desteksiz bir kol egzersizi testi kullanarak kol egzersiz
kapasitesini 6lgmek giinliik aktiviteleri daha iyi yansitabilir. Eksileri; sadece omuz

fleksiyonunu igerir, iyi parmak becerisi gerektirir.

Sekil 6. Peg Board Ring Tahtas1 - Halkalar ve Cubuklar
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. CALISMA SEKLi

Calismamiz, Saglik Bilimleri Universitesi (SBU) Ankara Atatiirk Sanatoryum

Egitim ve Arastirma Hastanesi Bilimsel Calismalar Etik Kurulu’nun 23.11.2023-

23.12.2024 tarihleri arasinda ve 2826 karar numarali izni ile yapilan prospektif

tanimlayici bir ¢aligmadir.

3.2. CALISMA GRUBU

Calismamiza SBU Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi

23.11.2023-23.12.2024 tarihleri arasinda servislerde takip edilen ve ayaktan

poliklinige basvuran yeni tan1 alan 47 IPF’li hasta alind1.

3.2.1. Calismaya Dahil Edilme Kriterleri

18 yas ustii

Yeni tan1 alan, tedavi almamuis IPF hastalar

3.2.2. Dislama Kriterleri

IPF ile akciger kanser birlikteligi olan hastalar

IPF alevlenmesi olan hastalar

Egzersiz testi yapmaya engel ortopedik (omuz, kalga artriti veya bursit gibi),
ndrolojik (serebrovaskiiler olaylar sekeli, parkinson hastalig1 veya brakial
monoparezi gibi), kardiyak hastalig1 olan hastalar

Bilissel fonksiyon kayb1 nedeniyle anketleri tamamlayamayacak durumdaki

hastalar ¢alismaya dahil edilmedi.

3.3. CALISMA PROTOKOLU

Calismamiz  23.11.2023-23.12.2024 tarihleri arasinda biyopsi ve/veya

radyolojik goriintiileme ydntemleri ile IPF tanis1 alan ve heniiz tedavi almamis

hastalardan olusturuldu. Calismamizda hastanin yas, kilo, boy, viicut kitle indeksi

(VKI), sigara durumu ve sigara kullanim 6ykiisii, komorbidite varhg (KOAH, astim,
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HT, DM, KAH, diger hastaliklar), mMRC skoru, fizyolojik olarak solunum fonksiyon
ve difiizyon testleri, %FEV1, FEV1 Litre, %FVC, FVC Litre, %DLCO, DLCO Litre
ve DLCO/VA ve kardiyak acidan EKO bulgulari; ejeksiyon fraksiyonu (EF),
pulmoner arteriyel sistolik basinca (sPAB) bakildi. Hastalara 6DYT ve 6PBRT yapildu.
6DYT ve 6PBRT de; Oncesi ve sonrasi nabiz, satiirasyon, tansiyon arteriyel degerleri
ve 6DYM’nin metre cinsinden degeri kaydedildi, 6PBRT de hareket ettirilen toplam
halka sayis1 nihai skor olarak arastirmaci tarafindan kaydedildi. LOA, IPAQ,

KSHA nin hasta tarafindan doldurulmasi saglandi.

Hastalarin semptomlarindan; oksiiriigii LOA ve nefes darligimi mMRC ile,
giinliik fiziksel aktivitelerini IPAQ ile, egzersiz kapasitelerini 6DYT ve 6PBRT ile,
yasam kalitelerini KSHA ile degerlendirdik.

Hastalarin demografik ve semptomatik 6zellikleri, solunum fonksiyon testleri
ve karbonmonoksit difiizyon kapasiteleri, EKO incelemeleri, 6DYT ve 6PBRT
kaydedilerek, bu parametrelerin KSHA ile degerlendirilen SIYK’ne etkisi ¢oklu

dogrusal regresyon analizi yapilarak incelendi.

3.4. ISTATISTIKSEL YONTEMLER

Calisma kapsaminda elde edilen veriler IBM SPSS Statistics for Windows,
Version 21.0 (Armonk, NY: IBM Corp. IBM Corp. Released 2013) programinda
analiz edilmistir. Sayisal degiskenlerin dagilimi Shapiro-Wilk testi ile incelenmistir.
Degiskenlerin 6zetlenmesinde frekans (yiizde), ortalamatstandart sapma, ortanca
(minimum, maksimum) degerlerinden uygun olan tanimlayici istatistikler verilmistir.
Degiskenler arasi iligkiler Point biserial ve Spearman korelasyon analizi ile test
edilmistir. Yasam kalitesi iizerine etkisi oldugu klinik olarak 6ngdriilen bagimsiz
degiskenlerin etkisinin incelenmesinde ¢oklu dogrusal regresyon analizi yapilmistir.

[statistiksel analizlerde anlamlilik diizeyi p<0.05 olarak almmustir.
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4. BULGULAR

23 Kasim 2023 ile 23 Aralik 2024 tarihleri arasinda SBU Ankara Atatiirk
Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde IPF tanili 82 hasta prospektif olarak
incelendi. Bu hastalardan 17’sine ila¢ baslanmasi, 3 hastanin ¢alismaya katilmak
istememesi ve 15 hastada da komorbidite varligi nedeniyle (akciger kanseri, BDH, KY

olmasi) 35 hasta ¢alisma dis1 birakilmistir. Sekil 7°de sematize edilmistir.

IPF tanili hastalar prospektif olarak incelendi

n=82
Calismaya dahil Calismaya dahil
edilmeyen hasta edilen hasta
n=35 n=47
[lag baslanmus
n=17

g

[ Ek komorbidite varligi J

n=15

U

Caligmaya katilmak
istememesi

Sekil 7. Incelenen Hastalar

Calismamizda yer alan 47 hastanin %78.7’si (n=37) erkek, %?21,3 (n=10)
kadin hastaydi. Tan1 yas1 57 ile 85 arasinda degismekte olup, ortalama tani yasi
69.79+6.72 y1l ve ortanca yas 69’dur. Ortalama tan1 yas1 kadin hastalarda 66.38+5.85,
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erkek hastalarda 70.32+6.76 olarak saptandi (Tablo 10). Hastalarm VKI ortalama
27.61+4.01 kg/m? idi, minimum 19.61 kg/m? iken maksimum 42.67 kg/m? idi.

@ Kadin

Sekil 8. Cinsiyet Dagilimi

Tablo 10. Hastalarin Cinsiyete Gore Yas Ortalamalari

Ort. Ss
Kadin 66,38 5,85
Erkek 70,32 6,76
Total 69.79 6,72

Ort.: Ortalama Ss:Standart sapma

Tablo 11. VKi’ne Smiflandirma

VKI (kg/m?) n %
18,5-24,9 14 29,78
25-29,9 20 42,55
>30 13 27,65

VKI: Viicut Kitle indeksi

Hastalarin %23.4’tinde (n=11) komorbiditesi yoktu. Komorbiditesi olan
hastalarin; %58.3’linde (n=21) HT , %55.6’sinda (n=20) DM, %44.4’linde (n=16)
koroner arter hastaligi (KAH), %19.42’sinde (n=7) benign prostat hipertrofisi (BPH),

34



%11.1’inde (n=4) KOAH, %]11.1’inde (n=4) guatr, %?5.6’sinda (n=2) atriyal
fibrilasyon (AF) , %2.8’inde (n=1) astim ve %16,8’sinde (n=6) diger hastaliklar
goriilmekteydi. Tablo 12’de hastalarin  tanimlayict  6zelliklerinin ~ dagilinm

gosterilmistir.

