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OZET

PAMUKKALE UNIVERSITEST GOGUS HASTALIKLARI POLIKLINIGINE 2005-2010
YILLARI ARASINDA BASVURAN INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI TANILI
HASTALARIN KLINIiK VE TEDAVIYE YANIT DEGERLENDIRMESI

Interstisyel akciger hastaliklari (IAH), bircok akut ve kronik akciger hastaligin
kapsamaktadir. Calismamizda klinigimizde interstisyel akciger hastaligi tanisi alan hastalarin
demografik, klinik ve radyolojik Ozellikleri ile birlikte tam1 ve tedavi yaklasimlarimizi ve

tedavi sonuglarini degerlendirmeyi amagladik.

Ocak 2005 ve Aralik 2010 tarihleri arasinda poliklinimize basvuran ve IAH tanis1 alan
toplam 145 hasta caligmaya dahil edildi. Daha sonra hastalar tanilarina gore gruplandirilarak
degerlendirildi. Takibimizde kalan hastalara uygulanan tedaviler, tedavi yanitlar1 ve yasam

stireleri gozden gegirildi.

Hastalarimizin 78’1 (%53.7) kadin, 67’si (%46.2) erkek olup, yas ortalamasi 55.27 +
13.59 (21-83) idi. En fazla gozlenen bagvuru sikayetinin nefes darligi (%78.6) oldugu

goriildi. Fizik muayene bulgular incelendiginde en sik ince ral (%68.9) ve ¢omak parmak

(%22.7) saptandi.

Hastalarin tanilarina bakildiginda; 61 hastaya idyopatik interstisyel pndmoni (%42), 35
hastaya sarkoidoz (% 24.1), 28 hastaya kollajen doku hastaligina bagli akciger tutulumu
(%19.3), 6 hastaya hipersensitivite pndmonisi (%4.1), 4 hastaya inorganik tozlara bagh
akciger hastaliklar1 (%2.7), 2 hastaya pulmoner alveolar mikrolitiyazis (%]1.3), 2 hastaya
pulmoner alveolar proteinozis (%1.3), 2 hastaya pulmoner vaskiilit (%1.3), 2 hastaya
amiodaronun pulmoner toksisitesi (%1.3), 1 hastaya radyasyon fibrozisi (%0.6), 1 hastaya

histiyositozis X (%0.6) ve 1 hastaya da lenfanjiyoleyomiyomatoz (%0.6) tanist kondu.

Tan1 yontemleri incelendiginde; 87 hastaya klinik ve radyolojik yontemle (%60), 24
hastaya mediastinal veya skalen lenf bezi biyopsisiyle (%16.5), 16 hastaya cerrahi akciger
biyopsisiyle (%11), 12 hastaya bronkoskopik tan1 yontemleriyle (%8.2), 3 hastaya (%2) cilt
biyopsisiyle, 1 hastaya (%0.6) karaciger biyopsisiyle, 1 hastaya (%0.6) transtorasik trukut
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biyopsisiyle ve 1 hastaya (%0.6) periferik lenf nodu biyopsisiyle tant kondu. Bu durumda

hastalarimizin %40’ ma ¢esitli biyopsi yontemleriyle histopatolojik olarak tani konulmus oldu.

Tan1 konulan 127 hastaya tedavi baslanmis 18 hastaya tedavi verilmemisti. Hastalarin
95’1 (% 65.5) 1 Eylil 2011 tarihi itibartyla yasamakta iken 22 hasta (%15.1) Olmiistii.
Hastalarin 28’i (%19.3) takipten ¢iktig1 igin degerlendirilemedi. Olen hastalarin gogunlugunu
(21 hasta) IPF’li hastalar olusturmaktaydi. Solunum foksiyon testi degerleri 6len hastalarda

yasayanlara gore istatistiksel olarak anlamli derecede diisiiktii.

Tedavi sonuglarina bakildiginda, iyi seyir gosteren 62 hastanin ¢ogunlugunu
sarkoidozlu (%37) ve kollajen doku hastalig1 olanlar (%30.6) olusturuyordu. IPF’li hastalarin
sadece 6’sinda (%17.6) tedaviye cevap oldugu ve bunlarin da stabil seyir gosterdikleri

goriildii.

Sonug olarak, bizim calismamizda da tespit edildigi iizere IAH nadir goriilmeyen
hastaliklar olup gogiis hastaliklar1 pokliniklerine bagvuran hastalarin ayirici tanisinda daima
goz Oniinde bulundurulmalidir. Calismamizda literatiirle uyumlu olarak en sik sarkoidoz ve
IPF goriilmiistiir. interstisyel akciger hastaliklarinda tan1 koymada zorluklar olmakla birlikte

klinik 6zellikler, radyolojik teknikler ve ¢esitli biyopsi yontemleriyle taniya gidilebilmektedir.

Anahtar kelimeler: Idyopatik intestisyel pnémoniler, sarkoidoz, idyopatik pulmoner

fibrozis, kriptojenik organize pndémoni.
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SUMMARY

THE EVALUATIOAN OF CLINICAL FOLLOW UP AND RESPONSE TO TREATMENT
FOR THE INTERSTITIAL LUNG DISEASES PATIENTS WHO HAD APPLIED TO
PAMUKKALE UNIVERSITY CHEST DEPARTMENT OUTPATIENT CLINIC
BETWEEN YEAR 2005-2010

Interstitial lung diseases (ILD) diagnosis includes many acute and chronic pulmonary
disorders. In our study, we aimed to evaluate demographic, clinical and radiological
characteristics of the patients diagnosed as ILD in our clinic and also diagnostic approachs
and treatment modalities and the treatment results of those patients.

Totally 145 patients registered between January 2005 and December 2010 were studied.
Patients were grouped and examined according to their diagnoses. Treatment modalities
applied to the patients, clinical responses and survival rates were assessed.

Seventy eight of our patients were female (53.7 %), 67 were male (46.2 %) and the
mean age was 55.27 + 13.59 years (range: 21-83). The most common encountered symptom
on admission was dyspnea (78.6 %). Fine crackles (68.9%) and clubbing (22.7 %) were the

most common physical examination findings.

The final diagnosis of the patients were as follows; 61 patients with idiopathic
interstitial pneumonia (42%), 35 patients with sarcoidosis (24.1%), 28 patients with lung
involvement of connective tissue disease (ILD-CTD) (19.3%), 6 patients with hypersensitivity
pneumonia (4.1%), 4 patients with IAH due to occupational inorganic dust exposure (2.7%), 2
patients with pulmonary alveolar proteinosis (1.3%), 2 patients with pulmonary vasculitis
(1.3%), 2 patients with amiodaron induced pulmonary toxicity (1.3%), 2 patients with
pulmonary alveolar microlithiasis (1.3%), 1 patient with radiation induced lug fibrosis (0.6%),

1 patient with histiocytosis X (0.6%) and 1 patient with lymphangioleiomyomatosis (0.6%).

In the aspect of the diagnostic procedures used, 87 patients were diagnosed clinically
and radiologically (60 %), 24 patients with mediastinal or scalene lymph node biopsy
(16.5%), 16 patients with surgical lung biopsy (11 %), 12 patients with diagnostic
bronchoscopic procedures (8.2%), 3 patient with skin biopsy (2 %), 1 patient with liver biopsy
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(0.6%), 1 patient with transthoracic trucut biopsy (0.6%) and 1 patient with peripheral lymph
node biopsy (0.6%). Forty percent of our patients were diagnosed histopathologically by

using several biopsy procedures.

