
diyopatik pulmoner fibrosis (İPF) nedeni bilinmeyen kronik progresif in-
terstisyel pnömonilerin bir spesifik formu olarak tanımlanır. Başlıca yaşlı er-
keklerde görülür. Hastalık akciğerlerle sınırlıdır ve histopatolojik ve/veya

radyolojik usual interstisyel pnömoni (UİP) formu ile ilişkilidir.1 Günümüzde İPF
epitelyal-fibroblastik bir hastalık olarak kabul edilmektedir. Bilinmeyen endojen
veya çevresel bir uyaranın alveolar epitelyal hücre hemostazını bozduğu, bununda
diffüz epitel hücre aktivasyonu ve bozulmuş epitel hücre tamiri ile sonuçlandığına
inanılmaktadır.2,3 İPF patogenezine katkıda bulunan yeni faktörlerin tanınması İPF
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İdiyopatik Pulmoner Fibrozis Tedavisi,
Kime?

ÖÖZZEETT  İPF patogenezinde önceden kabul edilen teori; generalize enflamasyonun yaygın parankimal
fibrozise ilerlediğiydi.  Günümüzde İPF epitelyal-fibroblastik bir hastalık olarak kabul edilmektedir;
burada bilinmeyen eksojen veya endojen bir neden alveol epitel hücre hemostazını bozar, buda aşırı
epitel aktivasyonu ve bozulmuş epitel hücre hasarıyla sonuçlanır. İnflamatuar ve mezenkimal hüc-
reler arasındaki ilişki birçok faktör tarafından düzenlenmektedir. İPF patogenezinde yeni faktörle-
rin tanınması yeni tedavi yaklaşımların gelişmesine yol açmıştır. Bazı ajanlarlarla yapılan klinik
çalışmalar muhtemel yararlarına işaret etmesine rağmen, İPF tedavisinde spesifik bir farmakolojik
etken kullanımını destekleyen yeterli kanıt mevcut değildir. Bu nedenle hastalar tedavi için seçilir-
ken kar-zarar oranına dikkat edilmelidir. Olgulara tedavi konusunda karar verirken tedavinin fay-
daları yanında gelişebilecek yan etkileri de konusunda yeterli aydınlatma yapılmalıdır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: İdiyopatik pulmoner fibrozis; tedavi

AABBSSTTRRAACCTT  The previous hypothesis regarding the pathogenesis of idiopathic pulmonary fibrosis
(İPF) was that generalized inflammation progressed to widespread parenchymal fibrosis. It is cur-
rently believed that İPF is an epithelial-fibroblastic disease, in which unknown endogenous or en-
vironmental stimuli disrupt the homeostasis of alveolar epithelial cells, resulting in diffuse epithelial
cell activation and aberrant epithelial cell repair. The interplay between inflammatory and mes-
enchymal cells is regulated by a number of factors. The recognition of new factors contributing to
the pathogenesis of İPF has led to the development of novel approaches to treat İPF. There are not
sufficient evidence to support the use of any specific pharmacologic therapy for patients with IPF,
Although clinical trials of some agents suggest a possible benefit. Therefore, in selecting patients for
treatment, careful consideration should be give to the risk-to-benefit ratio. Patients should under-
stand the risk of adverse effects from treatment along with any potential merits of therapy before
deciding on a course of action.

KKeeyy  WWoorrddss::  Idiopathic pulmonary fibrosis; treatment
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tedavisinde yeni tedavi yaklaşımlarının gelişmesine yol
açmıştır.

Kanıta dayalı tanı ve tedavi rehberleri İPF olguları-
nın tedavisi için spesifik bir farmakoterapi kullanımını
destekleyen yeterli kanıt bulunamadığını bildirmiştir.1

Bununla birlikte bazı ajanlarla yapılan klinik çalışmalar
muhtemel yararlara işaret etmektedir. Tedaviler kanıta
dayalı rehberleri tarafından güçlü ve zayıf öneri şeklinde
sınıflandırılmıştır. Bir tedavinin kullanılmasının güçlü
bir şekilde önerilmesi tedavinin faydalı etkilerinin yan
etkilerine ağır geldiği inancını yansıtmaktadır. Rutin
kullanım için yeterli kanıta sahip olmayan çoğu tedavi
seçeneği için öneri güçlü olarak kullanılmaması şeklinde
belirtilmiştir. Kar zarar durumu kesin olmayan veya
daha iyi verilere ihtiyaç duyulan tedaviler zayıf olarak
önerilmiştir. Güçlü bir öneri hastalar, hekimler ve kural
koyucular için önemli sonuçlara sahiptir. Zayıf olarak
önerilen bazı tedavilerin seçilmiş bazı vakalar için uygun
olabileceği bildirilmiştir. Olgular tedaviye başlamadan
önce elde edilecek faydalarla birlikte potansiyel yan et-
kiler konusunda bilgilendirilmelidir. İyi bilgilendirilmiş
bir olgunun farmakolojik tedaviyi ısrarlı bir biçimde is-
temesiyle zayıf olarak önerilen ajanlardan birinin kulla-
nılabileceği bildirilmiştir.1