Tablo 12. Tanimlayici Ozelliklerin Dagilimi

n %
Yas (yil) Medyan (Min-Maks); Ort+Ss 69(57-85)  69.79+6.72
Cinsiyet Erkek 37 78.7
Kadmn 10 21,3
HT 21 58,3
DM 20 55,6
Komorbidite* KAH 16 44 4
BPH 7 19,4
KOAH 4 111
Guatr 4 114
AF 2 5,6
Astim 1 2,8
Diger 6 16,8

*Birden ¢ok komorbidite goriilmektedir. AF:Atriyal Fibrilasyon , BPH:Benign prostat hipertrofisi,
DM: Diyabetes Mellitus, HT: Hipertansiyon, KAH: Koroner Arter Hastaligi, KOAH: Kronik Obstriiktif
Akciger Hastaligi, Ort.: Ortalama, Ss:Standart sapma

Hastalarin %80.9°u (n=38) sigara i¢gmisti. Tan1 aldiktan sonra sigara icmeye
devam eden hastalar %26.3 (n=10) ve hastalarin ortalama sigara birakma siiresi
19.49£14.58 yildi (minimum 0.8 yil-maksimum 48 yil). Hastalarin sigara dykiisii
ortalama 33.55+ 21.79 p/yildi (minimum 5 p/yil - maksimum 100 p/yil). Kadin
hastalarin %60°1 (n=6) erkeklerin ise %86,5’1 (n=32) sigara i¢cmekteydi. Hastalarin
sigara kullaniminin cinsiyet dagilimi Tablo 13’te gosterilmektedir. Hastalarin

dispnesi, mMRC dispne skorlamasi ile degerlendirildi. Tablo 14’te gosterilmektedir.
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Tablo 13. Cinsiyete gore Sigara Kullanimi

Cinsiyet / Toplam Sigara Oykiisii
Var Yok
Erkek % (n) %86,5 n=32 %13,5 n=5
Kadm % (n) %60 = %40 n=4
Total % (n) %080.9 n=38 2019.1 n=9
Tablo 14. Hastalarin Tan1 Anindaki mMRC
Semptom n %
0 5 10.6
1 27 57.4
2 9 19.1
mMRC 3 3 6.4
4 3 6.4
Total 47 100
mMRC: Modifiye Medical Research Council Dispne Skalasi
Tablo 15. Hastalarm Klinik Degiskenlere Ait Tanimlayici Istatistikler
Degisken Ortanca (min; maks) Ort£SS
FEV1 (%) 94 (47; 123) 91.96+21.19
FEV1 (Litre) 2.29 (0,64-4,39) 2,33+0.71
FVC (%) 85 (38,0-121,0) 82,94 £ 2251
FVC (Litre) 2,57 (0,66-4,80) 2,67 +0.85
FEV1/FVC 86 (61,0-99,80) 86,99 + 8.35
DLCO (%) 65 (44,0-132,0) 66,26+21.04
DLCO (Litre) 5,03 (2,43-10,69) 5,16+1.77
DLCO VA (%) 86 (42,0-132,0) 86,87+22.63
DLCO VA (Litre) 1,16 ( 0,56-3,12) 1,22 +0.46

6DYM
6DYM (beklenen)
6PBRT sonug¢

345 (90-480)
461 (360-667)
200 (139-309)

336,87 £86,86
473,36 £52,23
203,19 +42,23

EF (%) 60 (45,0-65,0) 57,46 + 5,25
SPAB (mmHg) 26 (15,0-80,0) 28,26 £10.11
LOA 17,57 (5,57-21,0) 16,21+ 4.19
KSHA 101 (39-138) 95,68 +24.21
IPAQ 462 (0-8013) 1055,29+ 1583.85
IPAQ 7 3780 (630; 8820) 3945.45+1839.53

DLCO: Karbonmonoksit Difiizyon Kapasitesi, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, FEV1: Birinci Saniyedeki
Zorlu Vital Kapasite, FVC: Fonksiyonel Vital Kapasite, IPAQ: Uluslararas: Fiziksel Aktivite Skoru,
IPAQ 7:Anketin 7.sorusu, KSHA: Kronik Solunum Hastaliklar1 Anketi,maks:Maksimum,
min:Minimum mMRC: Modifiye Medical Research Council, Ort.: Ortalama, sPAB: sistolik Pulmoner
Arter Basinc1,SpO2: Oksijen Satiirasyonu, Ss: Standart sapma, LOA: Leicester Oksiiriik Anketi,
TA:Tansiyon Arteriyel, VA: Alveoler Voliim, 6DYM: 6 dk Yiirlime Mesafesi, 6DYT: 6 dk Yiiriime
Testi, 6PBRT :6 dk Pegboard Ring Testi
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LOA skoru kadilarda ortalama 14,13 , erkeklerde 16,78 idi. Hastalarin IPAQ
skoru ortancasi 462 (min=0; maks=8013) olarak elde edildi (Tablo 15). IPAQ skoru
kategorisinde dagilim su sekilde idi: Hastalarin %59.6’s1 inaktif, %29.8’1 minimal
aktif ve %10.6°s1 ¢cok aktiftir. sPAB degeri 36 ve listliinde olan 5 hasta (%10.6) vardi.

Tablo 16. Hastalarin IPAQ Skoru Kategori ~ Tablo 17. Hastalarin Tan1 Aninda

Dagilimi sPAB Degerleri
KATEGORI sPAB (mmHg)
co Total
; .. | Minimal Cok Total
Inaktif Aktif Aktif <36 >36
n 28 14 5 47 n 42 5 47
% | 59,6 29,8 10,6 100 % 59,6 29,8 100

sPAB:Sistolik Pulmoner Arter Basinci

[stirahatte desatiire olduklari igin 5 hastaya egzersiz testleri esnasinda oksijen
destegi verilmesine ragmen 6DYT sonunda bu 5 hasta <%88 desatiire olurken,
6PBRT sonunda sadece 1 hasta <%88 desatiire oldu. 42 hasta ise oda havasinda

egzersiz testlerini tamamladi.

6DYM ortancast 345 metre (min=90; maks=480), ortalamasi 336.87+86.86
metreydi; beklenen yiiriime mesafesi ortancasi 461 metre (min=360; maks=667),
ortalamas1 473.36+52.23 metre olarak elde edilmistir. Hastalar beklenen yliriime
mesafesine gore %52.16+£53.04 daha az mesafe katettiler. Elde edilen sonuglar ile

beklenen 6DYM sonucu arasinda istatiksel olarak fark saptandi (p<0.001).

6PBRT skoru ortancasi 200 halka (min; 139; maks= 309) ve ortalamasi
203.194+42.23 halkadir. Oksijen satiirasyonu, nabiz, sistolik ve diyastolik tansiyon
degerleri yiirtime testi ve 6PBRT testi 6ncesi sonrasi karsilastirma sonuglar1 ve fark
degerleri Tablo 18’de verilmistir. Tiim degerlerin test sonrasinda anlamli diizeyde

degisim gosterdigi belirlenmistir (p<<0.001).
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Tablo 18. 6DYTve 6PBRT Sonuglar

Once Sonra Fark (Oncesi-
Degisken Sonrasi) p-degeri
Ortanca Ortanca Ortanca
(min; maks) | (min; maks) (min; maks)
Ort+SS Ort£SS Ort+SS
Oksijen 94 (87; 98) 90 (74; 97) 4.0 (-3.0; 18.0) <0.001
satiirasyonu | 94.26+2.21 88.91+5.46 5.34+4.49
6DYT Nabiz 82 (57 ;112) 102(73;153) -17 (-48; 5) <0.001
85,74+14,88 | 104,40+16,03 -18,66+12,80
Sistolik 120 (100;152) | 130(100; 174) -10 (-37; 14) <0.001
Tansiyon 121,26+9,68 | 129,53+14,07 -8,28+10,80
Diyastolik 80 (60 ;100) 80(67; 110) -10 (-30;10) <0.001
Tansiyon 78,30+8,10 85,66+10,51 -7,36+11,43
Oksijen 95 (87; 98) 94 (82; 98) 1.0 (-5.0; 11.0) <0.001
satiirasyonu | 94.68+2.07 93.32+2.77 1.36+2.45
6PBRT Nabiz 80(62;123) 89(60;130) -8 (-35;7) <0.001
80,72+13,18 90,23+2,77 -9,51+8,47
Sistolik 120(84-151) | 129(100;163) -10 (-40;21) <0.001
Tansiyon 120,62+13,28 | 129,51+14,09 -8,89+10,37
Diyastolik 80(62;107) 90(67;110) -8 (-20;16) <0.001
Tansiyon 81,62+10,01 88,68+10,05 -7,06+£7,97

Ort.: Ortalama , Ss:Standart sapma , 6DYT :6 dk Yiiriime Testi, 6PBRT :6 dk Pegboard Ring Testi

SIYK’nin degerlendirildigi KSHA toplam skoru 140’tir. Yiiksek puanlar

SIYK’nin olumlu yénde etkilendigini gostermektedir (103). Hastalarimzin KSHA

toplam skorunun ortalamast 95,7+ 24,2 idi. KSHA toplam skoru ve iliskili oldugu

parametreler arasindaki sonuglar Tablo 19’da gosterilmistir.

KSHA toplam skoru ile yas, sigara Oykiisii arasindaki negatif korelasyon

istatistiksel olarak anlaml degildi sirasiyla (r=-0.038,p=0.798; r=-0.025 p=0.870).

mMRC skoru ile KSHA toplam skoru arasinda istatistiksel olarak negatif

yonde orta diizeyde iliski saptandi (r=-0.594 p=0,001). Hastalarin giinliik yasam

aktiviteleri sirasinda olusan nefes darlig1 arttikca yasam kalitesi azalmaktaydi.

Hastalarin KSHA toplam skoru ile erkek cinsiyet ile negatif yonde zay1f iliski

olup, istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (r = -0.303 p=0,038).
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Hastalarin KSHA toplam skoru ve DLCO (Litre), 6DYM, 6PBRT arasinda
zayif, ancak istatistiksel olarak anlamli bir iligski bulundu (p <0,05).