Medical treatment were given to 127 patients whereas no treatment was given to 18
patients. Ninety five of the patients (65.5 %) were alive in 1st of September 2011 and 22
patients (15.1 %) were dead. The rest 28 patients (419.3 %) were lost to follow-up. Most of
the patients (21) who died were IPF patients.

By considering the treatment results, good clinical and radiological response was found
in patients with sarcoidosis (37 %) and ILD-CTD (30.6%) and only 6 of IPF patients (17.6%)
had responded to treatment.

Finally, as we figured out in our study, ILD is frequently encountered in general
practice of pulmonary physicians and should be considered in differential diagnosis during
routine pulmonology clinic. In our study, sarcoidosis and IPF were the most commonly seen
diseases. Although ILD is a difficult challenge to diagnose in clinical practice, it may be

diagnosed by means of clinical features, radiologic techniques and several biopsy procedures.

Keywords: Idiopathic interstitial pneumonia, sarcoidosis, idiopathic pulmonary

fibrosis, cryptogenic organizing pneumonia
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GIRIS
Interstisyel akciger hastaliklart (IAH) akciger parankimi veya interstisyumunun
degisik derecelerdeki fibrozis ve inflamasyonu ile karakterize olan 150’den fazla
hastalik grubu tarafindan olusturulur (1, 2). Bu hastaliklar i¢in Diftiz Parankimal
Akciger Hastaligi (DPAH) terimi de kullanilmaktadir (3, 4).

Interstisyel akciger hastaliklar1 (IAH) ayirict tamisinda kolaylik saglamak
amaciyla dort ana gruba ayirarak degerlendirme yoluna gidilmektedir: Bilinen
etyolojinin neden oldugu hastaliklar (6rnegin bag doku hastaliklari, ilaclara bagh
hastaliklar gibi); graniilamat6z hastaliklar (6rnegin sarkoidoz gibi); nadir goriilen
hastaliklar (6rnegin lenfanjiyoleyomiyomatoz (LAM) gibi) ve son olarak idyopatik
interstisyel pndémoniler (IIP) (2, 3). Goériilme sikligmma gore iIP'ler idyopatik
pulmoner fibrozis (IPF;%47-64), nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP;%14-36),
solunumsal bronsiolit iligkili interstisyel pnomoni/deskuamatif intestitial pnoémoni
(RB-ILD; %10-17), kriptojenik organize pnomoni (KOP; %4-12), akut interstisyel
pndmoni (AIP; %2) ve lenfositik interstisyel pnomoni (LIP; %1) olarak
siiflandirilmaktadir (2,3,5). Ulkemizde yapilan IAH olan hastalar1 degerlendiren iki
calismada da en sik sarkoidoz ve IPF saptanmus (6,7).

IAH’larmin gercek insidansi halen bilinmiyor. Ingiltere’de biitiin IAH’ larmmn
insidans1 1/3000-4000°dir. IAH nin bir alt kiimesi olan IPF, Meksika’daki prevalansi
erkeklerde 100.000°de 81, kadinlarda ise 100.000’de 67 olarak saptanmis (1).

[AH’lar1 daha ¢ok geng-orta yasli insanlarin hastalifi olma egilimindedir. IPF
daha ¢ok 50 yasindan sonra, yaklasik 75 yasin iizerindeki 500 kisinin 1’inde goriiliir.
Sarkoidoz herhangi bir yasta goriilebilir. Adelosan doneminden sonra ve 40 yasindan
once ailesel IPF, metabolik depo hastaliklari, Hermansky-Pudlak sendromu ve diger
kalitsal interstisyel akciger hastaliklar1 g6z 6niinde bulundurulmalidir. Kollajen doku
hastaliklari ile iligkili IAH’lar1 da bu yas déneminde daha ¢ok goriiliir (1). Yapilan

bir ¢alismada 573 primer sjogren sendromlu hastanin klinik ve prognostik 6zellikleri



degerlendirilmis ve hastalarin %91’ini kadinlarin olusturdugu, tiim hastalarin yas
ortalamalarinin 39 oldugu saptanmstir (8).

Hastalar genellikle egzersizle ortaya cikan progresif nefes darligi, persistan
prodiiktif olmayan Oksiiriikle doktora basvururlar. Bunlarin disinda hemoptizi, ates
yiiksekligi, gogiis agris1 da goriiliir. Difiiz alveoler hemorajili hastalarin 1/3’iinde
hemoptizi olur ve pulmoner vaskiilitler veya kollajen vaskiiler hastaliklarla iligkili
IAH’1inda pulmoner Kapillerit olasiligini diisiindiiriir. Hemoptizi, LAM’l1 hastalarin
%20’sinde bagvuru sikayetidir. Ates yiliksekliginin olmasi altta bir kollajen doku
hastaligini, kriptojenik organize pnomoni veya akut interstisyel pnomoni gibi daha
akut bir hastaligi destekler (1). Sarkoidozlu hastalarin 1/3’iinde ates baslangic
semptomudur (1,9). Hipersensitivite pnomonisinin bazi tiirleri, 6rnegin ¢iftei
akcigeri, ates, titreme ve nefes darligi ile kendini gosterebilir. Bunlarin disinda
tropikal pulmoner eozinofolili hastalar siklikla ates ve noktlirnal oksiiriik, kronik

eozinofilik pnomonili hastalarda ates ve gece terlemesi olur (1).

Fizik muayene bulgular1 siklikla spesifik degildir, fakat takipne, gogis
ekspansiyonunda azalma ve bilateral akciger bazallerinde inspiryum sonu ince raller
tanida yardimci olabilir. En sik goriilen iki bulgu akcigerlerin oskiiltasyonunda

duyulan raller ve parmaklarda gomaklasmadir (1, 4).

Klinik ve radyolojik bulgular, fizyolojik incelemeler, bronkoskopi ve
bronkoskopik materyallerin sonuclar1 bir arada kullanilarak taniya ulasilir. IAH
tanisinda esas olan histopatolojik taniya ulasabilmektir. Bu her olguda miimkiin
olmamaktadir, 6zellikle IPF icin ‘American Thoracic Society (ATS)’ ve ‘European
Respiratory Society (ERS)’nin ortak uzlasi raporlarima gore bazi kriterlerle tam
konabilir (2, 3, 4). Olgularin %50’sinden fazlasinda IPF tanisi toraks bilgisayarli
tomografisindeki spesifik bulgular ile, bazal ve subplevral alanlardaki retikiiler

opasiteler ve bal petegi goriiniimii gibi, konabilmektedir (2,10).

IAH tamsinda cerrahi akciger biyopsisinin komplikasyonlari, mortalite oranlari
ve tanisal degerini arastiran bir ¢alismada; toplam cerrahi komplikasyon %10.9,

mortalite %6.4, tanisal degeri %98.2 saptanmis (11).



Destek  tedavi,  Kkortikosteroidler,  immunsupresif  ajanlar  tedavide
uygulanmaktadir. Genel olarak iist zonlar1 tutan, graniilom olusumuyla giden,
bronkoalveoler lavaj (BAL) sivisinda lenfosit baskinliginin oldugu hastaliklar
genelde tedaviye iyi yanit verme egilimindedir, ilk se¢enek kortikoterapidir. Alt
zonlar1 tutan, fibrozis olusumuyla giden, BAL sivisinda nétrofil ve eozinofil
baskinlig1 saptanan IAH’ler genelde tedaviye iyi yamit vermezler ve diisiik doz

kortikoterapiye immunsupresif ajanlar eklenmesi onerilir (4).

