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OZET

Fibrotik interstisyel akciger hastaliklar, ilerleyici solunum yetmezligi ile seyredebilen ve yogun bakim
tinitesinde zel yonetim gerektiren, kotii prognozla karakterize bir grup hastaliktir. Bu hastaliklarda
yogun bakim tinitesinde en sik karsilagilan durum, interstisyel akciger hastaligin akut alevlenmesi-
dir. Akut alevlenmenin ayirici tamisinda akciger enfeksiyonlari, pulmoner 6dem, pnémotoraks, plevral
efiizyon, pulmoner emboli gibi durumlar diistiniilmelidir. Yogun bakimda hipoksemik solunum yet-
mezligi tedavisinde yiiksek akisl nazal kaniil tercih edilen bir solunum destek yontemidir. Noninvaziv
ventilasyon, entiibasyondan kagimilabilen uygun hastalarda fayda saglayabilir ancak yiiksek PEEP
seviyeleri dikkatle degerlendirilmelidir. Invaziv mekanik ventilasyon, genellikle kitii prognozla iliski-
lidir, yalmzca dikkatle se¢ilmis vakalarda ve transplantasyon icin képrii tedavi olarak kullanilmaldir.
Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu, transplantasyon icin képrii tedavi olarak uygun hastalar-
da uygulanabilir. Bu hastalarda erken dénemde yasam sonu planlamalar ve hasta-aile ile ortak karar
verme stireci kritik 6neme sahiptir.

GiRiS Yogun bakinda {AH yonetimi su baghklar altinda de-
Yeni tedavilerin ve destekleyici bakim hizmetlerinin gerlendirilebilir:

gelismesiyle, interstisyel akciger hastaligi (IAH) tam- 1. Daha 6nce tan almis JAH'da akut alevlenmenin
st olan hastalarin hayatta kalma orani artmaktadr. tanisi,

Ancak IAH ile yasayan hasta sayisindaki bu artis, has-

: 2. Etiyolojisi bilinmeyen IAH ile basvuran hastala-
taneye yatan IAH hastalarinin sayisinda da bir artiga yorol 7 v

rin tanisi,
neden olmusgtur. Hastane yatiglarinin en yaygin sebe- ]
bi agir hipoksemik solunum yetmezligi seklinde ken- 3. Hem IAH'nin akut alevlenmelerinin hem de altta
dini gostermektedir. Diger yatis sebepleri ise IAHIn yatan nedenlerin tedavisi,

akut alevlenmeleri veya hastaligin ilerlemesi sonucu 4
gelisen progresif pulmoner fibrozistir. Bu durumlarin
hepsi, yogun bakim iinitesine (YBU) kabul gerektiren ]
ciddi solunum yetmezligi riski tasimaktadir. Yogun - Interstisyel akciger hastahglnve ciddi solunum
bakimda IAH'nin degerlendirilmesi ve yonetimi 6zel yetmezligi olan hastalarin YBU'de izlemi.

bir yaklagimi gerektirmektedir.

. Interstisyel akciger hastaligi nedeniyle gelisen ile-
ri solunum yetmezligi i¢in yogun bakim destegi,




Interstisyel akciger hastaliginda solunum yetmezli-
ginin nedenini ve progresif solunum yetmezligi olan
IAH hastalarmin yonetiminde hangi ileri solunum
destek cihazlarinin uygun oldugunu belirlemek icin
yaklagimlar énerilmektedir.

INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI
AKUT ALEVLENMESI

Interstisyel akciger hastaliklari farkli prognoz ve pa-
tofizyolojik 6zelliklere sahiptir ve bir kisminda fibro-
tik fenotip mevcuttur (Tablo 1) (1). interstisyel ak-
ciger hastaligi akut alevlenmesi (IAH-AA), hastaligin
herhangi bir déneminde ortaya cikabilir ve YBU'ye
yatig gerektiren 6nemli morbidite ve mortalite ile
sonuglanabilecek akut hipoksemik solunum yetmez-
ligine neden olabilir (2). Bu durum, en iyi idiyopatik
pulmoner fibroziste (IPF) tanimlanmus olup, IPF akut
alevlenmesi (IPEF-AA) olarak adlandirilir. Alevlenme
diger fibrotik IAH tirlerinde de ortaya cikabilir. IAH-
AA icin genel bir tanim tizerinde fikir birligi bulun-
mamakla birlikte, IPF-AA’y1 tanimlamak i¢in kulla-
nilan kriterler siklikla uygulanir. Bu kriterler, son 30
giin icinde yeni geligen bilateral buzlu cam opasitele-
ri/konsolidasyon ile karakterize radyolojik bulgular,
alternatif bir etiyoloji olmaksizin gelisen akut dispne
artigidir. Akut alevlenme tanisinda énerilmemesine
ragmen cerrahi akciger biyopsisi histopatolojisinde
altta yatan fibrozis tizerine eklenmis yaygin alveolar
hasar ve/veya organize pnémoni izlenir (3).