Hastalarm KSHA toplam skoru ile LOA arasinda giiglii ve istatistiksel olarak
anlamli bir korelasyon saptandi (r=0.907 p=0,000).

Tablo 19. KSHA Skoru Ile Iliskiler

KSHA skoru |
Degiskenler Korelasyon katsayisi p-degeri
Cinsiyet -0.303 0.038
Yas -0.038 0.798
VKi 0,006 0,966
Sigara Oykiisii -0.025 0.870
Komorbidite -0.083 0.580
mMRC -0.594 <0.001
FEV1 (%) 0,052 0,730
FEV1 (Litre) 0,215 0,147
FVC (%) 0,069 0,643
FVC (Litre) 0,203 0,171
FEV1/FVC -0,027 0,860
DLCO (%) 0,267 0,069
DLCO (Litre) 0.343 0.018
DLCO/ VA (%) 0.283 0.054
DLCO/ VA (Litre) 0,172 0,248
6DYT SpO: farki 0,107 0,475
6DYT nabiz farki -0,265 0,071
6DYT sistolik TA farka -0,133 0,372
6DYT diyastolik TA farki 0,271 0,066
6DYM 0.338 0.020
6PBRT SpO: farki -0,053 0,723
6PBRT nabiz farki -0,022 0,883
6PBRT sistolik TA farka -0,165 0,268
6PBRT diyastolik TA fark: 0,074 0,621
6PBRT sonug 0.342 0.019
EF 0,143 0,339
sPAB 0,073 0,624
LOA 0.907 0.000
IPAQ 0.280 0.057
IPAQ 7 -0.102 0.496

DLCO: Karbonmonoksit Diflizyon Kapasitesi, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, FEV1: Birinci Saniyedeki
Zorlu Vital Kapasite, FVC: Fonksiyonel Vital Kapasite, IPAQ: Uluslararasi Fiziksel Aktivite Skoru,
IPAQ 7:Anketin 7.sorusu, KSHA: Kronik Solunum Hastaliklar1 Anketi, mMMRC: Modifiye Medical
Research Council, sPAB: sistolik Pulmoner Arter Basinci, SpO2: Oksijen Satiirasyonu, LOA: Leicester
Oksiiriik Anketi, TA:Tansiyon Arteriyel, VA: Alveoler Voliim, VKI:Viicut Kitle indeksi, 6(DYM: 6 dk
Yiiriime Mesafesi, 6DYT: 6 dk Yirtime Testi, 6PBRT :6 dk Pegboard Ring Testi
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Tablo 20. Coklu Dogrusal Regresyon Analizi

Model 1 Model 2

R?=0,894 R?=0,876
Degiskenler Beta | Std(beta) | p-degeri Beta | Std(beta) p-degeri
Sabit 2,670 0,894 42,910 <0,001
Cinsiyet -6,787 -0,116 0,059
Yas 0,567 0,157 0,013
VKI -0,649 -0,107 0,070
Komorbidite -7,906 -0,140 0,030
mMMRC -9,700 -0,189 0,004 -5,121 -0,210 0,004
6PBRT sonug -0,086 -0,150 0,041
LOA 4,966 0,860 0,000 4,714 0,816 0,000
IPAQ 0,002 0,150 0,022

IPAQ: Uluslararasi fiziksel aktivite skoru, mMRC: Modifiye Medical Research Council, 6PBRT :6 dk
Pegboard Ring Testi, LOA: Leicester Oksiiriik Anketi, VKI:Viicut Kitle Indeksi
Model 1: R?=0,894 (mMRC 2 ve iizeri grup ile bakild1) ve Model 2: R?=0,876

Belirlenen klinik degiskenlerin KSHA toplam skoru iizerine olusturulan
regresyon modelleri sonuglar1 tablo 20’de verilmistir. Backward model 1’e gore
SIYK’ne etki eden faktorlerin mMRC > 2 olanlar gruplandirilarak bakildiginda en
belirleyici olanlarm yas , mMRC , komorbidite , LOA skoru oldugu, model 2’de tiim
hastalar modele dahil edilip bakildiginda SITYK ne etki eden faktdrlerin sirastyla; LOA
skoru, mMRC, 6PBRT, IPAQ oldugu saptandi. Iki modelin agiklayici katsayist

benzerdi.

Modeldeki diger degiskenler sabit tutuldugunda LOA skorundaki 1 birimlik
artis KSHA toplam skorunda yaklasik 4.763 birimlik artisa neden olmaktaydi. mMRC
skoru 2’nin altinda olanlarda KSHA skoru daha yiiksek saptandi (p<0,001).
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S. TARTISMA

IPF, nedeni tam olarak bilinmeyen, zamanla ilerleyen ve kétii seyreden kronik
bir akciger hastaligidir. Akciger dokusunda fibrozise ve nefes almay1 zorlastiran kalict
hasarlara yol agar. Zamanla solunum yetmezligine kadar ilerleyebileceginden, hastalar
giinliik yasam aktivitelerinde giderek artan zorluklar yasayabilir. Nefes darligi ve
okstiriik, basit fiziksel aktiviteleri bile yorucu hale getirebilir ve yasam kalitesini
olumsuz etkileyebilir. Son yillarda IPF ve SIYK arasindaki iliskiye dair farkindalik
artsa da, bu konuya odaklanan aragtirmalar oldukca sinirlidir. Biz de ¢alismamizda,
IPF tamili hastalarda SIYK'ye etki eden faktorleri arastirmayr hedefledik. Bu
arastirmay1 yaparken IPF'ye ozgii SIYK anketleri eksikligi nedeniyle, IiPF
caligmalarinda da siklikla kullanilmis olan, obstriiktif akciger hastaliklar1 i¢in
gelistirilmis KSHA kullanildi. KSHA toplam skoru 140 olup yiiksek skorlar yasam
kalitesinin daha iyi oldugunu gosterirken, hastalarimizin KSHA toplam skorunun
ortalamasi 95,7+24,2 olarak bulundu. Tan1 aninda hastalarimizin STYK olumsuz yonde
etkilenmisti. Tan1 konulma siiresinin 1 yildan uzun olmasi, 1 yildan kisa olmasina gére
progresyonsuz sagkalimin daha kotii olmasi ile iliskilendirilmistir (p=0,004) (108).
Hastalarimizin SIYK ile erkek cinsiyet, DLCO (Litre), 6DYM, 6PBRT skoru, LOA

arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p<0,05).

IPF her yasta goriilsede 5-6. dekadda daha sik goriilir. TTD’nin bir
calismasinda, IPF tamis1 alan hastalarin ¢ogunlugunun erkek oldugu ve yas
ortalamasinin 66+8.4 yil olarak saptanmustir (111,112). Calismamizda, hastalarin
ortalama tani yast 69,79+6,72 idi. EQ-5D (EuroQol bes boyutlu anket) , WHO-5
(Diinya Saglik Orgiitii-5 Refah Endeksi) ile yapilan ¢alismalarda yash IPF hastalarinda
SIYK daha diisiik oldugu izlenmis (111). Calismamizda KSHA toplam skoru ile yas

arasinda negatif korelasyon mevcuttu (r= -0.038).

IPF bilindigi iizere erkek cinsiyet baskinligi olup ¢alismamizda da 47 hastanin
%78.7’sini (n=37) erkek hastalar olusturmaktaydi. Faverio ve ark.’nin yaptigi
calismada kadin cinsiyeti %21.1 olarak bulmuslar (112). Calismamizda da kadin

cinsiyeti %21,3 ile literatiirle uyumlu bulundu. Isveg'te 292 hasta ile cinsiyet
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farkliliklar1 tizerine yapilan kohort ¢alismasinda yasam kalitesine King's Brief
Interstisyel Akciger Hastaligi (K-BILD) anketi ile bakilmis olup toplam K-BILD skoru
ile psikolojik, dispne-aktivite skorlar1 alt bagliklarinda cinsiyetler arasinda fark
gdriilmemesine ragmen (p >0,05) (113) IPF’de cinsiyetler arasindaki bu farkliliklarin
SIYK velveya dispneyi etkileyip etkilemedigine dair yeterli sayida caligma
bulunmamaktadir. Cinsiyetin SIYK ’ne etkisini inceleyen ¢alismada, erkekler fiziksel
saglik agisindan ruhsal sagliga gore daha fazla yasam kalitesi kaybindan etkilenmistir.
Son arastirmalar, IPF’li kadinlarin erkeklere kiyasla daha iyi sag kalim oranina ve daha
yavas fizyolojik ilerlemeye sahip oldugunu gostermistir (114). Bizim ¢alismamizda

erkek cinsiyet ile SIYK arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0,038).