Tedaviye yanit degerlendirmesinde klinik diizelme olup olmamasi, radyolojik
bulgularin geri doniis gosterip gostermedigi ve solunum fonksiyon testleri ile

FVC’de %10, DLco’da %15 diizelme olup olmamasi kriterleri kullanilmaktadir (4).

[AH’lar ile ilgili bilgilerimiz arttik¢a ve ayirici tam listesinde daha fazla yer
almaya baslamalarindan sonra, sanildiginin aksine seyrek rastlanan hastaliklar
olmadiklar fark edilmis ve Goglis Hastaliklar1 boliimleri kendi hasta dagilimlarini

ortaya koymaya baslamislardir.

Bu c¢aligmadaki amacimiz, 2005-2010 yillar1 arasinda goglis hastaliklar
poliklinigimize basvuran ve IAH tanis1 alan hastalarin demografik ozelliklerini,
basvuru yakinmalarini, fizik muayene bulgularmi, ek hastaliklarini, solunum
fonksiyon testlerini, radyolojik bulgularini, laboratuar testlerini, bronkoskopik
biyopsi, bronkoalveoler lavaj veya akciger biyopsisi sonuglarini, tedaviye yanitlarini
ve takip verilerini degerlendirmektir. Bu ¢alismadan elde edilen veriler,
poliklinigimize basvuran IAH 6n tamli hastalarda hangi alt tanilarin daha sik
oldugunu, kullanilan tan1 yontemlerini, tedaviye yanit oranlarni ortaya koymamizi
ve baska merkezlere ait yayinlar ile karsilagtirma yapmamizi saglayacaktir. Ayrica,
gelecekteki calismalarimizi planlarken daha sik rastlanan IAH’larma oncelik

vermemize yardimci olacaktir.



GENEL BILGILER

DiFUZ PARANKIMAL AKCIGER HASTALIKLARI

Tanim

Interstisyel akciger hastaliklar1 pulmoner interstisyumun inflamasyonu ve/veya
fibrozisi ile karakterize heterojen bir grup hastaliktir. Hastaligin progresyonu ile
oksijen transferinde bozulma ve akciger dokusunun skarlasmasi meydana gelir (2,3).

Ik kez 1935 yilinda Hamman ve Rich tarafindan ilerleyici akciger fibrozisi
tanimlanmistir. Bugiine kadar degisik derecelerde akciger fibrozisi ile giden akut
veya kronik seyreden, nedeni bilinen veya bilinmeyen 200’in {izerinde akciger
hastaligi tanimlanmis ve bu hastaliklara 1970°li yillarda interstisyel akciger

hastaliklar1 (IAH) ad1 verilmistir (12).

Akciger parankimi alveol epiteli, kapiller endoteli ve bu yapilar arasindaki
potansiyel bosluk ile birlikte perivaskiiler ve perilenfatik dokularin bulundugu
septalar1 kapsar (1,12). Interstisyel akciger hastalig1 siirecinde tiim akciger parankimi
etkilenir. Bu hastaliklar i¢in 2002 yilinda ATS ve ERS ‘interstisyel akciger
hastaliklar’ terimi yerine ‘difliz parankimal akciger hastalifl’ teriminin
kullanilmasini daha uygun bulmustur. Bu degisikligin amaci, akciger parankiminin
primer hasar boélgesi oldugunu vurgulamanin yaninda hava yollar1 ve kan damarlarini
etkileyen pulmoner durumlardan difiiz parankimal akciger hastaliklarini ayirmakti

(3,13,14).

Simiflandirma

ATS/ERS’nin 2002 yilinda yaptigi yeni smiflamaya goére DPAH’lan 4
kategoriye ayrilir (1). Nedeni bilinen DPAH’lar1 (6r; ilag toksisitesi, bag dokusu
hastaliklar1 ve ¢evresel/mesleki maruziyet), (2) Graniilomatéz DPAH’lar1 (6r;
sarkoidoz, hipersensitivite pnomonisi), (3) Nadir gorilen DPAH’lart (6r;

lenfanjiyoleiyomiyomatozis, pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis, pulmoner



alveoler proteinozis, eozinofilik pndmoni), (4) Idyopatik interstisyel pndmoniler
(IiP). 1dyopatik interstisyel pnomoniler de idyopatik pulmoner fibrozis (IPF; olagan
interstisyel pndmoni (OIP)) ve IPF dis1 idiyopatik interstisyel pndmoniler olarak
ikiye ayrilir. IPF dis1 1IP’ler de 6 alt gruba ayrilir: Nonspesifik interstisyel pnémoni
(NSIP), kriptojenik organize pnémoni (KOP), akut interstisyel pnémoni (AIP),
deskuamatif interstisyel pndmoni (DIP), respiratuvar bronsiolit ile iliskili interstisyel
akciger hastalign (RB-IAH) ve lenfositik interstisyel pndmoni (LiP) (3). idyopatik
interstisyel pnomoniler arasinda yer alan alt gruplardan IPF ve fibrotik NSIP
arasindaki ayrimin yapilabilmesi dnemlidir. “American Thoracic Society” (ATS) ve
“European Respiratory Society” (ERS) tarafindan son olarak yapilan siiflama Sekil

1’ de gosterilmistir (13,14).

Diffiiz Parankimal Akciger Hastahg1 (DPAH)

flaglar gibi bilinen bir neden Graniilomat6z DPAH’larinin diger
veya kollajen vaskiiler hastalik Idyopatik DPAH’lar, or., formlari, or.,
gibi birliktelige bagh DPAH interstisyel pnomoni sarkoidozis lenfanjioleiomiyomat

ozis, histiositozis X

Idyopatik pulmoner
Idyopatik pulmoner fibrozis disindaki
fibrozis idyopatik interstisyel
pndémoni
Deskuamatif Respiratuar
interstisyel pnémoni bronsiyolit

interstisyel akciger

Akut interstisyel Kriptojenik
pndémoni organize pndmoni
Nonspesifik Lenfositik
interstisyel pnémoni interstisyel pndmoni

Sekil 1. DPAH’nin son siniflamasi

IDYOPATIK INTERSTISYEL PNOMONILER



IPF ve bazi diger difiiz parankimal akciger hastaliklarinda goriilen OIP farkli
bir histopatolojik paterndir. OIP paterninin tanis1 kesin olarak acik akciger biyopsisi
ile konabilecegi gibi, hastalik i¢in tipik bazi toraksin yliksek ¢oziintirliiklii bilgisayar
tomografisi (YCBT) bulgular1 varliginda da tani konabilmektedir. ATS/ERS’nin
2002°de tasarladigi siniflama IIP tanisinda klinik, radyolojik ve histopatolojik

yaklasimin énemini vurgulanmaktadir (3).

Bu smiflamada klinik, radyolojik ve patolojik bulgular bir arada
degerlendirilerek idyopatik interstisyel pndmoniler tariflenmektedir. Bu raporun asil
amaci idyopatik interstisyel pnomonilerin siniflamasini standart hale getirmek ve
idyopatik interstisyel pnémonilerin tanist i¢in tanim ve kriterleri tek tip olarak
saptamaktir. Bu siniflamaya gore idyopatik interstisyel pnomoniler 7 alt gruptan
olusmaktadir (3,12,13,14).