idiyopatik pulmoner fibrozis, en yaygin idiyopatik
interstisyel pnémoni tiirii olup, en kétii prognoza
sahiptir. Solunum yetmezligi, IPF hastalarinda en
stk 6liim nedenidir ve ileri evre hastalarda solunum
yetmezligi daha yaygindir. Yallik insidans: %4 ile %20

Tablo 1. Fibrotik interstisyel akciger hastalig:

etiyolojisi.
Fibrotik IAH

Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF)

Idiyopatik interstisyel pnémoniler
Bag dokusu hastaligia bagli IAH (BDH- [AH)

Fibrotik hipersensitivite pnémonisi (fHP)

Pnémokonyozlar

Tlag veya madde kaynakli IAH

Sarkoidoz

Enfeksiyon sonrasi [AH

Radyasyon kaynakli IAH
Sigara iligkili IAH

Siiflandirilamayan [AH

Arslan F.

arasinda degisen IPF-AA, hastaneye yatan hastala-
rin yaklagik yarisinda mortalite ile sonuglanirken,
YBU'ye kabul edilenlerde ise %90’a varan mortalite
oranina yaklagmaktadir (4,5). Akut alevlenme sonra-
s1 hayatta kalan IPF hastalarmin ortalama sagkalim
stresi 15.5 ay ile 36 ay arasinda degismekte olup,
akut alevlenme yasamayan IPF hastalarina gére be-

lirgin olarak daha kisadir (6).

Idiyopatik pulmoner fibrozis dist IAH hastalarindaki
alevlenmeler (IPF dis1 IAH-AA), literatiirde daha az
siklikta tanimlanmustir. Arastirmalar, IPF dis1 IAH
hastalarinin, IPF hastalarina kiyasla akut alevlenme
gelistirme riskinin daha digitk oldugunu géstermek-
tedir (2). Fibrotik hipersensitivite pnémonisi (fHP)
hastalarinda, fibrotik nonspesifik interstisyel pno-
moni veya olagan interstisyel pnémoni (OIP) gorii-
niimii ile karakterize edilen IAH tiiriinde, akut alev-
lenmenin bir yillik insidans: %6 olarak bildirilmistir.
Bag dokusu hastaligina bagh {AH (BDH-IAH) iceri-
sinde, akut alevlenmenin tahmini bir yillik insidans:
%1 ile %3 arasinda degismektedir. Ancak OIP paterni
ile birlikte gorillen BDH-IAH insidanst %5.6’ya kadar
yiikselirken, romatoid artrit ile iligkili IAH dahil ol-
mak iizere, yillik akut alevlenme insidans: %11 ola-
rak bildirilmistir. IPF dis1 IAH-AA hastalarimin hasta-
ne ici (%19) ve 90 ginlik (%33) mortalitesi, [PF-AA
hastalarina gore (%43 ve %57) daha dugsik gorun-
mektedir. Anti-melanoma differentiation-associated
gene 5 (MDA5) dermatomiyoziti ve OIP paterni ile
iliskili romatoid artrit-TAH olan hastalar, BDH-IAH
i¢cinde prognoz farkliligi géstermekte olup, en kétii
prognoz sonuglarina sahiptir (9).