Retrospektif yapilan bir aragtirmada ortalama VKI 27,92 + 531 olarak
bulunmus (115) Faverio ve ark.’nin ¢alismasinda VKI 27,64 kg/m? saptanmus (112).
Calismamizdaki hastalarin VKI ortalama 27.61+4.01 kg/m? ile benzerdi. Aymni
calisgmada hastalarin  %71,7°s1  sigara i¢iyordu ve sigara p/yi1l ortalamasi
33,96+28,12°ydi (115). Calismamizdaki hastalarin % 80.9’u sigara igmekte olup ve
ortalama sigara p/yil 33.554+21.79 bahsedilen g¢alisma ile benzerdi. Calismamizda
sigara Oykiisi arttikgca KSHA skoru azalmustir, negatif yonde korelasyonu mevcut olup

istatistiksel olarak iliski saptanmamustir (r=-0.025 p=0.870).

IPF’1i 300 hastanin mMRC ile STYK ni etkiledigini arastiran bir makalede en
¢ok goriilen komorbiditeler %42 HT, %25 KAH, %20 DM olarak goriilmiistiir (116).
IPF, cesitli kardiyak komorbiditeler ve neden artis gosterdigi belirsiz olan DM
prevalansi ile iliskilidir (66,117). Prior TS ve ark.’min ¢ok merkezli prospektif
aragtirmasinda, baslangicta daha az komorbiditesi bulunan hastalarin daha iyi egzersiz
kapasitesine ve daha az dispneye sahip olmasinin, SIYK iizerinde olumlu bir etkisi
oldugu belirlenmistir (118). Bizim ¢alismamizda da en ¢ok goriilen komorbiditeler
%58.3’tinde HT, %55.6’sinda DM, %44.4’tinde KAH goriilmiis olup literatiir ile

benzer dzelliktedir ve komorbiditeler calismamizda SIYK ile iliskili bulunmustur.

IPF’li 90 hastanin degerlendirildigi prospektif bir ¢alismada ortalama FEV1
(Litre) 2,38+0,67, FVC (Litre) 2.89+0,81, FEVI/FVC 86,07+11.6 olup (112)
calismamizda FEV1(Litre) 2,33 + 0.71, FVC (Litre) 2,67 = 0.85 FEVI/FVC 86,99+
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8,35 ile benzer ¢ikti. Chang ve arkadaslarinin ¢alismasina gore, yasam kalitesini
Olemek icin kullandiklar1 St. George Solunum Anketi (SGRQ) toplam skorunun, FVC,
FEV1, DLCO ve 6DYM sonugclar ile istatistiksel olarak negatif yonde anlamli bir
iliski gosterdigi, dispne skoru ile ise pozitif yonde anlamli bir iligki saptandig
bulunmustur (119). Bizde calismamizda KSHA ile degerlendirdigimiz SIYK’ni
DLCO (Litre), 6DYM arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0,05) ve
mMRC skoru ile KSHA toplam skoru arasinda istatistiksel olarak negatif yonde iligki
saptandi. Hastalarin giinliik yasam aktiviteleri sirasinda olusan nefes darlig1 arttikga

yasam kalitesi azalmaktaydi.

6DYT; KY, PH ve KOAH dahil olmak tizere cesitli kalp ve akciger hastaliklari
olan hastalarin fonksiyonel durumunu degerlendirmek i¢in yaygin olarak kullanilan
pratik ve giivenilir bir egzersiz toleransi ol¢iisiidiir. IPF hastalarinda cinsiyetin
SYIK ne etkisini arastiran ¢alismada erkekler ortalama 6DYM 365 metre, kadinlar
ortalama 348 metre mesafe katetmislerdir (114). Calismamizda da erkek hastalarin
6DYM ortalamas: 345 metre olup, kadin hastalar 6DYM ortalamas: 307 metre ile
benzerdi. Uzer ve ark.’nmn yaptig1 tedavi almayan 88 IPF hastasinin ¢ok merkezli
gozlemsel bir calismada 6DYM ortalamas1 358,4+85 metre baslangic -bitis SpO-
degerleri 94+3,1 - 90,5+5,9 kaydedilmis (120). Calismamizda 6DYM ortalamasi
336.87+86.86 baslangic-bitis SpO. 94,3+2 - 88,9+5,5 ile benzer bulundu. 137 IPF'li
hastanin STYK nin bakildig1 kesitsel bir ¢alismada 6DY T, SGRQ'nun ve kisa form-36
yasam Kkalitesi Olgeginin (SF-36) tiim bilesenleri onemli oOlglide iliskiliydi (121).
Calismamizdaki hastalarin KSHA toplam skoru ve 6DYM arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark saptandi (p=0.020). IPF’li hastalarin 6DYT’ne bakilan bir ¢calismada 350
metrenin altinda olanlarin sag kalim siiresi, 350 metreden fazla olanlardan daha kisaydi
(p=0,006) (122). Calismamizda yeni tan1 alan IPF’li hastalarin egzersiz kapasitesini
degerlendirdigimiz 6DYM’si ortalamasi 350 metrenin altinda saptanip azalmis yasam

kalitesiyle iliskili goriilmiistiir.

Cok merkezli INSIGHTS-IPF kohort ¢alismasinda 6DYM ortalama 288+200
metre idi. Hem FVC hem de DLCO % tahmin degerlerindeki anlamli degisimler

yasam kalitesindeki degisimleri yakindan yansitmakta olup, bu durum akciger
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fonksiyonunun stabilize edilmesinin IPF'de yasam kalitesindeki diisiisii de

durdurabilecegini gostermektedir (123).

Calismamiz 6DYT ve 6PBRT 0Oncesi ve sonrasi nabiz farki, desatiirasyon,
diyastolik, sistolik tansiyon farki KSHA skoru ile iligkili saptanmamustir tipki Chang
ve ark’larinin IPF’li hastalarda SIYK‘ni degerlendirdikleri ¢alismalarinda
istirahatteki oksijen satiirasyonu, egzersiz esnasindaki oksijen satiirasyonu ve
egzersizle iliskili desatiirasyonun; SF-36, refah kalitesi 6lcegi (QWB), KSHA ve
SGRQ puanlartyla bakilan yasam kalitesi ile iliski saptanmadi (119). Nishiyama ve
ark.’nin 41 IPF’li hastada yaptig1 SIYK 'ne etki eden faktorleri arastirdiklar1 prospektif
calismasinda DLCO, TAK, istirahatteki PaO., egzersizdeki en diisiik SpO:
satiirasyonu ve Bazal Dispne indeksi (BDI) skoruyla degerlendirilen dispne, toplam
SGRQ skoruyla anlamli sekilde iligkiliydi. Kademeli ¢oklu regresyon analizinde, BDI
skoru toplam SGRQ skoruna anlamli sekilde katkida bulunan tek faktor olarak se¢ildi
(124). Nefes darligin1 degerlendirdigimiz ve hastalari mMRC skorlarma gore
gruplandirdigimiz - ¢oklu regresyon modelinde mMRC SIYK’nin bagimsiz
belirleyicilerinden biriydi ve mMRC skoru 2’nin altinda olanlarda KSHA skoru daha
yuksek saptandi (p<0,001).

Uzer ve ark.’nin yaptif1 gozlemsel bir calismada ortalama mMRC 2+1
bulmuslar ve mMRC’i, SGRQ ile degerlendirdikleri yasam kalitesiyle anlamli
saptanmis (p<0,001) (120). Calismamizda mMRC ortalama 1,4+1 ve mMRC skoru ile
KSHA toplam skoru arasinda istatiksel olarak anlamli olmasiyla benzerdir (r=-0.594
p=0,001). mMRC'nin yalnizca IPF'li hastalarda nefes darligmni yansitmadigini, ayni
zamanda SIYK ve genel semptom yiikiinii de gdsterdigini bilinmektedir. SIYK,
mMRC skoru >2 olan hastalarda 6nemli dl¢giide kotiilesmis ve semptom yiikii artmistir
(116). Yount ve ark.’nin ¢alismasinda, mMRC ile degerlendirilen ve daha siddetli
dispneye sahip hastalar, hasta tarafindan bildirilen sonuglar 6lgtim bilgi sistemi
(PROMIS-29) ile o&lgiillen SIYK’de daha fazla bozulma bildirmistir (125).
Calismamizda da benzer sekilde mMRC skoru 2’nin iistiinde olanlarda KSHA toplam
skoru daha diisiik bulunmus (p<0,001).
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LOA, oksiiriigiin fiziksel, psikolojik ve sosyal etkilerini degerlendiren ve ayni
zamanda Oksiiriigiin genel etkisini 6lcen, tamamen dogrulanmus bir ankettir. 19 IPF’li
hasta iizerinde yapilan bir ¢calismada objektif oksiirtik siklig1 skoru ile hem Oksiiriik
gorsel analog dlcegi, hemde LOA arasinda yiiksek korelasyon saptand1 (126). LOA,
yiiksek giivenilirligi olan, 0ksiiriigiin etkisini degerlendirmek i¢in gegerli bir aragtir
(127). 61 ¢alismanin dahil edildigi bir literattirde, 6ksiirtiigii degerlendirmek igin en sik
kullanilan LOAnin, SIYK etkileyen faktorlerden biri olarak éne ¢iktig1 belirtilmistir.
Daha diisiik puanlar oksiiriige 6zgii yasam kalitesinin kotiilestigini gostermistir (128).
Bizim ¢alismamizda da SIYK’ne etki eden faktdrlerden en belirleyici LOA skoru
oldugu goriilmiis olup LOA skorundaki 1 birimlik artis KSHA toplam skorunda
yaklagik 4.763 birimlik artisa neden olmaktaydi.