1. Olagan Interstisyel Pndmoni

2. Nonspesifik interstisyel pndmoni

3. Kriptojenik organize pnomoni

4. Akut interstisyel pndmoni

5. Respiratuar bronsiolit ile birlikte interstisyel akciger hastaligi

6. Deskuamatif interstisyel pndmoni

7. Lenfositik interstisyel pndmoni

Idyopatik Pulmoner Fibrozis (IPF)

IPF patolojik olarak OIP varlig: ile karakterize olan bir idyopatik interstisyel
pnémonidir. IPF tanis1, 2-5 yil arasi olan diisiik bir sagkalim siiresinin habercisidir.
Bugiine kadar akciger nakli disinda IPF igin kanitlanmis etkin bir tedavi ydntemi
yoktur. IPF insidansi artiyor goriinmektedir. Mortalite hiz1 2003 yilinda, erkeklerde
milyonda 64.3, kadinlarda milyonda 58.4 olarak saptanmistir. Bu hastalarin ¢ogunda
olim IPF’ye bagl gelisen akut alevlenme olarak adlandirilan, siklikla ani,
aciklanamayan solunum yetmezligi nedeniyledir. Alevlenme dis1 6liim nedenleri
arasinda akut koroner sendrom, konjestif kalp yetmezligi, akciger kanseri,

infeksiyonlar, vendz tromboembolik olaylarin oldugu saptanmistir (1,2).



IPF  nedeni bilinmeyen, progresif egzersiz dispnesi, akcigerlerin
oskiiltasyonunda duyulan ‘velcro’ ralleri ve artan hipoksemi ile karakterize bir

hastaliktir. IAH’larinin en sik ve en ciddi formudur (3).

Uluslararas1 konsensusa gore IPF, cerrahi akciger biyopsilerinde OIP’nin
histolojik goriiniimii olan, akcigere sinirli kronik fibrozan interstisyel pndmoninin
spesifik bir formudur (12,13). Cerrahi akciger biyopsisinde OIP tespit edildiginde
IPF’nin kesin tanis1 igin gerekli olan kosullar sunlardr:

1. llag toksisitesi, ¢evresel maruziyet ve kollajen vaskiiler hastaliklar gibi

interstisyel akciger hastaliginin diger bilinen nedenlerinin olmamasi

2. Restriktif pulmoner fonksiyon bozuklugu (siklikla FEV1/FVC oraninda

artma ile birlikte vital kapasitede azalma) ve/veya gaz aligverisinde
bozulma (istirahat veya egzersizde alveolo arteriyel parsiyel oksijen basing
farkinda artma veya akciger difiizyon kapasitesinde diisme)

3. Konvansiyonel gogiis grafisinde veya toraks YCBT’de IPF igin tipik

bulgularin olmasi.

Cerrahi akciger biyopsisinin olmadigi durumlarda ise IPF tanisi kesin degildir.
Bununla birlikte bagisiklik sistemi baskilanmamis eriskinlerde Tablo 1’de belirtilen
dort major kriterin hepsi, dort mindr kriterden de en az {igiiniin olmas1 IPF’ye dogru

tan1 konma olasihigini artirir (12).

Tablo 1. Idyopatik pulmoner fibrozisin tam Kriterleri (1,12)

Major kriterler
1. IAH’nin ilag toksisitesi , ¢evresel maruziyet ve konnektif doku hastaligi gibi
bilinen nedenlerinin ekarte edilmesi
2. Restriktif tipte pulmoner fonksiyon testleri (sikilikla artmig FEV1/FVC orani ile
birlikte azalmis VC ) ve bozulmus gaz degisimi (artmis P(A-a)O, , istirahat veya
egzersizde azalmig PaO, veya azalmis DLco )
3. YCBT’ de minimal buzlu cam opasiteleri ile birlikte bibaziller retikiiler
goriintimler
4. Transbronsial akciger biyopsisi veya BAL bulgularinin alternatif tanilar
desteklememesi

Mindr kriterler
1. Yasin 50’ nin iizerinde olmasi
2. Bagka bir sebeple agiklanamayan egzersiz dispnesinin sessiz baglamasi




3. Hastaligin siiresinin 3 aydan fazla olmasi
4. Bibaziler inspiratuar raller (kuru veya velkro tipinde)

IPF’nin kesin insidans1 ve prevalans1 bilinmemekle birlikte prevalansin genel
populasyonda 3-6/100.000 oldugu tahmin edilmektedir. Insidans icin erkeklerde her
yil 10.7/100.000, kadinlarda 4/100.000 vaka oldugu tahmin edilmektedir. Tiirkiye’de
kesin insidans bilinmemektedir. IPF erkeklerde kadinlardan daha sik goriiliir.
Hastalar orta yas grubunda, genellikle 40-70 yas arasindadir, 2/3’i 60 yasin
tizerindedir. Ortalama tan1 yasi 66’dir. Tan1 kondugunda 50 yasin altinda olan
hastalarin, IPF dis1 idyopatik interstisyel pnomonilerden biri olma olasilig1 daha

fazladir (2,12).

IPF genellikle sinsi baslangi¢ gosterir. Tipik olarak progresif seyir gosteren
nefes darligi ve kuru oksiirik semptomlari vardir. IPF’nin karakteristik fizik
muayene bulgusu, oskiiltasyonda akciger bazallerinde inspiryum sonunda isitilen
ince-kuru (velkro) rallerdir. Comak parmak yaklasik %350 olguda bulunur.
Hastaligin ilerlemesi sonucu siklikla takipne ile birlikte olan santral siyanoz goriiliir

(3,12).

Akciger radyografisi %10-15 olguda normaldir. Alt zonlarda daha belirgin
olan periferal retikiiler veya lineer opasiteler karakteristik bulgulardir. Bu opasiteler
genellikle bilateral, siklikla asimetrik ve akciger voliimlerinin azalmasi ile birliktedir.
Hastaligin ilerlemesi ile tiim akciger zonlar1 esit derecelerde tutulur. Ilerlemis
hastalikta fibrozis ve alveoler destriiksiyon sonucu 3-15 mm c¢apinda kistik havali

alanlar ortaya ¢ikar (balpetegi goriiniimii) (3,10,12).

Erken ve hafif interstisyel akciger hastaliginin ortaya ¢ikartilmasinda ytiksek
coziinlirliiklii bilgisayarli tomografi  (YCBT) gogiis radyografisinden daha
duyarlidir. IPF°de karakteristik YCBT bulgulari:

1. Fibrotik bulgular: Intralobiiler interstisyel kalinlasma, ara yiiz bulgusu,

intralobuler bronsiyollerin goriiniir hale gelmesi, traksiyon bronsektazisi
ve bronsiolektazisi, balpetegi, dlizensiz interlobiiler septal kalinlasma

2. Buzlu cam goriinlimii (az veya hig)




3. Lezyonlarin periferal ve subplevral; alt zon ve posterior yerlesimi
Parankimal lezyonun yogunluguna paralel olarak 1.5-2cm biiyiikliglinde
mediyastinal lenfadenopati goriilebilir. Erken IPF’de alt zon, posterior subplevral
bolge tutulumu oldukga tipiktir. Supin kesitlere ek olarak pron pozisyonda da kesitler
alinmasi, fibrozisi taklit eden graviteye bagl degisiklikleri ayirt etmek agisindan
yararlidir. Hastaligin erken donemlerinde degisik derecelerde buzlu cam goriiniimii
olabilir, ancak yayginlig1 genellikle retikiiler gdlgelerden daha azdir. YCBT ile dogru
IPF tanisi, deneyimli kisilerce yaklasik %90 oraninda konur (10,15,16,17).