FARMAKOLOJİK TEDAVİLER

KORTİKOSTEROİD TEDAVİSİ

Kortikosteroidlerin tek olarak kullanıldığı randomize
kontrollü çalışmalar bulunmamaktadır. Retrospektif
kontrolsüz çalışmalar olguların yaşam süresi üzerine
olumlu etkisini göstermemiştir, bununla birlikte olgula-
rın küçük bir bölümünde akciğer fonksiyonlarında mi-
nimal iyileşme bildirilmiştir.4,5 Retrospektif kontrollü
çalışmalar da sürvi üzerine etkisini gösterememiştir.6,7

Bunun yanında önemli yan etkiler bildirilmiştir. Kanıta
dayalı tedavi rehberleri İPF olgularının tek başına korti-
kosteroid ile tedavisini önermemektedir1 (güçlü öneri,
çok düşük düzeyde kanıt).

KOLŞİSİN

İnvitro çalışmalar kolşisinin fibroblast proliferasyonunu
ve kollajen sentezini inhibe ettiğini göstermiştir.8 İPF ol-
gularıyla yapılan ilk çalışmalar bir potansiyel yararına
işaret etmiştir. Farklı ilaçlarla yapılan prospektif karşı-
laştırmalı çalışmalar klinik sonuçların farklı olmadığını
göstermiştir.9-12 Retrospektif bir çalışmada tedavi alma-
yan olgularla yapılan karşılaştırmada sürvi üzerine bir
etkisi gösterilememiştir.6 Tedavi rehberleri İPF olgula-

rının kolşisinle tedavi edilmesini önermemektedir (güçlü
öneri, çok düşük düzeyde kanıt).

SİKLOSPORİN A

Kontrollü olmayan küçük gruplarla yapılmış ilk çalış-
maların raporları İPF tedavisinde siklosporin A’nın
muhtemel yararına işaret etmiştir.13,14 On vakayla yapıl-
mış retrospektif bir çalışmada belirgin bir faydası göste-
rilememiştir.15 Posttransplant hastalarda siklosporin
içeren immünsüpresif ilaçlarla yapılan çalışmalar
transplante olmayan akciğerde hastalığın progresyo-
nunu göstermiştir.16,17 Kanıta dayalı tedavi rehberleri
İPF olgularının siklosporin A ile tedavisini önermemek-
tedir (güçlü öneri, çok düşük düzeyde kanıt). 

KORTİKOSTEROİD VE İMMUNOMODÜLATÖR KOMBİNASYONU

Retrospektif küçük bir çalışma kortikosteroid ile azati-
oprin kombinasyonuyla potansiyel bir yarar gösteril-
miştir.18 Tek kortikosteroid ile kortikosteroid ile
azatioprin kombinasyonunu karşılaştıran randomize
kontrollü küçük bir çalışma kombinasyon tedavisiyle
sürvi üzerinde olumlu yönde bir eğilim varlığını bil-
dirmiştir.19 Yine tek kortikosteroid ile kortikosteroid
ile siklofosfamid kombinasyonunun karşılaştırıldığı ça-
lışmada da kombinasyon tedavisinin sürvi üzerine fay-
dası gösterilmiştir.20 Kortikosteroid ile siklofosfamid
kombinasyonunu tedavi almayan ve tek kortikoste-
roid alan gruplarla karşılaştıran iki retrospektif çalış-
madan birincisinde sürvi üzerine olumlu bir etki
bulunmazken ikincisinde kombinasyon tedavisinin
sürviye olumlu etkisi gösterilmiştir.21,22 Kanıta dayalı
tedavi rehberleri İPF olgularının kortikosteroid ve im-
munomodülatör tedavi kombinasyonu ile tedavi edil-
mesi rutin olarak önermemektedir (güçlü öneri, düşük
düzeyde kanıt).