Diinya Saghk Orgiitii, 2010 yilinda aktif bir yasam tarzimin &nemini
vurgulayarak, fiziksel hareketsizligin kiiresel 6liim orani i¢inde dordiincii sirada gelen
risk faktorii oldugunu belirtti. Bilindigi lizere kronik solunum hastaligi olanlarda
fiziksel inaktivite, daha yiliksek Oliim riski de dahil olmak iizere daha koti klinik
sonuclarla iliskilidir. IPAQ bir¢ok arastirma ve klinik ortamda fiziksel aktivitenin
degerlendirilmesi icin kullanilan giivenilir ve gecerli bir ankettir. 34 IPF’li hastay1
iceren prospektif calismada, IPAQ degeri 417 METS-dk/hafta’nin altinda olan
hastalar, daha kotii sagkalim ve belirgin sekilde artmis mortaliteyle iliskilendirmistir
(p=0,004) (129). Caligmamiz sagkalim ¢alismasi olmamakla birlikte yeni tani alan
IPF’li hastalarrmizin ortanca IPAQ degeri 462 METS-dk/hafta olup ve yukarida
bahsedilen ¢alismada gecerli olan mortalite cut off degerine yakindi. Hastalarimizin
fiziksel aktivitesini degerlendirdigimiz IPAQ skoruna gore smiflandirdigimizda
yaklasik %60’ nin inaktif, %30’ nun minimal aktif oldugu goriildii. Coklu regresyon
analizine gore IPAQ, SIYK i¢in bagimsiz belirleyicilerinden biriydi.

Fiziksel performans yalnizca yiiriime ve merdiven ¢ikma sirasinda degil ayn
zamanda st ekstremiteleri igeren gilinlilk yasamin basit aktiviteleri sirasinda da
etkilenir. Giinliik yasamin bir¢ok zorlayici aktivitesi; giyinme, dus alma, aligveris ve
ev isleri gibi, tist ekstremite kullanimimni gerektirir. KOAH’I1 hastalarda {ist ekstremite
kas giicii ile egzersiz kapasitesi, yasam kalitesi ve dispnenin iligkili oldugu bilinirken
IPF’li hastalarda iist ekstremite ile ilgili yeterli calisma ve veri yoktur (130). Bu

nedenle bizde iist ekstremite egzersiz kapasitesinin SIYK ne etkisi olup olmadigini
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aragtirmay1 planladik. Gegerliligi ve giivenilirligi, saglikli bireylerde ve stabil KOAH,
KOAH alevlenmesi, astim ve PH’u olan hastalarda gdsterilmis olan 6PBRT kullandik.

Zhan ve ark.’lar tarafindan yapilan KOAH ve saglikli goniillilerde 6PBRT
gecerliligini degerlendiren kesitsel bir calismada, KOAH'1 hastalar ile saglikli
bireylerin 6PBRT skorlar1 karsilastirilmis ve KOAH’l1 hastalarin 149431 halka,
saglikli bireylerin ortalama 196+27 halka hareket ettirdigi belirlenmistir. 6PBRT
skorlar ile yasam kalitesini ise Olctlikleri Pulmoner Fonksiyonel Durum Dispne
Anketi-Modifiye'nin aktivite alan1 ve alt alan1 arasinda istatistiksel olarak anlamli
korelasyon bulunmus (p= 0.045) (131). Benzer sekilde bizim ¢alismamizda da 6PBRT
ortalama skoru 203,19+42,23 halka olup ¢alismamizda 6PBRT ve SIYK ile arasinda
zay1f, ancak istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulundu (r=342 p=0.019). Felisberto
ve ark.’lari, KOAH’1n akut alevlenmesi nedeniyle hastaneye yatirilan hastalarda tist
ekstremite fonksiyonunu degerlendirmek amaciyla 6PBRT’nin gegerliligini
inceledikleri arastirmada, hastalarin 6PBRT skoru 248,7+63 halka iken, saglikli yash
bireylerde bu skor 361,6+50 halka olarak bulunmustur (132).

Tirkiye’de saglikli yetiskinler iizerinde yapilan 6PBRT referans degerlerini
arasgtiran ¢alismada, tiim katilimcilar i¢in 6PBRT skorunun ortalamasi 220.77+40.66
halka olarak bulunmustur. Testten sonra nabiz, dispne, kol ve genel yorgunluk
algilarinda 6nemli bir artig goriildii (p<0,001). 6PBRT skoru ile nabizdaki degisim
arasinda pozitif diisilk anlamli korelasyon (r=0,204, p=0,028) ve 6PBRT sirasinda
dispnedeki degisim arasinda negatif orta anlamli iliski (r=-0,424, p<0,001) vardi (133).
Tipki caligmamizdaki, 6PBRT oncesi ve sonrast karsilastirildiginda diyastolik ve
sistolik tansiyon degerleri, oksijen satiirasyonu ve nabiz degisiminin test sonrasinda
anlamli diizeyde farklilik gosterdigi belirlenmistir (p<0.001). Calismamizdaki 6PBRT
ortalama skoru (203,19+42,23), bu c¢alismanin 6PBRT skoru ile benzerlik
gostermekteydi.

KOAH’1 ve astim1 olan hastalarda 6PBRT ile yapilan calismalarda saglikli
bireylerle karsilastirildiginda {ist ekstremite egzersiz kapasitesindeki azalmanin yasam
kalitesini etkiledigi gosterilmistir (134). Bizim bu calismamizda, ¢oklu regresyon

analizinde 6PBRT, SIYK i¢cin bagimsiz bir éngdriicii olarak saptandi.
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6. SONUC

IPF'li hastalarda SIYK’ne sinith diizeyde dikkat ¢ekilmistir, ancak klinik
calismalarda bu konu giderek daha fazla ele alinmaktadir. Bu ¢aligma, yeni tan1 almig
IPF hastalarmin SIYK’ ni etkileyen faktorleri degerlendiren énemli bulgular ortaya
koymaktadir. Semptomatik olup, difiizyon kapasitesi etkilenmis olan ve alt-iist
ekstremite egzersiz kapasitesi azalan hastalarda yagam kalitesinin bozulmusg oldugu
goriildii. Yeni tan1 alan IPF’li hastalarin yasam kalitesinin detayli degerlendirilmesi ve
yasam kalitesini etkiledigi belirlenen faktorlerin iyilestirilmesine yonelik tedavi

planlamasinin yapilmasi gerektigini diisiinmekteyiz.

6.1. CALISMANIN KISITLILIKLARI

Calismamizin kontrol grubunun bulunmamasi ve hasta sayisinin gorece az
olmasi, bu caligmanin kisithliklar1 arasinda yer almaktadir. Ancak, hastaligin
yayginlig1 géz dniinde bulunduruldugunda, mevcut hasta sayisinin degerlendirme i¢in
yeterli oldugu kabul edilmektedir. Calismamizda kullandigimiz anketlerin IPF'ye 6zgii
olmadiginin farkindayiz.  Ancak, bu anketlerin kullannminin iPF hastalarinin
karsilastigi zorluklar1 anlamaya katki saglayacagina inaniyoruz. IPF’li hastalarda;
egzersiz kapasitesi, fiziksel aktivite ve yasam kalitesini degerlendirecek hastaliga 6zgii
enstriimanlar ve halihazirda kullanilan mevcut enstriimanlarin gegerliligi ve

hassasiyetinin arastirildigi daha detayli calismalara ihtiya¢ vardir.
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9. EKLER

EK-1. ETIK KURUL ONAYI
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ANKARA VALILIGH
/ AL SAGLIK MUDURLOGE
. SAIbFlh.iill,lhll.I‘Ll{iUNiVEl{SiTESi
ara /\th}]rk Sanatoryum Efiitim ve Aragtirma Hastanesi
Klinik Aragtirmalar Etik Kurufy |