IPF°de restriksiyon ile seyreden patolojik akciger fonksiyon testleri ve
difiizyon kapasitesinde azalma tipik bulgulardir. Inflamasyon ve fibrozisin
alveolokapiller alanda yaptig1 harabiyet ve gaz degisiminin gerceklestirildigi alani
daraltmas1 sonucu karbonmonoksit diflizyon kapasitesindeki azalma, akciger
voliimlerindeki azalmadan daha 6nce ortaya cikabilir. Istirahatte arteryel kan gazlari

normal olabilir veya hipoksemi ve respiratuar alkaloz gelisebilir (3,12).

IPF’in tedavi secenekleri simirhdir ve tedavinin etkinligi kanitlanmamustir.
Tarihsel olarak ve belki biraz da baska tedavi imkani olmadigindan hastaligin
inflamatuar komponentini 6nlemek amaciyla kortikosteroidler diger immiinsupresif
ajanlarla veya tek basina kullanilmaktadir. Ancak hastalik temelde fibrotik bir 6zellik

tagidigindan bu tedavilerden cogunlukla sonug alinmaz (12,18).

IPF’ de yasam Kkalitesini ya da surviyi artiracak tedavi sekli yeterli klinik
verilerle heniiz goOsterilememistir. Tedaviye baslamak i¢in kesin zaman
bilinmemektedir. Kotii prognoz nedeniyle bir¢ok arastirici tan1 konuldugu zaman
tedaviye baslanmasini 6nermektedir. Ancak kabul edilen goriis fibrozis gelisiminden

once tedaviye baglanmasidir (12).

IPF’nin optimal tedavisi tartismalidir. Tedavi secenekleri olarak tek basina
veya kombinasyon seklinde kortikosteroidler, immiinsupresif/sitotoksik ajanlar ve
antifibrotik ajanlar (kolsisin veya penisilamin) kullanilir. Tedaviye cevap genellikle

kismi ve gecicidir. Kalici, komplet remisyon hastalarin % 5’inden azinda goriiliir.



Kullanilan ajanlara bakilmaksizin tedavinin etkisi hakkinda degerlendirme
yapilabilmesi i¢in 3-6 ay siire gereklidir. Tedavi yanitin1 degerlendirmek genellikle
zordur. Subjektif diizelme tedavi edilen hastalarin %70’ inde goézlenirken, fizyolojik

ve radyolojik diizelme ise % 20-30 oranindadir (12,19).

Nonspesifik Interstisyel Pnémoni

Idyopatik interstisyel pnomonilerin histolojik tipleri ile uyumlu olmayan bir
grup olgunun histolojik goriiniimleri ilk kez 1990 yilinda Kitaichi tarafindan
‘klasifiye edilemeyen interstisyel pnomoni’, 1994 yilinda da Katzenstein ve Fiorelli
tarafindan  ‘nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP)’ olarak bildirilmistir.
Katzenstein ve Fiorelli akciger biyopsi materyalindeki inflamasyon ve fibrozisin
diizeyine gore NSIP’leri li¢ major alt gruba ayirmuslar: Grup 1, baslica interstisyel
inflamasyon; Grup 2, inflamasyon ve fibrozis; Grup 3, baslica fibrozis igermektedir.
Fibrozisin diizeyine bagli olarak kimi olgularda tamamen diizelme bildirilirken, bir
kisminda stabil hastalik veya hafif diizelme bildirilmektedir. NSiP, HP’de tek
histolojik 6zellik olabilir ve kollajen doku hastaliklarina tan1 konmadan aylar veya
yillar 6nce akcigerlerde tespit edilebilir. Bu nedenle KDH yoniinden ¢ok dikkatli bir
aragtirma, maruziyet acgisindan ¢ok dikkatli bir sorgulama gereklidir. NSIP
hastalarinin prognozlar1 ve tedaviye yanitlari IPF’li hastalara gére daha iyidir

(3,12,20).

Kriptojenik Organize Pnomoni

Organize pnomoni (OP), akciger hastaliklar1 i¢inde ender goriilen, fakat
oldukca karakteristik klinikopatolojik 6zellikleri olan bir tablodur. Benzer bulgular,
altta yatan hicbir neden bulunamadiginda “idyopatik/kriptojenik” organize pnémoni
adim1 alirken, baska bir hastalik ya da ila¢ kullaniminin akcigere yangisal etkisi
olarak ortaya ¢iktiginda sekonder bronsiolitis obliterans organize pnoémoni (BOOP)

olarak adlandirilir (12,21).

Klinik olarak genellikle viral enfeksiyon benzeri semptomlarla baslar ve bunu

oksiiriik, egzersiz dispnesi, akciger grafisinde yama tarzi multipl alveoler opasiteler
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ve restriktif solunum fonksiyon bozukluklari izler. Kortikosteroid tedavisi ile OP’de
klinik ve radyolojik bulgularda dramatik bir diizelme olmaktadir (12,21).
Respiratuar Bronsiyolit - Interstisyel Akciger Hastaligi / Deskuamatif
Interstisyel Pnomoni
RB-IAH histopatolojik olarak respiratuar bronsiyolit (RB) paternine eslik eden
interstisyel akciger hastaliginin klinik gériiniimiidiir. DIP ile ilislkilendirilmektedir.
RB sigara igenlerde sik olarak tespit edilen histopatolojik bir lezyondur. Respiratuar
bronsiyollerin birinci veya ikinci dallanmasinda liimen igerisinde pigment igeren
makrofajlar goriliir. Genelde asemptomatik seyreder. Hafif derecede hava yolu
disfonksiyonu bulunabilir. Bazen ciddi akciger semptomlari, belirgin hava yolu
disfonksiyonu ve radyolojik olarak goriilen patolojiler esliginde bir interstisyel
akciger hastalig1 olarak karsimiza ¢ikmaktadir (RB-IAH). Sigara igenlerde goriilmesi
nedeniyle siklikla sentrilobiiler amfizem tabloya eslik eder. DiP’in RB-IAH’m
ilerlemis bir formu oldugu kabul edilmektedir. DiP’te pigment iceren makrofajlar,
daha yaygin bir alanda difiiz bir sekilde alveolleri doldurur. DIP ve RB-IAH farkli
klinik 6zelliklere, radyolojik bulgulara ve farkli prognozlara sahip olduklarindan,
ayr1 hastaliklar olarak ele alinmaktadir. Ancak, alveoler makrofaj birikiminin
yaygmligma gore uclarda RB-IAH ve DiP’in bulundugu bir hastalik spektrumu soz
konusu olabilir (12,22). Genelde 4.-5. dekadlarda 30-40 paket/yildan fazla sigara
icen kisilerde goriiliir. Daha genc¢ yasta goriildiiglinde, hastalarda son 10 yil
icerisinde yogun sigara igme hikayesi bulunur (2-paket/giin). Yavas gelisen dispne,
yeni ortaya c¢ikan veya karakteri degisen Oksiiriik gibi nonspesifik solunumsal
semptomlar vardir. YCBT’de sentrilobiiler nodiiller, yama tarzi buzlu cam
goriiniimii, santral ve periferik hava yollarinin kalinlagmasi, sik goriilen bulgulardir.
Buzlu cam goriiniimii DIP’te yama tarzinda olmayip daha yaygindir. Sentrilobiiler
nodiiller genellikle DIP’te bulunmaz. Sigara igilmesiyle baglantil olarak iist loblarda

sentrilobiiler amfizem goriilebilir (23,24,25,26).