KORTİKOSTEROİD, AZATİOPRİN VE 
ASETİLSİSTEİN KOMBİNASYONU

Asetilsistein antioksidan glutatyonun prekürsörüdür.
Glutatyon İPF olgularında azalabilmektedir.23,24 Korti-
kosteroid, azatioprin ve asetilsistein tedavisi alan olgu-
ların sadece kortikosterod ve azatioprin alan olgularla
karşılaştırıldığı randomize kontrollü bir çalışmada 12
aylık takipte asetilsistein grubunda vital kapasite (VK)
ve difüzyon kapasitesi (DLCO) düzeylerindeki azalma
belirgin olarak düşük bulundu.25 Bununla birlikte grup-
lar arasında mortalite, yaşam kalitesi, dispne, egzersiz
fizyolojisi ve radyolojik görünüm açısından fark sap-
tanmamıştır. Bu çalışmanın bazı önemli limitasyonları
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olduğu bildirilmiştir.26,27 Kanıta dayalı tedavi rehberleri
bu kombinasyonu İPF olgularının çoğu için bir tedavi
seçeneği olarak önermemiştir. Çok düşük düzeyde ola-
bilecek olumlu sonuçlarla birlikte gelişebilecek yan et-
kileri kabullenen küçük bir grup hasta için bir seçenek
olabileceği bildirilmiştir (Zayıf öneri, düşük düzeyde
kanıt). Prednizon, azatioprin ve asetilsistein ile sadece
asetilsistein ve placebo grupların karşılaştırıldığı ran-
domize çift-kör kontrollü yeni bir çalışmada kombi-
nasyon tedavisiyle plasebo gruba göre artmış ölüm ve
hastaneye yatış izlenmesi üzerine kombinasyon alan
grup erken sonlandırılmıştır.28

ASETİLSİSTEİN MONOTERAPİSİ

Kortikosteroid azatioprin ve asetilsistein tedavisi alan ol-
guların sadece kortikosteroid ve azatioprin alan olgularla
karşılaştırıldığı çalışmada asetilsistein eklenen grupta ak-
ciğer fonksiyonlarındaki azalma daha düşük olarak sap-
tandı.25 Asetilsistein monoterapisi ile yapılan 12 haftalık
kontrolsüz bir çalışma akciğer fonksiyonlarından VK,
DLCO, PaO2 düzeyinde iyileşme gösterdi. Bir diğer ça-
lışmada aerolize asetilsistein veya plasebo olarak rando-
mize edilen 30 olguda radyolojik düzelmeler izlenirken
fizyolojik parametrelerde ve yürüme mesafesinde fark-
lılık izlenmedi.29 Kanıta dayalı tedavi rehberi asetilsis-
tein monoterapisini olguların çoğu için bir tedavi
seçeneği olarak önermemiştir. Çok düşük düzeyde ola-
bilecek olumlu sonuçlarla birlikte gelişebilecek yan et-
kileri kabullenen küçük bir grup hasta için bir seçenek
olabileceği bildirilmiştir (Zayıf öneri, düşük düzeyde
kanıt). Çok merkezli, randomize, kontrollü çift kör yeni
bir çalışmada post hoc analiz tek asetilsistein tedavisinin
erken dönem olgularda FVC üzerinde stabilize edici bir
etkisini göstermiştir.30

İNTERFERON-γ 1b TEDAVİSİ

İnterferon-γ 1b (INF-γ) endojen olarakta üretilen anti-
fibrotik ve immünomodülatör özelliğe sahip bir sitokin-
dir. Yapılan pilot bir çalışma İPF olgularında yararlı
olabileceğine işaret etmiştir.31 330 vakanın plasebo ve
haftada 3 kez 200 µg subkutan INF-γ grublarına rando-
mize edildiği bir çalışmada klinik kötüleşme zamanı veya
ölüm oranlarında fark bulunamamıştır.32 Post hoc analiz
sonucu klinik olarak daha az kötü hastalarda sürvi üze-
rinde olumlu bir gidişe işaret etmiştir. Daha az fizyolo-
jik anormalliğe sahip olgularda kolşisinle yapılan
karşlaştırmalı bir çalışma yararlı olabileceğine işaret et-
miştir.11 Bu hipotezin test edildiği 800 den fazla olguyla
yapılan tanımlayıcı bir çalışmada mortalite oranlarında

fark bulunamamıştır.33 Kanıta dayalı tedavi rehberleri
İPF olgularının İnterferon-γ 1b ile tedavi edilmesini
rutin olarak önermemektedir (güçlü öneri, yüksek dü-
zeyde kanıt).