Say1 : 2012-KAEK-15/2826

Konu: Etik Kurul Karan, 22.11.2023

ANKARA ATATURK SANATORYUM EGITIM VE ARASTIRMA HASTANES
KLINIK ARASTIRMA ETiK KURULU

“Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) hastalarinda saglikla iliskili yagam kalitesine etki
eden faktdrler” adh klinik arastirma bagvuru dosyas: ve ilgili belgeler arastrmanin gerekee,
amag, yaklagim ve yontemleri dikkate alinarak incelenmis, calismanin bagvuru dosyasinda
belirtilen merkezlerde gergeklestirilmesinde etk ve bilimsel sakinca bulunmadifina ve
kurulumuz Kararinmn bagvuru sahibi tarafindan Saghk Bakanligi'na arzina gerek olmadigina
toplantiya katilan Etik Kurul iiye tam sayisinin salt gogunlugu ile karar verilmistir.

nkara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi
linik Aragtrmalar Etik Kurul

narbasi Mahallesi Sanatoryum Cad.

rdahan Sokak No:25Kegioren / ANKARA

eb: www.akeah.gov.fr
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EK-2. TEZ KONUSU ONAY FORMU
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NKARA ATATORK SANATORYUM EA H SA
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3607 3039 162859 E-$3410172-799. ;,muilll l"
2 884

20606
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ANKARA VALILIGI
IL SAGLIK MUDURLUGU
Ankara Atatiirk Sanatoryum
Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Sa :
ay1 E-53610172-799-220606884 25.07.2023

Konu : Tez Konusu O
Su Onayr Hk. (Dr Meli
/\YAROGLU) (Dr Melike AK

DAGITIM YERLERINE

“idiyopatik pulmoner fibrozis (iPF) hastalarinda saglikla iliskili yasam Kalitesine etki eden
faktorler" bashkh tez konusunun tez Danismaninin Dog Dr Dicle KAYMAZ olacak sekilde Hastanemiz Saglik
Uygulama Arastirma Merkezi Tipta Uzmanlik Egitim Kurulunun 787-a no'lu toplantisinda goriisiilerek kabul
edilmistir. Tezinin 21.07.2023 tarihinde Akademik Kurul Karart gelmis olup, Klinik aragtirmalar yonetmeliginin
23.maddesine istinaden Etik Kurul onay1 alindiktan sonra baglatilmasi ve ayni yonetmeligin 1. bendi uyarinca
biitgesinin sorumlu arastirmaci tarafindan kargilanmasi hususunda;

Geregini bilgilerinize rica ederim.

Uzm. Dr. Tugrul KIZILKANAT
Bashekim a.
Bashekim Yardimcisi

Ek:
1 - 787-a.pdf .
2 - GTF Tez inceleme ve Degerlendirme Akademik Kurulu Kararlar1 24.07.2023.pdf

Dagitim: opce
Geregi: . Bilgi: ; —
Dr Melike Ak Ayaroglu Gogiis Hastahklan Klinigi ~ Dog Dr Dicle Kaymaz Gogiis Hastaliklan Klinigi

Bu belge, giivenli clektronik imza ile imzalanmugtir,
Belge dogrulama kodu: 2E535ABA-044B-45C3-9C89-F064D6AB5297 Belge dogrulama adresi: hups://www‘luxknyc,gov.u/saglik-bakanligi—cbys
ge

Bilgi iin: Semra TEMUR  ®3

Sanatoryum Caddesi No: 271 06280 Kegioren/ANKARA 06280 o
Moty Birim Sorumlusu 35

Telefon No: 03125677000 ik v/

i SIWWW. .BOV. %
e-Posta: laternet Adresi: hitps://www.saglik g Telefon No: 03125677000 £
Kep Adresi: CRERIT AN
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EK-3. KRONIiK SOLUNUM HASTALIKLARI ANKETI

- KRONIK SOLUNUM SORUNLARI ANKETI

. 3
(ilgitinin kendisi dolduracaktir.)

Bu anket son iki hafta boyunca kendinizi nasil hissettiginizin belirlenmesi igin tasarlanmugtir.
Size ne kadar nefes darlifiuz oldugu, kendinizi ne kadar yorgun hissettifiniz ve kendinizi genel olarak nasil
hissettiginiz sorulacaktir.

Admiz soyadiuz :

DISPNE

|

' EMOSYONEL
DURUM

| BAS EDEBILME

YETMEZLIK

TOTAL SKOR

MRC

Nefes darliimzin hayatinizi nasil, ne durumlarda kisitladifim dilglinmenizi istiyoruz. Ozellikle hala yaphginz
ama yaparken nefes darliii nedeniyle sikinti duydugunuz igleri dgrenmek istiyoruz.

Asapida, ekciZer sorunu olan hastalann yaparken nefes darlifn hissedebilecekleri bazi iglerin listesini
goreceksiniz.

Son iki hafta iginde, bu iglerden herbangi birini yaparken nefes darligi hissettiyseniz, yanna igaret koyunuz.

Herhangi bir isi son iki hafla iginde yapmadiysaniz ya da yaparken nefes darligina yol agmadiysa, yanum bog
birakiniz. :

66



[, -+ Tarih _ I P
l' 1. Kizmak ya da sinirlenmek |
rz | Banyo ya da dug yapmak e —J
= Egilmek ]
"% | Egyatapimak (or. Marketten ya da -
hakkaldan aldikianzi) ]
5. Giyinmek
6 Yemek yemek T
E Yiritytty yapmak
] Ev isleri yapmak o T
9 A -
10. Yatag yapmak | T
T1. | Vel siimek ya da stpurmek R I S—
‘1? - F@ann)'eﬁni defigtirmek
13. | Goouklarla ya da torunlaria oynamak “
14, Spor yapmak
15. Yukan dofru uzanmak
16. | Kogmak (br.otoblise yetigmek igin )
17. Aligverise gikmak
18. Uyumaya galigmak
19. Konugmak
20, Elektrik stpiirgesi kullanmak
2L Ev iginde dolagmak
2. Yokng yukan yOramek
23 Merdiven gikmak
24 ‘Bagkalarryla birlikte diz
yolde yiirtmek
5. Yemek hazirlamak

Lotfen son iki hafte iginde yaptifiniz ve yaparken sizde nefes darhfna neden olan bagka iy varss, yazmiz Bunlar, sizin sik stk yapugiuz ve sizin
ginldk hayatmizda Snem tagryan igler olmahidir, . ) .

Son iki hefis iginde yaperken sizde nefes darlifina neden olan cn 8nemli igleri belirlemenizi istiyoruz.

Yukandaki listeye bakerek, sizde nefes darlifina neden olan en Snemli beg igl yeziniz, Dahn sonra, bu iglerden her birini yaparken, pe kadar nefes
darhif) hissettiginizf de, ilgili kutucupu isaretleyerck gdstermenizi rica cderiz,

SON fKi HAFTA ICINDE BU {SLERI YAPARKEN NE KADAR NEFES DARLIGI HISSETTiNIZ?

U VUL PN RS WO W JEU WU, P JRRPUL EUR SR TR VOOV .
akiivite |dispne |aktivite |dispnc |aktivite |dispne |aktivite |dispne |[aktivite |dispnc

LOTFEN BIR SONRAK] SAYFAYA GEGMEDEN ONCE YUKARIDAK! BOLOMO TAMAMLADIGINIZDAN EMIN OLUNUZ
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6. Genel olarak, son iki hafla i¢inde ne kadar sikinty ya da sabirsizlik duydunuz?

Litfen son iki hafta iginde ne kadar sitkanti ya da sabirsiziik duydugunuz nsn.gidnki segenckierden birini isaretleyiniz.

Silrekli

Copunlukla

Zamanin dnemli bir bilimtinde
Bazen

Zamanin kilgtk bir boiimiinde
Neredeyse hig

Hig -

W

7. Son iki bafta bayunca, nefes almakta ghglk gektiginizde, ne sikhikla korku ya da panik duydunuz?

Rl bl bl Bl b nd M

LGfen son 3ki bafla iginde ucfes almakta goglk ektiginizde, ne siklikla korkn y;}!a-panik du}dl_:-g'unu:; 7a.>'ag:d-.1ki7.:5;;cﬁéklcrﬁ.:-nigi;ni o
isaretleyiniz .