GRANULOMATOZ DPAH
Sarkoidoz
Sarkoidoz etyolojisi bilinmeyen, basta akciger ve intratorasik lenf nodlari

olmak iizere bir¢ok sistemi tutabilen, graniilomalarla karakterize bir hastaliktir. G6z
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ve cilt tutulumu yaklasik olarak hastalarin % 20’sinde goriiliirken diger organlarin
semptomatik tutulumu az sikliktadir. Hastaligin tanisi i¢in genellikle birden fazla
organ sisteminde tipik lezyonlarin gdsterilmesi ve graniilomatdz hastaligin bilinen
nedenlerinin dislanmas1 gerekir. Hastaliga 06zel bir patognomonik 06zellik
bulunmamakla birlikte, bilateral hiler adenopati, erittema nodozum veya iiveit

kuvvetle siiphe ettirici bulgulardir (27).

Hastalarin % 80’inden fazlas1 20-40 yaslar1 arasindadir. Kadinlarda biraz daha
fazla rastlandigr rapor edilmektedir. Hastaligin klinigi ve siddeti farkli etnik ve

irklarda anlamli degisiklikler gdstermektedir (28).

Modern tip yontemlerine ragmen sarkoidozun nedeni halen bilinmemektedir.
Son yillarda yapilan ¢alismalar sarkoidozun bir immiin sistem regiilasyon bozuklugu
oldugunu a¢iga ¢ikarmasina ragmen, buna neden olan etyolojik etkenler hala belirli
degildir (29). Gegen on yil boyunca sarkoidoz c¢aligmalarinda ilerlemeler
kaydedilmistir. ACCESS (A Case Control Etiologic Study of Sarcoidosis) ¢aligmasi
700’den fazla yeni tani konan sarkoidoz hastalarinin kontrol gruplarn ile
karsilastirildigi ¢ok merkezli bir ¢aligmadir (30). Bu caligmada sarkoidoza neden
olan tek bir spesifik etiyolojik neden bulunamamistir ancak bu c¢alisma sarkoidozla
ilgili pek cok yeni ¢alismay1 da pesisira getirmistir (31). Diinya ticaret merkezindeki
patlamada toz maruziyeti olanlarda sarkoidoz ve sarkoid benzeri graniillomat6z

reaksiyon insidansinin artti§ini saptayan ¢alismalar yayinlanmistir (32).

Sarkoid lezyonlar1 hemen biitiin organlarda olusabildiginden klinik goriintiisii
de hastadan hastaya ¢ok farkli sekillerde karsimiza ¢ikar. Hastaligin klinik 6zellikleri
etnik kokene, hastaligin siiresine, organ tutulumunun yeri ve biiyiikliigiine ve
graniilomatéz olaym aktivitesine baghdir. Sarkoidoz herhangi bir orgam
etkileyebilmekle birlikte hastalarin % 90’indan fazlasinda akcigerler ve intratorasik

lenf nodlar1 tutulmaktadir (9).
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Hastalarin ticte ikisinden fazlasi asemptomatiktir fakat tesadiifi ¢ekilen akciger
grafisinde bilateral lenfadenopatilerin goriilmesi ile tan1 konur. Bazen intratorasik

adenopati ile birlikte interstisyel infiltrasyonlar goriilmektedir (33,34).

Pulmoner semptomlar en sik bagvuru sikayeti olmasina ragmen birgok hastada
pulmoner sarkoidoz olsun veya olmasin bir ya da daha fazla organ sisteminde klinik

olarak 6nemli tutulum vardir (9,33).

Sarkoidozun tanisi muhtemel klinik ve radyografik oOzellikleri temelinde
nonkazeifiye graniilomlarin gosterilmesi ve diger graniilomatdz hastaliklarin
dislanmasiyla konur. Bazi durumlarda klinik tek basina sarkoidozu diisiindiiriir.
Ornegin akut baslayan eritema nodozum, ates, iiveit ve poliartritle birlikte bilateral
hiler adenopati olmasi halinde Loffgren sendromu olasilig1 yiiksektir. Bu durumda
genellikle biyopsi gerekmez. Tek basina bilateral hiler adenopati ile bagvuranlarda
doku tanisinin gerekliligi {lizerine tartigmalar vardir. Bazi otoriteler maligniteyi
dislamak i¢in bilateral hiler adenopatisi olan biitiin vakalarda biyopsiyi 6énermektedir
(9,33,34).

Genelde sarkoidoz tanisini dogrulamak icin en kolay ulagilan biyopsi bdlgesi
kullanilir. Cilt nodiilli, yiizeyel lenf nodu, gbzyasi bezi, burun mukozasi, konjuktiva
veya tiikriik bezinin biyopsisi siklikla tani koydurabilir. Bu bolgelerin biyopsisi
genellikle doku anormal ise yapilir, ¢linkii korlemesine biyopsiler genellikle

faydasizdir (9,33,34).

Fiberoptik bronkoskopiyle mukoza biyopsisi ve parankim biyopsisi su anda
pulmoner sarkoidozun tanist i¢in en sik kullanilan islemdir. Deneyimli ellerde
transbrongiyal akciger biyopsisinin tani degeri uygun 4-5 ornek ile %80-90 orana
ulagir. Hatta evre 1 hastalikta bile tan1 oran1 %70-80dir (33).

Tedavi gerektiren semptom ve/veya bulgular hala tartigmalidir. Sistemik
semptomatik hastalarda oral kortikosteroid tedavisi siklikla kullanilmaktadir.
Pulmoner sarkoidozda normal akciger fonksiyonu olan asemptomatik hastalar ve

hafif fonksiyonel anormallik olan az semptomatik hastalar takip edilir (9,33).
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Hipersensitivite Pnomonisi

Fungal, bakteriyel, hayvansal ¢esitli antijenlerin veya kimyasal maddelerin
tekrarlayan inhalasyonu sonucu olusan immun reaksiyonlarin neden oldugu
inflamatuar interstisyel akciger hastaligidir. Ekstrinsik allerjik alveolit olarak da
adlandirilmaktadir (35,36).

Hipersensitivite pndmonisi (HP) prevalansi cografik farkliliklar gostermektedir.
Birgok nedensel ajanlar tesbit edilmistir ve zamanla yeni antijen kaynaklari
tanimlanmaktadir. Ancak en yaygin goriilen iki neden vardir.

1. “Thermophilic actinomycetes” (Cift¢i akcigeri)

2. Kus proteinleri (Kuscgu akcigeri)

“Thermophilic actinomycetes” soguk nemli ortamda ve genellikle kiiflii
samanlarda bulunurlar. Bu nedenle ciftgi akcigeri (“Farmer’s lung disease™) siklikla
kisin ge¢ doneminde ve ilkbaharin erken dénemlerinde goriiliir. Cif¢ilerin % 0.5 - 5°
de gorilir (37). Kuscu akcigeri en sik olarak gilivercin ve muhabbet kusu
besleyicilerinde goriilmektedir. Hastaliktan sorumlu antijen kuslarin tiiy, idrar ve
diskisindaki proteinlerdir. Giivercinci akcigeri % 8-30 oraninda rapor edilmistir

(37).