Beklendigi tzere, azalmig solunum fonksiyon de-
gerleri olan, ozellikle zorlu vital kapasitesi (FVC) ve
karbonmonoksit difiizyon kapasitesi (DLCO) daha
dusiik olan hastalarin, akut alevlenme gelistirme riski
yiksektir (10). fleri yas da BDH-IAHda akut alevlen-
me gelisgiminde bir risk faktériidir. Bir aragtirmada,
IPF-AA icin ileri yas, YRBT de bal petegi yogunlugu ve
laktat dehidrogenaz yiiksekligini iceren bir mortali-
te risk modeli tanimlamigtir. Akut alevlenme 30 giin
icinde tamimlanan yeni bilateral buzlu cam opasiteleri/
konsolidasyon ve alternatif etiyoloji olmadan, cerrahi
akciger biyopsisinde yaygin alveolar hasar ve/veya or-
ganize pnoémoni gosterilmesi ile tanimlanmigtir (11).

INTERSTISYEL AKCiGER HASTALIGINDA AKUT
ALEVLENMENIN DEGERLENDIRILMESI VE TANISI

Yogun bakim tnitesine kabul edilen hastalar, bilinen
bir IAH tanisina sahip olabilir veya yeni fark edilen,
tan1 konulmamis bir IAHna sahip olabilir. Uluslara-
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ras1 [AH kilavuzlarina gore, IPF-AA hastasinda akut
solunum bozuklugu meydana geldiginde, ilk adim
ekstraparankimal nedenleri (6rnegin; pnémotoraks,
plevral efuzyon, pulmoner emboli) diglamak, ardin-
dan yeni bilateral buzlu cam opasiteleri/konsolidas-
yon i¢in bir pulmoner BT taramasi yapmaktir. Bu
akut bulgular mevcutsa ve bulgular siv1 yitklenmesi,
akciger 6demi gibi diger nedenlerle agiklanamiyorsa,
IAH-AA tarus: konur (3).

Akut alevlenmeler idiyopatik olabilir ya da akut enfek-
siyon, aspirasyon, hava kirliligi, transfiizyonlar, ila¢
toksisitesi veya yakin zamanda yapilan invaziv iglem-
ler gibi tetikleyicilerden kaynaklanabilir. Ayrintili bir
oykii almak, solunum yolu kiltirleri ve solunum yolu
viral paneli almak, ilaclar1 gozden gecirmek, etiyolojiyi
ve potansiyel geri dondiiriilebilir tetikleyicileri belirle-
meye yardima olur. Interstisyel akciger hastaligi akut
alevlenme tetikleyicileri degerlendirildiginde ilk siray1
bakteriyel enfeksiyonlar almaktadir (3). Alevlenme
sebebi olarak IPF vakalarinin %23’tinde ve IPF disi
vakalarin %15’'inde bakteriyel enfeksiyonlar izlenmis-
tir. En sik goriilen ikinci tetikleyici IPF grubunda viral
enfeksiyon iken, IPF dig1 IAH grubunda, Preumocystis
jirovecii dahil, mantar enfeksiyonlaridir (12). Buna
kargihik, akut hipoksemik solunum yetmezligi ve lobar
konsolidasyon ile bagvuran IAH hastalar1 akut alev-
lenme tamimina uymamaktadir ve pnémoni tanisi i¢in
degerlendirilmelidir.

Balgam érnegi alinamayan hastalarda, bronkoalveo-
ler lavaj (BAL) ile 6rnekleme diigiintilebilir. Alevlen-
me olmayan stabil hastalarda BAL gtvenli gériinme-
sine ragmen, IPF-AA'de BAL'n giivenligi ve yararini
inceleyen sinirh veri bulunmaktadir. Bir aragtirmada
TAH-AA olan 106 hastada BAL yapildiktan sonra so-
lunum yetmezliginde anlaml artig bildirilmis ve BAL
isleminden yalnizca %13’lik bir tanisal verim saglan-
mug, bu da sonuglari iyilestiren anlaml tedavi degi-
sikliklerine yol agmamustir (13).

Idiyopatik pulmoner fibroziste, non-invaziv kiiltir-
lerde sonug elde edilemezse de enfeksiyonun ampirik
olarak tedavi edilmesi uygundur. Bununla birlikte,
IPF dig1 IAH hastalarinin bircogu kronik immiino-
stipresif tedavi almaktadir ve bu hastalar firsat¢1 en-
feksiyonlara yatkindir. Invaziv olmayan yontemlerle
kiiltiir sonuclar1 elde edilemezse, IAH-AA tanisal yak-
lasgiminda BAL dikkatle diigiintilerek karar verilmeli,
kan kiltirleri, legionella ve pnomokok idrar antijen
testi, serum galaktomannan seviyeleri, kriptokok an-
tijen testi ve endemik mantarlarin degerlendirilmesi
yapilmalidur.