Sarekli

Cofunlukia

Zamanin 8nemli bir biliimiinde
Bazen

Zamanun kilglk bir bdidminde
Neredeyse hig

Hig . ]

I RIPA PR S

8. Peki ye yorgualuk ? Son iki haflz iginde kendinizi ne kadar yorgun hissettiniz?

Litfen son iki hafta iginde kendinizi ne kadar yorgun hissettiginizi a;:ag:dakl scqc.nck{crden birini igaretleyiniz

Asin derecede yorgun
Cok vorgun

Oidukga yorgun

Ons derecede yorgun
Biraz yorgun

Cok 87 yorgun

. Hig yorpun defil

Bl il bl Bl b L fae

9. Son iki hefta boyunca, Skstrtk ye da zerlu solunum nedeniyle, gevrenizden utmdzgxm; oldu mu?

Litfen son iki hafts iginde 8kstiiik ya da zorlu solunum nedeniyle, gevrenizden ne kadar utandifinin agagidaki segeneklerden birini igaretieyiniz

Strekli

Copunlukde

Zamanin dnemli bir bbltiniinde
Bezen

Zamenin kiigik bir bb!(mtnde
Neredeyse hig

Hig ]

Sl e

L
[

10. Son iki hafts boyunca zamanin ne kadarinds Lastaliginizta baga gikabileceginiz konusunda kendinize govenlutz tamdi?

Latfen son iki manin nc kadar) ; kabi 4 K . .
o n ﬁlm gn. ne mda hastaliginizly baga gikabilecepiniz konusunda kendinize tam gliven duydugunuzy agadidaki

Hig

Neredeyse hig

Zemann kticiik bir bdltoinde
Bazen
Zamemn 6nemli bir béldmiinde
. Copunlukla

Surekli

Mol el
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L ]
11. Son iki hafta boyunca ne kadar enerjiniz vardi?

‘v

Lotfen son iki hafta boyunca ne kadar enerjiniz oldufunu agagidaki segeneklerden birind isaretleyiniz. -

[~

1. Hig enerjim voktu

2. Gok az enerjim vardi

3. Biraz cperjim vardt

4. Orta derecede enetjim vards
5

6.

Oldukga enerjim vards -

. Cok enerfim vardi
7. Enerji doluydum _

12. Genel olarak son iki bafta bayunca zamanin ne kadarinda durumunuz nedr:\li):lc ;wtlise ya ada kaygt duydunuz?

—— Lfitfen—soniki- hafta-boyunce—zamanin-ne-kadannde-duremunuz-nedeniyle-endige ya-dn kaygrduydufiunua agadulaki-seqencklerden birini
igaretleyiniz,

Stirekli ]
Copunlukla I
Zamanm dnemli bir bdllimtinde 1

Bazen

Zamanin kiiglik bir bilomfnde
Neredeyse hig

Hig

SR B

Al bl Eadsnd iad ol

13. Son iki hafia iginde, zamann ne kadarinda, solusum sikintmiz: tam kontroliinfz alunda tutabildiginizi hissettiniz?

Liitfen son iki hafta boyunca zamanin ne kedarinda sikintiniz tam kontrolinfz altinda tutsbildiZinizi hissettiginizi asagidaki segencklerden birini
isaretleyiniz. :

Hig

Neredeyse hi¢

Zamanm kiclk bir blimiinde
Bazen

Zamanm dnemli bir bilimGnde

Copunlukls
Strekli

ool o s

14. Sop iki haftenun ne kadarinda, kendinizi rahat ve stressiz hissettiniz?

Litfen son iki heftanin ne kadannde kendinizi rahat ve Mmhlssemgmm agagrdaki segencidlerden igarcticyiniz.

1. Hig

2. Neredeyse hig

3. Zamanw kigk bir bdl0mtnde
4. Bazen

5. Z bnemli bir bSlominde
6. Copunlukia

7. Streidi

15. Son iki hafta iginde ne sikdikla enerjinizin ez oldufiunu hissettiniz?, .
1.atfen son iki hafia iginde ne siklikla enerjinizin az oldugunu hisctﬁ_ginizj agafidaki sogencklorden birini lgaretleyiniz.

1. Sorekli

2. Copunlukla

Zamanmn oemli bir bbliminde
Bazen

Zamann koigtk bir bdlamande
Neredeyse hig

Hig ]

Padtaaliad badiad
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16. Son iki hafta iginde ne siklikle ceseretinizin ezaldifing ya (a garesiz kaldigitin hissettiniz? v

EL Strekdi — —1- i B _.—:-}

2" Cofuniikia.

Zamarun dnemli bir boltminde

3
4. Razen

S, Zamanin kigilk bir bollmInde
6

7

Neredeyse hic
Hig

17. Son iki hafta iginde ne stxhikla kendinizi agin bitkin ve pligsaz hissettiniz?

-

— Eﬁ _—

— r__,_shulb_, — — —_— -
2. Copunlukia ]
3. Zamanm dnemli bir bslominde ]
4. Bazen N
3. Zamanin kiigik bir bdlnminde
6. Neredeyse hig
7. Hig o

18. Son iki hafta boyunca hayatimzdan ne kadar memnundunuz?

Lttfen ne kadar mutlu ya da memnun olduguanzy egafideki segencklerden birini igaretleyiniz

L CQok  hoynutsuz,  zamanig

| gunde mutsuz
2. Genel  olarak  hognutsuz,
mutsuz
Biraz hognutsuz, mutsuz

Genel olaruk hognut, mutly
Gofu zaman mutlu

Cogu zaman gok mutly

Cok gok mutlu bundan duha
- hognut ve memnun olamazdim

bl el bl Pl L

19. Son iki hafla iginde nefes gglIED gekmeye bagli olarak ne siklikla korku ya da kizginlik duydunuz?

Lotfen son iki hafa iginde, nefes £0¢1030 cekmeye bagl olarak ne siklikla korku ye da kizginlik duydugunuzu agagidaki segencklerden
igaretieyiniz.

Strekli

Goguntukla

Zamann dnemli bir bildminde
Bazen
Zumnann kigitk bir boltminde
Neredeyse hig

Hig

v

o | f o f

20. Gene! olarak, son iki hafla iginde ne sikhikla kendiniz huzursuz ve gergin hissettiniz?
Latfen sou iki hafia iginde ne siklikla kendinizi huzursuz ve gergin hisscn:igin_izi agafidaki segencklerden birini igarctleyiniz,
[ [

Stirekli

Cogunlukia

Zamann dnemli bir bslumande
Bazea

Zamantn kogok bir bdlomonde

‘ . Nercdeyse hig
7.__Hig

bl e

=
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EK-4. LEICESTER OKSURUK ANKETI

EK-2 : Letcester dksiirik anketi

Bu anket Gksiiriginizin yasanunez defisik yonleri izerindeki etkilerini degerlendirmek

igin diizenlenmigtir. Tiim sorulan cevaplamaya calismn ve size en uygun sikk isaretleyin.

A. Son iki hafta icerisinde Gksiirigiiniiz sonucunda giiis veva kann afrmz oldu
mu?

1.
2,
3.
.
s,
6.
1.

Her zaman
Cofu zaman
Siklikla
Bazen

Ara sira
Madiren

Hx:bir zaman

B. Son iki hafta icerisinde Gksiirigfiniize eslik eden balgamdan dolayi rahatsiz

oldunoz mu?

1.
2
£

eI

Her zaman
Cofu raman
Sikhkla
Bazen

. Ara sira

Madiren

. Hixhir zaman

". Son iki hafta igerisinde Gkstiriginizden dolayi yorgun hissettiniz mi?
. Her zaman

. Cofu raman

. Sikhkla

Bazen

. Ara sira
. Nadiren

. Highir zaman
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). Son iki hafta icerisinde Gkstirigiinizi kontrol altinda oldugunu hissettiniz mi?
1. Hibir zaman

2. Nadiren

3. Ara sira

4. Bazen

5. Sakhkla

fn. Cofu zaman

7. Her zaman

E. Son iki hafta igerisinde Gksiiriifiiniz yizinden mahqup hissettiniz mi?
1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hizhir zaman

F. Son iki hafta igerisinde Gksiirigiimden dolavi endiseli hissettim.

1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

fr. Nadiren

7. Hichir zaman

Ca. Son iki hafta igerisinde Gksiirifim isimi ve giinlik islerimi etkiledi.
1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Saikhkla

4. Bazen
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5. Ara sira

. Madiren

7. Highir zaman
H. Son iki hafta icerisinde Gksiirigim tiim sosyval hayatim etkiledi.
1. Her zaman

. Cofu raman
. Sikhkla
Bazen

. Ara sira
Madiren

. Hizbir zaman

. Son iki hafta i¢erisinde bova ve kokular Gksirmeme neden oldu.

i - ST S N PV

. Her zaman

-

. Cofu raman
. Sikhkla
Bazen

. Ara sira

Madiren

. Hizbir zaman

R T O N T

. Son iki hafta icerisinde dksiini#iniiz uyknnuzu etkiledi mi?