BOSENTAN

Endotelin-1 pulmoner hipertansiyon patogenezinde yer
alan güçlü bir vazokonstriktör ve büyüme faktörüdür.
İPF olgularında serum ve BAL sıvısında artmış endote-
lin düzeyi, akciğer dokusunda aşırı endotelin reseptörü
ve endotelin-1 varlığı gösterilmiştir.34 İPF olguları ile
yapılan bir faz 2 çalışmada 6 dakika yürüme testi
(6DYT) değişiklikleri incelenmiş ve olumlu sonuçlar
saptanmamıştır, hastalık progresyon veya ölüm zamanı,
yaşam kalitesi, dispne gibi bazı ikincil sonuçlarda olumlu
bir gidiş saptanmıştır. Post hoc analiz açık akciğer biop-
sisi ile tanı alan olgularda hastalık progresyon veya ölüm
zamanı ve yaşam kalitesinde bosentanın yararlı etkisine
işaret etmiştir.35 Kanıta dayalı tedavi rehberleri İPF ol-
gularının bosentan ile tedavi edilmesini önermemektedir
(güçlü öneri, orta düzeyde kanıt).

ETANERCEPT

Etanercept rekombinant solubl insan TNF inhibi-
törüdür, TNF’e reseptörüne bağlanarak aktivitesini
nötralize eder.36 İPF patogenezinde TNF-α’nın rolü
bildirilmektedir.37,38 Etanercept ile yapılan ve birincil
sonlanma noktası FVC değişikleri olan bir çalışmada
gruplar arasında fark bulunmamıştır.39 Kanıta dayalı
tedavi rehberleri İPF olgularının etanercept ile tedavi
edilmesini önememektedir (güçlü öneri, orta düzeyde
kanıt).

ANTİKOAGÜLAN TEDAVİ

Randomize, kontrollü kör olmayan bir çalışmada, korti-
kosteroid ile antikoagülan tedavi alan grupla sadece kor-
tikosteroid alan grup karşılaştırılmış ve sürvi üzerine
olumlu etkisi görülmüştür.40 Bununla birlikte çalışma-
nın önemli limitasyonları olduğu belirtilmiştir. Kanıta
dayalı tedavi rehberleri antikoagülan tedaviyi çoğu olgu
için bir tedavi seçeneği olarak önermemiştir. Çok düşük
düzeyde olabilecek olumlu sonuçlarla birlikte gelişebi-
lecek yan etkileri kabullenen küçük bir grup hasta için
bir seçenek olabileceği bildirilmiştir (Zayıf öneri, çok
düşük düzeyde kanıt). İPF olgularında warfarin etkisini
inceleyen randomize kontrollü çift-kör yeni bir çalışma
antikoagülasyon için endikasyon olmayan olgularda
warfarin kullanımını artmış mortalite ile ilişkili bul-
muştur.41
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PİRFENİDON

Pirfenidon pleitropik, antiinflamatuar, antifibrotik ve
antioksidan özellikleri olan ve TGF-1ß etkilerini anta-
gonize eden bir piridon bileşiğidir. Pilot çalışmalar pir-
fenidonun yararına işaret etmiştir.42,43 Yapılan plasebo
kontrollü bir çalışma akut atakların plasebo alan grupta
sık görülmesi nedeni ile erken sonlandırılmıştır. Çalışma
erken sonlandırılmasına rağmen 6DYT sırasında oksi-
jen düzeyinde iyileşme ve VK kaybında azalma bildi-
rilmiştir.44 Faz 3 bir çalışmada yüksek doz (1800 mg),
düşük doz (1200 mg) pirfenidon plasebo ile karşılaştı-
rılmış, plasebo ve yüksek doz pirfenidon grubu arasında
VK azalmasında önemli farklılık ve progresyon olma-
dan geçen sürvi üzerine anlamlı etkisi bulunmuştur.45

The clinical studies assessing pirfenidon in IPF: rese-
arch of efficacy and safety outcomes (CAPACITY)
program tarafından Yürütülen 2 çalışmadan birinde
pirfenidonun FVC azalması üzerine anlamlı etkisi sap-
tanırken, diğer çalışmada bu etki saptanmamıştır. İki ça-
lışmanın sonuçları birlikte değerlendirildiğinde FVC
azalması üzerine pirfenidonun önemli olumlu etkisi gö-
rülmüştür.46

Pirfenidon Japonya ve Avrupa’da İPF tedavisi için
onay almıştır. Amerikan gıda ve ilaç dairesi tarafından
İPF tedavisinde henüz onay verilmemiş, fakat yeni bir
klinik çalışma yapılmasını istemiştir. Kanıta dayalı tedavi
rehberleri pirfenidonu çoğu olgu için bir tedavi seçeneği
olarak önermemiştir. Çok düşük düzeyde olabilecek
olumlu sonuçlarla birlikte gelişebilecek yan etkileri ka-
bullenen küçük bir grup hasta için bir seçenek olabile-
ceği bildirilmiştir1 (Zayıf öneri, düşük kalitede kanıt).