Bilinen BDH-IAH hastalarinda, enfeksiyonun yani
sira ilag toksisitesi ve diftiz alveolar hemoraji (DAH)
gibi akut solunum yetmezliginin diger nedenleri goz
éniinde bulundurulmalidir. flac kaynakli pnémonitis,
metotreksat, leflunomid, sulfasalazin, tiimér nekroz
faktor-alfa inhibitorleri ve siklofosfamid gibi BDH
tedavisinde kullanilan bircok ila¢ tarafindan tetik-
lenebilir. Kigikk damar inflamasyonu, ézellikle lu-
pus hastalarinda, ancak daha nadir olarak romatoid
artrit, mikst bag dokusu hastaligi, sistemik skleroz
ve dermatomiyozit hastalarinda DAH gelisimine yol
acabilir. Diftz alveolar hemoraji, artan eritrosit sa-
yisin1 gosteren ardigik BAL 6rnekleri ile teghis edile-
bilir. Anti-MDAS pozitif dermatomiyozit hastalar,
ARDS'ye yol acan hizh ilerleyen IAH gelistirme riski
tagirlar (14).

Etiyolojisi bilinmeyen IAH ile YBU’ye kabul edilen ve
solunum yetmezligi gelisen hastalarda ise, altta ya-
tan etiyolojiyi belirlemek i¢in daha fazla aragtirma
yapimalidir. Mesleki/cevresel maruziyetler, ilaglar,
ila¢ kullanimi, sigara, romatolojik semptomlar, son
enfeksiyonlar, aile 6ykiisii ve radyasyon tedavisini
iceren kapsamli bir 6ykia alinmasi énemlidir. Anti-
nitkleer antikor, romatoid faktér, anti-siklik sitriil-
linlenmis peptid antikoru, miyozit otoantikorlar: ve
klinik 6ykiiye dayali diger niikleer antijen otoantikor-
lar1 igeren tam bir BDH immin paneli ¢aligmak zo-
runludur. Interstisyel akciger hastaligi, BDH'nin sis-
temik diger semptom ve bulgular: ortaya ¢tkmadan
ilk ortaya ¢ikan ve hatta tek 6zelligi olabilir.

Etiyolojisi bilinmeyen IAH olan ve YBU’ye bagvuran
hastalarda anti-MDAS5 dermatomiyoziti tanisi da
dusinilmelidir. Her vakada goértlmemekle birlik-
te, bircok anti-MDAS dermatomiyozit hastasinda
proksimal kas giigsuzlugi ve/veya cilt bulgular1 (pe-
riorbital heliotrop dékiintii, anterior gégiis veya sirt
ve omuzlarda eritematéz dokinti, parmak eklemle-
rinin dorsal yiizeyinde morumsu papiiller, catlamig
palmar uglar veya palmar papiiller) olabilir. Kapsamli
bir miyozit paneli anti-MDAS antikorunu icermeli-
dir, ancak sonuglarin alinmasinin uzun siirebilecegi
unutulmamalidir.

Bronkoskopi ile BAL, akut eozinofilik pnémoni,
DAH, enfeksiyon ve organize pnémoni ve fHP gibi
lenfosit baskin siirecleri diglamaya yardima olabi-
lir, ancak IAH-AAde cok dikkatli karar verilmelidir.
Transbrongiyal biyopsiler (TBB), granillomatéz has-
talig1 dislamaya yardime olabilir ancak TBB prosedii-
rii, IAH-AA'de hastanin zaten kirilgan olan solunum
durumunu daha da kotiilegtirebilir. Cerrahi biyopsi



[AH tanisinda gerekli olgularda yapilmaktadir. Ancak
TAH-AA hastalarinda ¢ok yitksek postoperatif mor-
talite riski nedeniyle, gereksiz cerrahi biyopsilerden
kaginilmalidir.