. Her zaman

-

. Cofu raman
. Sikhkla
Bazen

. Ara sira

Madiren

e - ST S P

. Hizbir zaman
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K. Som iki hafta igerisinde giin icerisinde dksirik nibetleriniz oldu mu?
1. Giiniin her aminda

2. Giiniin gogunda

3. Giin wwinde bircok kez

4. Giin iwinde bazen

5. Giin iginde arasira

6. Madiren

7. Hy

L. Son iki hafta icerisinde Gksiiriifiimden dolay sinirli biri oldum.
1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman

M. Son iki hafta icerisinde dksiiriifimden dolay: hklan hissettim.
1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman

M. Son iki hafta icerisinde Gksiirigiiniizden dolavi kisk ses mevdan geldi mi?
1. Her zaman

2. Cofu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen
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5. Ara sira

6. Madiren

7. Hichir zaman
(). Som iki hafta icerisinde kendinizd enerjik hissettiniz mi?
1. Highir zaman
2. Madiren

3. Ara sira

4. Bazen

5. Biklhikla

6. Cofu zaman
7. Her zaman

P. Son iki hafta icerisinde Gksiirigiiniizin ciddi bir hastabfn habercisi oldufundan

endige ettiniz mi?
1. Her zaman

2. Codu zaman

3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman

R. Son iki hafta igerisinde dksiiriginiiz viziinden valimmzdaki kisilerin sizin hasta
oldufunuzn diiyindikleri endiyesine kapildimiz mi?

1. Her zaman
2. Cofu zaman
3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman
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5. Som iki hafia igerisinde Gksiirigiinizden dolayy telefon konusmamz veya karphkh
konusmalarmizda kesinti odu mu?

1. Her sefeninde
2. Codu seferde
3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman

T. Son iki hafta icerisinde Gksirigimden dolay esimin, ailemin ve arkadaslanmn
rahatsizhik doyduklanm hissettim.

1. Her zaman
2. Cofu raman
3. Sikhkla

4. Bazen

5. Ara sira

6. Madiren

7. Hicbir zaman
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EK-5. ULUSLARARASI FiZIKSEL AKTIVITE ANKETI (IPAQ)

Hastanin adi-soyadi:
Tarih:

Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi (Kisa)

Glinliik yasayis icerisinde yaptiginiz aktiviteler hakkinda bilgi edinmek istiyoruz. Asagida son 7
glin icerisinde fiziksel olarak harcanan zaman hakkinda sorular bulunmaktadir. Litfen
kendinizi ¢cok hareketli, bir kisi olarak gérmeseniz dahi her soruyu cevaplayin. Ev ve bahge
islerinizi, is yerinde yaptiginiz aktiviteleri, bir yerden bir yere gitmek icin yaptiklarinizi, bos

zamanlarinizda yaptiginiz egzersiz veya spor gibi aktiviteleri distiniin.
Son 7 giin icerisinde 10 dakika veya lizerinde siiren nefesini hizlandiran, kuwvet
gerektiren tiim yogun faaliyetleri gbz éniinde bulundurun.

1. Son bir hafta icinde kag¢ giin agir kaldirma, kazma, aerobik, basketbol, futbol veya
hizli bisiklet ¢cevirme gibi siddetli bedensel gli¢ gerektiren faaliyetlerden yaptiniz?

U Haftada........... glin
U Siddetli fiziksel aktivite yapmadim. { Bu sikk isaretlediyseniz 3. Soruya geciniz.)

2. Bu giinlerin birinde siddetli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar zaman
harcadiniz?

U Bilmiyorum / Emin degilim
O iGlindess dakika

Gecen bir hafta iginde yaptiginiz orta dereceli fiziksel aktiviteleri diisiiniin. Bunlar 10
dakika veya daha uzun siiren, orta derece fiziksel gli¢ gerektiren ve normalden biraz sik
nefes almaya neden olan aktivitelerdir.

3. Son bir hafta icinde kag¢ giin hafif yiik tasima, normal hizda bisiklet ¢evirme, halk
oyunlari, dans, bowling veya tenis gibi orta dereceli bedensel gilic gerektiren
faaliyetlerden yaptiniz? (Yiriime haric.)

U Haftada........... glin
U Orta derecelifiziksel aktivite yapmadim. ( Bu sikki isaretlediyseniz 5. Soruya geciniz.)
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4. Bu giinlerin birinde orta dereceli fiziksel aktivite yaparak genellikle ne kadar
zaman harcadiniz?

U Bilmiyorum / Emin degilim
U Giinde.......... dakika

Gegen bir hafta igcinde vyiiriiyerek gecirdiginiz zamani diisiiniin. Bu; isyerinde, evde, bir
yerden bir yere ulasim amaciyla veya sadece dinlenme, spor, egzersiz veya hobi amaciyla
yaptiginiz yuriyis olabilir.

5. Gegen 7 glin icerisinde, bir seferde en az 10 dakika yiiriidigiiniiz giin sayisi kagtir?

L  Haftada............ glin
U Yiiriimedim ( Bu sikki isaretlediyseniz 5. Soruya geciniz.)

6. Bu giinlerden birinde yiiriiyerek genellikle ne kadar zaman gegirdiniz?

O Bilmiyorum / Emin degilim
U  Ginde........... dakika
U Ginde........... saat

Son soru, son bir hafta icinde oturarak gecirdiginiz zamanlarla ilgilidir. iste, evde,
calisirken ya da dinlenirken gecirdiginiz zamanlar dahildir. Bu masanizda, arkadasinizi
ziyaret ederken, okurken, otururken veya yatarak televizyon seyrettiginizde oturarak
gecirdiginiz zamanlari kapsamaktadir.

7. Son bir hafta icinde oturarak giinde ne kadar zaman harcadiniz?
U Bilmiyorum / Emin degilim
U Ginde........ dakika
U  Ginde.......... saat
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Anketin Degerlendirilmesi

Uluslararasi Fiziksel Aktivite Anketi Kisa formu (7 soru); yiiriime, orta siddetli ve siddetli
aktivitelerde harcanan zaman ve otururken harcanan zaman hakkinda bilgi
saglamaktadir.

Kisa formun toplam skorunun hesaplanmasi yiiriime, orta siddetli aktivite ve siddetli
aktivitenin siire (dakikalar) ve frekans (glinler) toplamini icermektedir. Aktiviteler igin
gerekli olan enerji MET-dakika skoru ile hesaplanir. Bu aktiviteler icin standart MET

degerleri olusturulmustur. Bunlar;

Oturma 1.5 MET
Yirime 3.3 MET
Orta Siddetli Fiziksel Aktivite 4.0 MET
Siddetli Fiziksel Aktivite 8.0 MET

Bu degerler kullanilarak giinliik ve haftalik fiziksel aktivite seviyesi hesaplanmaktadir.

Ornek: 3 giin, 30 dakika yiiriiyen bir kisinin yiirime MET-dk /hafta skoru.
3.3 X 3 X 30 =297 MET-dk/hafta olarak hesaplanmaktadir.

Yiriime MET-dk/hafta = 3.3 X yiriime dakikasi X yiiriime giin sayisi

Orta siddetli MET-dk/hafta = 4.0 X orta siddetli aktivite dakikasi X orta siddetli aktivite
yapilan giin sayisl

Siddetli MET-dk/hafta = 8.0 X siddetli aktivite dakikasi X siddetli aktivite yapilan

glin sayisl

Toplam, MET-dk/hafta = {yliriime + orta siddetli+ siddetli + oturma) MET-dk/hafta

Bu siirekli skorlamanin yani sira elde edilen sayisal verilere gére siniflandirma

yvapilmaktadir.
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Buna gore 3 aktivite seviyesi vardir:

1. inaktif {Kategori 1) : En alt fiziksel aktivite seviyesidir. Kategori 2 ve 3 icine
dahil edilemeyen durumlar inaktif olarak disiinldr.

2. Minimal Aktif {Kategori 2): Asagidaki kriterlerden herhangi birine girenler minimal
aktiftir.

a) 3 veya daha fazla giin en az 20 dakika siddetli aktivite yapmak

b) 5 veya daha fazla giin orta siddetli aktivite veya yiiriimenin giinde en az 30 dakika
yapilmasi

¢) Minimum 600 MET-dk/haftayi saglayan 5 veya daha fazla giin yiiriime ve orta siddetli
aktivitenin birlesimi

3. Cok Aktif { Kategori 3): Bu &lglim yaklasik olarak en az glinde bir saat veya daha fazla
olan orta siddetli bir aktiviteye esittir. Bu kategori, saglkla ilgili yararlarin saglanmasinda
gereken diizeydir.

a) Minimum 1500 MET-dk/haftayi saglayan en az 3 giin siddetli aktivite veya daha fazla
gln

b) Minimum 3000 MET-dk/haftayi saglayan 7 veya daha fazla giin yiiriime, orta siddetli
veya siddetli aktivitenin kombinasyonu

Kaynakga:

1. Sema Savci, Melda Oztiirk, Hiilya Arikan, Deniz inal ince, Lale Tokgbzodiu. Physical
activity levels of university students. Turk Kardiyol Dern Ars. 2006; 34(3}: 166-172
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