Klinik olarak akut, subakut veya kronik olarak ortaya ¢ikar. Akut form antijene
kisa siirede yogun maruziyet sonucu goriilir. Maruziyetten 2-9 saat sonra
semptomlar baglar, 8-12. saatte pik yapar ve tedavisiz 1-3 giinde diizelir. Ates,
lisiime, titreme, nonprodiktif Oksiiriik, dispne, miyalji mevcuttur. Fizik
muayenesinde bilateral baziller raller duyulur. Ataklar arasinda hasta
asemptomatiktir. Subakut ve kronik formda antijene diisiik dozda uzun siireli
maruziyet vardir. Progresif dispne, halsizlik, subfebril ates, kilo kayb1 ve oksiiriik
semptomlar1 vardir. Semptomlar birkag ay veya yildir bulunmaktadir. Fizik
muayenede yine bilateral baziler raller duyulur, kronik fazin ileri evrelerinde kor
pulmonale bulgular1 da mevcuttur. Semptomlar inhale ajan maruziyeti ile birliktelik

gerektirmez (35,37).
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Akciger radyografisinde akut formda birkag¢ giin igerisinde kendiliginden
kaybolan, daha ¢ok orta ve alt zonlarda belirgin olan difiiz retikiilonodiiler goriiniim
vardir. YCBT de bilateral buzlu cam goriiniimii ve 2-4mm arasinda degisen nodiiller
tespit edilebilir. Subakut formda nodiiler infiltrasyonlar, kronik formda difiiz
retikiiler gériiniim, buzlu cam opasiteleri ve balpetegi akciger goriiniimii saptanir.
Genellikle kronik formdaki radyolojik degisiklikler IPF basta olmak iizere gesitli

hastaliklarin son donem radyolojik goriinlimlerinden ayrilamaz (37,38).

Hastaligin tanisi igin tek bir klinik 6zellik veya laboratuar testi yoktur. Tani
klinik 6zellikler, radyolojik anormallikler, akciger fonksiyon testleri ve immiinolojik

testlerin kombinasyonuyla konur (35,37).

Hastaligin tedavisinde antijenden uzaklasma ilag tedavisinden daha 6nemlidir.
Kesin bir tedavisi olmamakla beraber steroidler semptomlar1 kontrol altina almada ve
akciger fonksiyonlarimi diizeltmede yardimecidir. Ancak, steroidlerin hastaligin

seyrini degistirdigi ve mortaliteyi azalttig1 heniiz gosterilememistir (35,37).

NEDENI BIiLINEN DiFUZ PARANKIMAL AKCIiGER
HASTALIKLARI

Kollajen Doku Hastahklarina Bagh Difiiz Parankimal Akciger
Hastahklar:

Kollajen vaskiiler hastaliklar otoimmiin bozukluklarin hakim oldugu
multisistem, inflamatuar hastaliklardir. Bu hastaliklarda akcigerler siklikla tutulur ve
bulgular ¢ok ¢esitlidir, 6rnegin plevral, parankimal, hava yollart ve vaskiiler
lezyonlar gibi. Degisik kollajen doku hastaliklart akcigerin farkli kompartmanlarini

tutmaktadir (Tablo 2) (8,39,40).

Kollajen vaskiiler hastaliklarin tedavisinde kullanilan (6zellikle metotreksat ve
altin) ilaglar da ¢esitli enfeksiyon disi interstisyel reaksiyonlara yol acabilir ve
siklikla bu  durumlar1  kollajen  vaskiiler hastaliklarin  primer akciger

komplikasyonlarindan ayirmak zordur. Cogu akciger komplikasyonlar: tan1 konmus
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kollajen vaskiiler hastaliklarda olusmasina ragmen bazi durumlarda tipik bulgular

olugmadan Once akciger hastaligi olusur (8).

Plevral ve akciger komplikasyonlarin gercek insidanst degiskendir fakat
artmaktadir. Bu artig esas olarak tanilarin artmasi, YCBT nin daha yaygin kullanimu,

bronkoalveolar lavaj ve egzersiz sirasinda gaz degisimi Olgiimlerinin kullanimina

baglhdir (8,39,40).

Tablo 2. Kollajen doku hastaliklarinin akciger tutulumlari

Bulgular Romatoid | SLE PM/DM | PSS Sjogren | Ankilozn
artrit Spondilit
Plevral ++ ++ 0 0 0 0
Parankimal
Akut pnémonitis 0 ++ 0 + + 0
Interstisyel fibrozis ++ + ++ ++ ++ +
Nodiiller ++ 0 0 0 0 0
KOP + + + 0 0 0
Hava yollar1 + 0 0 0 + 0
Malignite
Karsinom 0 0 + + 0 0
Lenfoma 0 0 0 0 + 0
Mekanik bozukluk
Aspirasyon 0 0 ++ + 0 0
Ventilasyon yetmezligi |0 + ++ 0 0 +
Damarsal bozukluk
Primer pulmoner HT |+ + 0 ++ 0 0
Tromboemboli 0 + 0 0 0 0

0: Yok veya cok nadir, +: seyrek, ++: sik

flaclara Bagh Difiiz Parankimal Akciger Hastahklari

Amiodaronun Pulmoner Toksisitesi

llag akcigeri, ¢esitli ilaglarla ortaya c¢ikan ve Oykiiniin ayrmtili alinmasi ile
tantya yonelmenin miimkiin oldugu bir tablodur. Amiodaron pulmoner toksisite riski

yaygin olarak bilinen ilaglar arasinda yer almaktadir.
Amiodaron pulmoner fibrozise gidebilecek interstisyel pndmoniye neden olan

antiaritmik bir ilagtir. Amiodarona bagl akciger toksisitesi (APT) olgularin %5’inde

olusmakta ve %10-20 olguda fatal seyretmektedir. Yar1 omrii 30-60 giin olan
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amiodaron, yiiksek yag ¢oziiniirliikli bir ajan olup, fosfolipaz inhibitorliigli sebebiyle
akcigerde fosfolipidlerin birikmesine, alveoler makrofajlar ve diger hiicrelerde
inkliizyon cisimciklerinin olugsmasina yol acar (41,42).

Pulmoner toksisite, genellikle akciger grafisinde ve yiiksek c¢oziiniirliikli
bilgisayarlt tomografide (YCBT) difiiz infiltratlarla goriilen akut veya subakut
pnomoni seklinde olur. Lokalize lezyonlar ise plevral hastaliklar, gezici infiltratlar,
tek veya multiple nodiiller seklinde goriilebilir. Erken tan1 konmasi halinde prognozu
oldukga iyidir. Hastalarin cogunda tani, amiodaronun kesilmesi ve genellikle 4-12 ay

stireyle verilen kortikosteroide iyi yanitin tedavinin hemen basinda alinmas: ile konur

(41, 42).

Pulmoner Vaskiilitler

Vaskiilitler hiicresel inflamasyon, damar hasar1 ve doku nekrozu varligi ile
tanimlanan heterojen bir grup hastaliktir. Solunum sistemi tiim sistemik vaskiilitlerde
degisik sikliklarda etkilenebilir. Pulmoner tutulum siklikla Wegener graniilomatozis,
Churg-Strauss sendromu ve mikroskopik polianjitte gibi antindtrofil sitoplazmik
antikorlarla iligkili vaskiilitlerde (AAV) goriiliir. Kortikosteroidler ve siklofosfamid
tedavinin temelidir. Wegener ve MPA pausiimmiin fokal glomeriilonefrite neden

olup bobrekleri ve pulmoner kapillerit ile de akcigerleri etkiler (43).