NON FARMAKOLOJİK TEDAVİLER 
VE EK HASTALIKLARIN TEDAVİSİ

UZUN SÜRELİ OKSİJEN TEDAVİSİ

Retrospektif bir çalışmada oksijen tedavisinin sürvi üze-
rine bir faydası gösterilememiştir.6 Diğer bir çalışmada
istirahat sırasında hipoksisi olan hastalarda egzersiz
kapasitesinde artış bildirilmiştir.47 Kanıta dayalı tedavi
rehberleri istirahat sırasında hipoksemi gelişen İPF ol-
gularının uzun süreli oksijen tedavisi ile tedavi edil-
mesini önermiştir1 (güçlü öneri, çok düşük düzeyde
kanıt).

AKCİĞER TRANSPLANTASYONU

Akciğer transplantasyonu yapılmış İPF olguları diğer
hastalık gruplarıyla karşılaştırıldığında 5 yıllık sürvile-

rinin daha uzun olduğu bildirilmiştir.48 İPF tanısı alan
tüm olgular transplantasyon ihtiyacı açısından değer-
lendirilmelidir. Zamanlama konuısunda kesin bir kri-
ter olmamakla birlikte diffüzyon kapasitesi ve hastalık
progresyonunun varlığı önerilmektedir.49 Kanıta dayalı
tedavi rehberleri uygun olan İPF olgularına akciğer
transplantasyonu yapılmasını önermektedir1 (güçlü
öneri, düşük düzeyde kanıt).

MEKANİK VENTİLASYON

İPF nedeni ile solunum yetmezliği gelişen ve mekanik
ventilasyon uygulanan olgularda yüksek oranda hastane
mortalitesi bildirilmiştir.50,51 Kanıta dayalı tedavi rehberi
çoğu olgu için mekanik ventilasyon tedavisi önermeme-
mektedir. Noninvaziv mekanik ventilasyonun bazı ol-
gular için uygun olabileceği bildirilmiştir. Mekanik
ventilasyonun akciğer transplantasyonu için bir köprü
olarak kullanılabileceği bildirilmiştir1 (Zayıf öneri, düşük
düzeyde kanıt).

PULMONER REHABİLİTASYON

Pulmoner rehabilitasyon yapılan İPF olgularının 
yürüme mesafeleri, yaşam kaliteleri, semptomlarında
iyileşmeler gösterilmiştir.52,53 Kanıta dayalı tedavi reh-
berleri İPF olgularının çoğunluğu için pulmoner reha-
bilitasyon tedavisini önermemektedir. Az bir olgu grubu
için uygun olabileceği bildirilmiştir1 (Zayıf öneri, düşük
düzeyde kanıt).

GASTRO ÖZEFAGİAL REFLÜ (GÖR) TEDAVİSİ

İPF olgularının çoğunda anormal GÖR varlığı bildiril-
miştir ve olguların yarısında asemptomatik seyretmek-
tedir.54,55 Cerrahi veya medikal olarak tedavi edilen
olgularda pulmoner fonksiyonlarda ve oksijen ihtiya-
cında stabilizasyon geliştiği bildirilmiştir.54,56 Kanıta da-
yalı tedavi rehberi asemptomatik GÖR hastalığının
olguların çoğunda tedavi edilmesi gerektiğini bildirmiş-
tir1 (zayıf öneri, çok düşük değerde kanıt). Non-asid reflü
tedavisi ve funduplikasyonla cerrahi tedavi bu öneri kap-
samına alınmamıştır.