TEDAVI

Tedavi seceneklerini destekleyen giicli kanitlarin ye-
tersizligi nedeniyle, IAH-AA tedavisine yonelik stan-
dart bir yaklagim yoktur. Tedavi genellikle sitotoksik
ajanlar ve genis spektrumlu antibiyotiklerle birlikte
yiksek doz steroidlerin uygulanmasina odaklanir.

idiyopatik Pulmoner Fibrozis Akut
Alevlenme Tedavisi

idiyopatik pulmoner fibrozis akut alevlenme tedavi-
si, esas olarak destekleyici bakim (oksijen destegi ve
dispnenin azaltilmasi) ve geri déndiiriilebilir tetikle-
yicilerin tedavisinden olusur. Gozlemsel kohort ¢a-
lismalari, takrolimus-pulse doz steroid, siklosporin-
kortikosteroid- rekombinant insan trombomodulin,
rituximab ile plazma degisimi/IV immunoglobulin
ve polimiksin B-immobilize fiber kolon perfiizyonu
gibi cesitli tedavileri incelemistir. Bu tedaviler akut
alevlenme baglaminda tek tek arastirmalarda iyileg-
mis sagkalim ile iliskilendirilmis olsa da etkinlikleri
belirsizligini korumaktadur.

Akut alevlenme sirasinda antifibrotik tedaviye bag-
lanmasi da 6nerilmemektedir. Ancak retrospektif bir
arastirmada, JAH-AAde nintedanib baglatilmas ile
daha dugik mortalite arasinda bir iligki oldugu gos-
terilmigtir (15).

Uluslararasi  kilavuzlar, IPF-AAde kortikosteroid
kullanimini zayif bir sekilde énermektedir. Aragtir-
malarda ¢ogunlukla, 0.5-1.0 mg/kg/gin veya daha
az dozlar kullanmigtir. Bir retrospektif aragtirma, 82
IPF-AA hastasini incelemis ve 37’sinin kortikosteroid
aldigin1 belirlemigtir. Kortikosteroid tedavisi ile has-
tane ici mortalite arasinda istatistiksel olarak anlam-
Ii bir iligki bulunmamasina ragmen, kortikosteroid
tedavisi alan IPF-AA hastalarinda genel sagkalimin
azaldig gosterilmistir (16). IPF-AA'de kortikosteroid
kullaniminda, olas: enfeksiyon riskine karg: dikkatli
olunmalidur.

Plasebo kontrollii ¢ift-kér bir aragtirmada (EXAFIP)
ise, IPF-AA tedavisinde yiiksek doz metilprednizo-
lon ile birlikte siklofosfamid tedavisinin etkinligi
cift-kor, plasebo kontrollii bir aragtirma ile deger-
lendirilmigtir. Aragtirma sonuglari, ti¢ aylik strede
tim nedenlere bagl 6liim oraninda artig egilimi
gostererek siklofosfamid kullanimina kargi kamit
saglamigtir (17).

Arslan F.

idiyopatik Pulmoner Fibrozis Disi interstisyel
Akciger Hastaliginda Akut Alevlenme Tedavisi

Interstisyel akciger hastaligi akut alevlenme ile has-
taneye yatirilan tim hastalara enfeksiyon diglanana
kadar antibiyotik tedavisi baslanmalidir. Idiyopatik
pulmoner fibrozisten farkli olarak, diger IAH iligkili
akut alevlenme tedavisinde kortikosteroidler yaygin
olarak kullanilmaktadir. Bu durumlar arasinda BDH,
nonspesifik interstisyel pnémoni, organize pnémoni,
sarkoidoz, hipersensitivite pnémonisi ve ila¢ kaynak-
I: {AH bulunmaktadir. Bir gozlemsel retrospektif tek
merkezli aragtirmada, [AH-AA hastalarinda yiiksek
doz kortikosteroidlerin tedavide yararhi oldugu go-
rulmustiir. Prednizolon dozlarinin > 1 mg/kg olmast,
daha yiiksek sagkalim ile iligkilendirilmistir (12). idi-
yopatik pulmoner fibrozis dis1 IAH olgularinin akut
alevlenme tedavisinde kortikosteroid dozlamasini
netlegtirmek icin daha genis capta prospektif arag-
tirmalara ihtiya¢ vardir. Pulse steroid tedavisi tipik
olarak vaskiilit veya anti-MDA5 dermatomyozit ile
iliskili hizh ilerleyen TAH vakalar icin 6nerilir. Skle-
roderma hastalarinda renal kriz riski nedeniyle > 15
mg/giin prednizon dozlarina dikkat edilmelidir.