AKUT ATAKLARIN KORTİKOSTEROİDLERLE TEDAVİSİ

Kontrollü çalışmalar olmamakla birlikte birçok çalışma
İPF akut atakta kortikosteroid kullanımını ile fayda
görüldüğünü anekdotal olarak bildirmiştir.44,57 Kanıta
dayalı tedavi rehberi İPF akut ataklarının kortikoste-
roidlerle tedavisini önermiştir1 (zayıf öneri, çok düşük
düzeyde kanıt).
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PULMONER HİPERTANSİYON TEDAVİSİ

İPF olgularında pulmoner hipertansiyon tedavisinde
farklı ilaçlarla yapılmış retrospektif ve prospektif kont-
rolsüz çalışmalarda 6 DYT ve yaşam kalitesinde artış
bildirilmiştir.58-60 Kanıta dayalı tedavi rehberi İPF ol-
gularında pulmoner hipertansiyon tedavisini olguların
çoğunluğu için rutin olarak önermemektedir1 (zayıf
öneri, çok düşük düzeyde kanıt).

ÖNERİ YAPILMAMIŞ TEDAVİLER VE YENİ ÇALIŞMALAR

Kanıta dayalı tedavi rehberi, tedavi önerileri için uzman
tartışmaları tamamlandıktan sonra yayınlanan klinik ça-
lışmalar hakkında bir öneride bulunmamıştır. Aşağıda
yeni etkenlerle yapılmış tedavi çalışmaları ve kanıta da-
yalı tedavi rehberinin öneride bulunmadığı tedaviler be-
lirtilmiştir.

SSiillddeennaaffiill; Sildenafil ile yapılan randomize plasebo
kontrollü Faz 3 bir çalışmada ileri derecede azalmış
DLCO (>%35)’ya sahip İPF olgularında 12 haftalık te-
davi sonucunda 6 DYT’de fark saptanmamıştır. Dispne,
PaO2, DLCO ve yaşam kalitesinde sildenafil lehine de-
ğişiklik saptanmıştır.61 Diğer bir randomize kontrollü
çalışmada DLCO değerleri daha iyi (ortalama %42)
olan olgularla yine 6 DYT sonucunda fark saptanma-
mıştır.62

TTiirroozziinn  kkiinnaazz  ((TTKK))  iinnhhiibbiittöörrlleerrii; Akciğer fibrozi-
sinda bazı yolakların TK reseptörleri tarafından aktive
edildiği gösterilmiştir. TK reseptörlerinin inhibisyonu-
nun akciğer fibrozisinde yavaşlamaya yol açabileceği dü-
şüncesi ile bazı çalışmalar yapılmıştır. Bir TK inhibitörü

olan İİmmaattiinniibb ile yapılan faz 2 plasebo kontrollü bir ça-
lışmada birincil sonlanma noktası olan hastalık progres-
yonu açısında bir fark bulunamamıştır. İmatinib alan
grupta daha fazla yan etki izlenmiştir.63

Bir diğer TK inhibitörü olan BBIIBBFF  11112200 ile birincil
sonlanma noktası yıllık FVC azalması ikincil sonlanma
noktası akut ataklar yaşam kalitesi, total akciğer kapasi-
tesi olan faz 2 bir çalışma yapılmıştır. 432 vaka dört farklı
doza randomize edilmiştir (50 mg, 100 mg, 150 mg, 300
mg). 300 mg alan grup plasebo ile karşılaştırıldığında yıl-
lık FVC düşüşünde azalma eğilimi, ataklarda azalma ve
yaşam kalitesinde korunma bildirilmiştir.64 Daha sonra
yapılan duyarlılık analizleri ile tedavi etkinliği destek-
lenmiştir.65 Yine yaşam kalitesinde akciğer kayıpların-
daki azalma ile ilişkili olabilecek şekilde korunma
bildirilmiştir.66

MMaacciitteennttaann ; Endotelin Ave B reseptör antagonisti-
dir. Prospektif, çokmerkezli, randomize kontrollü, çift
kör parallel gruplu bir çalışmada 12 aylık tedavi sonucu
FVC değişikleri bakımından plaseboya bir üstünlüğü
saptanmamıştır.67

AAmmbbrriisseennttaann; Endotelin A reseptörü için spesifik
bir antagonisttir. İPF olgularının tedavisinde etkili bu-
lunmamıştır, placebo ile karşılaştırıldığında artmış has-
tane yatışı ile ilişkili olduğu görülmüştür.68

MMyyccoopphheennoollaattee  mmooffeettiill; Lenfotik proliferasyonu in-
hibe eden immünümodülatör bir ajandır. 10 vakalık bir
çalışmada İPF olgularında güvenli bulunurken radyolo-
jik ve pulmoner parametreler üzerine faydalı bir etki
göstermemiştir.69
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