BAG DOKUSU HASTALIGINA BAGLI INTERSTISYEL
AKCIGER HASTALIGI

Bag dokusu hastaligina bagl interstisyel akciger has-
talig1 akut alevlenmesinde siklofosfamid kullanimini
degerlendiren retrospektif aragtirmalarda farkh so-
nuclar elde edilmigtir. Romatoid artrit ve sistemik
skleroz akut alevlenme hastalarinda siklofosfamid
ile daha iyi prognoz arasinda bir iligki bulunmugken,
diger hasta gruplarinda olumsuz bir iliski bulun-
mugtur. Siklofosfamid, diger imminosupresanlara
gore daha toksik bir yan etki profiline sahiptir. Bag
dokusu hastaligia bagl IAH-AA tedavisinde sik-
lofosfamidin yararimi netlestirmek icin daha fazla
randomize kontrolli aragtirmaya ihtiya¢ vardir. Bu
grupta da tedaviye yonelik kamitlar simirhdir. Kli-
nik uygulamada, steroid azaltma (spare) saglayan
bir ajan olarak, nispeten givenli ve iyi tolere edilen,
mikofenolat diigiintilebilir. Kii¢iik bir vaka serisinde,
siddetli BDH-IAH hastalarinda rituksimabin kurtari-
a tedavisi olarak fayda sagladigina dair éneriler bu-
lunmaktadir, ancak bu fayda eszamanl siklofosfamid
kullanimu ile de iligkili olabilir (18). Retrospektif bir
aragtirma fHP'de, sitotoksik ajanlar (azatioprin, sik-
losporin ve siklofosfamid) dahil olmak tzere tedavi
rejimleri arasinda mortalite tizerine anlamh bir fark
gosteremenmigtir. Steroid azaltma saglayan ajanlarin
klinik yararlarinin gériilmesi aylar stirebilir. Sistemik
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lupus eritematozus olgularinda DAH olugtugunda,
yogun immiinosupresif tedavilere ek olarak refrakter
vakalarda otoantikorlar1 uzaklagtirmak icin plazma-
ferez digtiniilebilir. Plazmaferez kullaniminin kisa
vadeli renal sonuglar iyilestirdigine dair bazi kanitlar
bulunmakta ancak mortalite tizerine etkisi bulunma-
maktadur.

Siddetli Anti-MDAS5 dermatomyozit standart ARDS
tedavisine ek olarak kombinasyon immunsupresan
ajanlar ile agresif bir sekilde tedavi edilmelidir. One-
rilen secenekler, pulse doz kortikosteroidler art1 sik-
lofosfamid ile birlikte bir kalsinérin inhibitérii (tak-
rolimus) veya takrolimus veya rituksimab ile birlikte
bir antimetabolit (azatioprin ve mikofenolat) kom-
binasyonunu icerir. Refrakter hastalik i¢in ek tedavi
secenekleri arasinda IV immiinoglobulin veya plaz-
maferez bulunur. Plazmaferez ve IV immunoglobulin
tedavisi artan sagkalim ile iligkilendirilmigtir.

INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGINDA YOGUN
BAKIM UNITESINDE SOLUNUM DESTEK
TEDAVILERI

Viiksek Akimli Nazal Kaniil Oksijen Tedavisi

Yiksek akimhi nazal kantl oksijen (YANKO),
nemlendirilmis oksijenin yiiksek akis hizlarina
ulagabilen, oksijen fraksiyonu %100 kadar
ayarlanabilir bir oksijen dagitim sistemidir. Akut
hipoksemik solunum yetmezligi olan hastalarda,
YANKO ile solunum desteginin
azalttigini  belirten  aragtirmalar
Standart oksijen tedavisine kiyasla YANKO'nun
bircok fizyolojik avantaji bulunmaktadir. Bunlar
arasinda 6li boglugu azaltmak, dusik bir pozitif
ekspirasyon sonu basin¢ (PEEP) saglamak, solunum
salgilarini azaltmak ve solunum hizini ve solunum ig
yikkiini azaltmak sayilabilir. Ozellikle hipoksemiyi
dizeltme ve oli boslugu azaltma ozellikleri ile
YANKO; IAH ve dekompanse hipoksemik solunum
yetmezligi olan hastalar i¢in potansiyel olarak
ideal bir solunum destegi saglamaktadir. Ancak
IAH-AA hastalarinda YANKO tedavisi hakkinda
veri eksikligi bulunmaktadir. Tek merkezli bir
gozlemsel aragtirmada, yogun bakim unitesinde
do-not-resuscitate karari olan [AH hastalarinda,
YANKO destegi alan grupta, noninvaziv ventilasyon
(NIV) alanlarla kiyaslandiginda,
daha dugiik olmasina ragmen, dispne skorlarinda
anlaml fark bulunmamigtir (19). Advers olay ve
tedavi uyumsuzlugu degerlendirildiginde YANKO,
NIV tedavisine istiin bulunmugstur. Retrospektif
bir kohort aragtirmasinda, YANKO ile tedavi edilen

mortaliteyi
mevcuttur.

solunum hiz1

[AH-AA hastalarinda entiibasyon riski, NIV de
kullanildiginda daha dugiik bulunmugtur. Mortalite
oranlarina bakildiginda YANKO ile desteklenen
hastalarda 30 giinlik mortalite orani (%23), NIV
kullanmayanlara gére (%63) daha dugitk bulunmus
ve YANKO, 30 giinlik sagkalimla anlamli olarak
iligkili bagimsiz bir faktér olarak gosterilmistir
(19). Solunum destegi cihazinin se¢imi hastanin
ozelliklerine gore tedavi eden klinisyen tarafindan
belirlendigi i¢in, degerlendirilemeyen karistirica
faktorler bu farklara sebep olabilir.

Noninvaziv Mekanik Ventilasyon

Noninvaziv mekanik ventilasyon, nazal, agiz, yiiz
maskesi araytizii aracihfiyla hastaya pozitif basing
uygulamasin ifade eder. Akut hipoksemik solunum
yetmezligi olan hastalarin solunumunu destekle-
mede, NIV’'un entiibasyon oranlarini azalttigini ve
hastane i¢i mortaliteyi iyilestirdigini gésteren ran-
domize ¢aligmalarin meta-analizleri ile klinik yaran
guclenmistir. Pozitif ekspirasyon sonu basincin ana
fizyolojik yarari, artirilmig alveolar rekruitman ile
iligkili oksijenasyonun artmasidir. Bilevel NIV ise
solunum is yikiiniin azalmas1 ve CO, seviyelerinin
iyilesmesi gibi ek faydalar saglar. Hiperkapni, stabil
[AH hastalarinda yaygin bir bulgu olmamakla birlik-
te, solunum kaslar diigitk akciger kompliyans: kar-
sisinda yetersiz oldugunda yikselmis CO, seviyeleri
gelisebilir. Bu nedenle, {AH-AA hastalarmin NIV’den
fayda gérme olasiligina dair fizyolojik nedenler var-
dir, ancak yiiksek PEEP seviyesinin riskleri, bu klinik
senaryoda kullanimini sinirlayabilir.

Aragtirmalarda IAH-AA durumunda NIV kullanimi
tanimlanmig, NIV destegi alan hastalarin yaklagik
%50’sinde entiibasyon gereksinimi olmamig ve has-
talar YBU'den taburcu edilmistir. NIV basarisizhg
i¢in risk faktoru daha yitksek solunum hizi ile 6ngo-
riilmis, ancak yas, FVC veya IAH'm radyografik yay-
ginhg ile iligki gosterilememistir. Ayrica, NIV baga-
ris1 olan hastalarin dahi medyan sagkalimi yalmzca
90 gin olmustur (20). Bu sonuglar taburcu edilen
hastalarda dahi IAH-AA'nin genel olarak kotii prog-
nostik sonuglarimi vurgulamaktadir. ok merkezli,
retrospektif bir aragtirma, [AH-AA olgularinda NIV
kullaniminin  6zellikleri tamimlanmigtir. NIV’nin
medyan kullanim siiresi 72 saat olup, hastalarin
%18'inde maskeye karsi toleranssizlik gelismistir.
NIV desteginden alt1 saat sonra, NIV tedavisi bagarili
ve bagarisiz olan gruplar karsilastirildiginda, PaO,/
FiO, oram, gruplar arasinda farklilhk géstermezken,
basarili grupta solunum hizi anlamh olarak dusik
bulunmustur. JAH-AA'de, mortalite riskini arttiran



faktorler, azalmig serum albumin seviyesi ve asidoz
varligi olarak tanimlanmgtir (21).

invaziv Mekanik Ventilasyon

Aragtirma sonuglar1 ve gercek yagam verilerine ba-
kildiginda IAH-AA hastalarinda MV ihtiyaci, prog-
nozun olduke¢a kétt oldugu anlamina gelir, bu ne-
denle ventilasyon stratejileri dikkatli bir sekilde
diisiiniilmelidir. Hem IPF-AA hem de IPF dig1 IAH-
AA olgularinda, ilk hospitalizasyondan ii¢ ay sonra
yaklasik %10-15 sagkalim orami bildirilmistir. Klinik
uygulamada, {AH-AA hastalarinda siklikla solunum
destegi mekanik ventilatérle saglanmaktadir. Erken
endotrakeal entiibasyon ile, [AH-AA hastalarinda
sagkalim avantaji saglanamadig: icin erken entii-
basyon stratejisi onerilmemektedir (22). Mekanik
ventilasyonun kisa vadeli sagkalim tzerindeki etkisi
ve mortalite oranlar1 IPF-AA ve IPF dist IAH-AA po-
pilasyonlar arasinda farkhlik gostermemistir. Me-
kanik ventilasyon sirasinda, diigiik ventilasyon ba-
singlar1 ve diigitk volum hedeflerinin saglanmasina
dikkat edilmelidir, ¢tinkii yitksek ventilasyon basing-
lar1 ve hacimleri, 6zellikle zaten sert ve kompliyans:
kota olan fibrotik akcigerlerde akciger hasarim ko-
tiilegtirebilir (23). Bu hastalarinin invaziv mekanik
ventilatér yonetimi, deneyimli klinisyenler tarafin-
dan gerceklegtirilmelidir.

AKCiGER NAKLI VE EKSTRAKORPOREAL MEMBRAN
OKSiJENiZASYONU

Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu (ECMO),
TAH-AA'de hem kurtarici hem de nakil i¢in kopri te-
davisi olarak kullanilabilir. Mekanik ventilasyonun
aksine, ECMO’nun ventilator iligkili akciger hasan
riskini ortadan kaldirmasi, transplantasyon bekleyen
hastalar i¢in 6nemli bir avantaj saglar. Transplantas-
yon bekleyen IAH-AA hastalarinda ECMO’nun basa-
r1s1, transplantasyon yapilabilirligine baghdir. Ancak
transplantasyon yapilmayan [AH-AA hastalarinda
ECMO’nun kisa vadeli sagkalim oranlari dugiktir
ve uzun vadeli prognozu belirsizdir (24). Bu nedenle,
IAH-AA'de ECMO kullaniminda, hasta secimi dikkat-
le ve deneyimli merkezlerde yapilmahdir.

SONUG

Interstisyel akciger hastaligi akut alevlenme medikal
tedavisinde kortikosteroidler, anti-MDA5 derma-
tomyozit gibi durumlarda agresif immiinosupresyon,
solunum destek tedavisinde ise yiiksek akigh nazal
kanill, noninvaziv ventilasyon ve ekstrakorporeal
membran oksijenasyonu gibi ¢esitli yaklagimlar bu-

Arslan F.

lunmaktadur. Her bir tedavi yontemi, hastanin klinik
durumuna, JAH tanisina ve mevcut saglik hizmetleri-
nin olanaklarina gére dikkatle secilmelidir. Ozellikle
TAH-AA hastalarinin genel olarak kotii prognoza sa-
hip olduklar1 géz éniinde bulundurularak, hasta ve
aileleriyle erken dénemde ortak karar verme ve ya-
sam sonu planlama tartigmalar1 6nemlidir.
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