Wegener Graniilomatozisi

En sik goriilen ANCA-iliskili vaskiilittir. Klinik olarak {ist hava yolu hastaligi,
alt solunum yolu tutulumu ve glomeriilonefrit triadi ile karakterizedir. Akcigerler en
sik etkilenen organdir, hastalarin %90’nindan fazlasinda hastalik siiresince bu
tutulum goriiliir. Hastalarin %9’unda ise akcigerler tek etkilenen organdir. Bu
tutulum YCBT’de rastlantisal olarak goriilen subklinik degisikliklerden difiiz
alveolar hasar gibi daha agir sekillere dek degisen yelpazede goriilebilir. Radyolojik
olarak interstisyel veya alveolar infiltratlar veya nodiiler/kaviter hastalik seklinde
bulgu verebilir. Hastalik siiresince renal tutulum hastalarin %80-90’ninda goriilebilir
ancak hastalarin %40°1nda renal tutulum ilk bulgu olarak goriilebilir. leri yas, ciddi
renal tutulum, alveolar hemoraji ve proteinaz-3 pozitifligi kotii prognozla iliskilidir
(43).
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Mikroskopik Polianjitis

Kiiclik ¢apli damarlan etkileyen bir sistemik nekrotizan vaskiilittir. Tutulan
organa bagl olarak, farkli 6zellikte klinik bulgu verebilir, bobrekler en sik tutulan
organlardir ve rapidli progresif glomeriilonefritin 6nemli bir nedenidir. Pulmoner
tutulum hastalarin %10-30’unda goriiliir ve interstisyel fibrozis, kapillerite sekonder
ciddi hemoptizi, plorit, plevral efiizyon, semptomatik veya asemptomatik pulmoner

infiltratlar gibi farkli bulgular goriilebilir (43).

DPAH’NIN DiGER FORMLARI

Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiyositoz

Primer pulmoner histiositozis X, nadir goriilen bir diffiiz interstisyel akciger
hastaligt olup eozinofilik granulom veya pulmoner Langerhans hiicreli
granulomatozis olarak da adlandirilmaktadir. Atipik histiositlerin  akciger

parankiminde nodiiler yapilar seklinde toplanmasiyla karakterizedir (44,45).

Genellikle 20-40 yaslar arasinda ve beyazlarda daha sik goriiliir. Kadin-erkek
esit oranda etkilenir. Hastalarin ¢ogunda ( > %90 ) sigara Oykiisii vardir. Hastalar
rastlantisal olarak cekilen akciger grafisinin anormal olmastyla, pnémotoraksla veya
solunum ve konstitiisyonel semptomlarla bagvurmaktadir. Hastalarin %25’
asemptomatik olmakla birlikte en sik bagvuru sikayetleri nonprodiiktif oksiiriik ve
nefes darligidir. Hastalarin %5-15"inde diger organ tutulumlarina bagli semptomlar

gorilmektedir (26).

Genellikle fizik muayenede dikkate deger bir 6zellik yoktur. Comak parmak
nadirdir. Akciger radyografisinde iist ve orta zonlarda retikiilonodiiler ve interstisyel
infiltrasyon goriilmektedir. Ileri dénemlerde nodiillerde kistik degisiklikler ve
balpetegi goriiniimii saptanir. Kostofrenik aginin, hilus ve plevranin goreceli olarak
korundugu dikkati ¢eker. Akciger voliimleri normal veya artmistir. Toraks YCBT,
pulmoner histiositozis X siihelenilen hastalarda en fazla yardimci radyolojik
tekniktir. Uygun klinik durumda YCBT de tipik degisikliklerin olmasi taniyr hemen

hemen kesinlestirmektedir ve daha ileri testlere ihtiya¢ kalmaz (26,45).
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Tedavinin 6nemli bir kismi sigaranin kesilmesidir. Birka¢ calismada sigara

kesilmesi ile objektif radyolojik ve fizyolojik diizelme gosterilmistir (26).

Pulmoner histiositozis X’ in dogal seyri degiskendir. Deneyimlere gore bazi
hastalarin spontan remisyon gosterdigi ve bazilarimin progresyon gosterdigi
gorilmektedir. Cogu hastalarda sigara igmeye devam etmekle hastalik ilerlemekte,

sigaranin kesilmesi ile gerilemektedir (26,46)

Pulmoner Alveoler Mikrolitiyaz (PAM)

Nadir goriilen intraalveolar kalsifikasyonlarla karakterize bir hastaliktir.
Etyolojisi bilinmemektedir. Hastalik her yasta olugmakla birlikte genellikle 20-50
yaslar arasinda goriilmektedir. Cinsiyet dagilimi esittir ve aile Oykiisii siktir.
Genellikle tan1 aninda asemptomatiktirler. Egzersiz dispnesi en sik goriilen
semptomdur. Fizik muayene genellikle normaldir fakat bazallerde raller duyulabilir
(47).

Solunum fonksiyon testleri ilk donemlerde normal olmakla birlikte ileri
donemlerde restriktif bozukluklar izlenir. Hastalarin cogunda diflizyon kapasitesinde
diisme saptanir. Karakteristik radyolojik bulgular her iki akcigerde ozellikle
bazallerde ve kalbe komsu yerlesen “kar yagdi” manzarasi seklinde ince, milier
(capt 1 mm’den kiiciik) kalsifik nodiillerdir. Kemik sintigrafisinde akcigerlerde Tcm

metilendifosfanat tutulumu artmaktadir (48).
Genellikle gerekmemekle birlikte BAL ve biyopsi tanisal olabilir. Histolojik
olarak alveollerin i¢ini dolduran ¢ok sayida sogan kabugu seklinde lameller

kalsifikasyonlar goriiliir. Ge¢ evrede hiicre infiltrasyonu ve fibrozis gelisebilir (48).

Etkin bir tedavisi yoktur. Semptomatik tedavi uygulanir. Uzun yillar sonunda

solunum yetmezligi ve kor pulmonale gelisebilir (47,48)

Pulmoner Alveoler Proteinoz (PAP)
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Pulmoner alveolar proteinozis; inflamasyon ve fibrozisin kisith oldugu, normal
akciger mimarisinin korundugu ve alveollerin lipitten zengin PAS pozitif materyalle
dolmasiyla karakterize bir hastaliktir. Ik kez 1958 yilinda tanimlanmis ve bugiine
kadar literatiirlerde 500 civarinda olgu rapor edilmistir. Hastaligin patogenezinde
surfaktant alveollerden temizleyen makrofaj fonksiyonlarindaki bozuklugun ve
stirfaktan uretimi ile temizlenmesi arasinda gelisen dengesizligin rol oynadig: iddia
edilmektedir. PAP tanili olgularin karakteristik radyografik bulgulari; yamali ve
birlesme egilimi gosteren nodiiler infiltratlar, yarasa kanadi goriinim ve buzlu cam
dansiteli alanlardir. Literaturde yerlesim olarak {ist-alt zonlarin daha fazla etkilendigi
ve akciger periferinin korundugu bildirilmektedir. Hastalarin YCBT incelemesinde
retikulonodiiler ve buzlu cam dansiteli alanlar, septal kalinlasma ve kaldirim tasi

gOriinlimii saptanabilir (49).

Radyasyon Tedavisine Bagh Akciger Hasar

Insanlarda radyasyon hasar1 radyasyon pnomonitisi denilen akut bir faz ile
akciger fibrozisi ile karakterize kronik bir evreden meydana gelmistir. Akut
alveolitisin aksine insanlarda radyasyonun kronik etkisi aylar yillar sonra ortaya
¢ikar. Pulmoner fibrozis sinsi bir sekilde gelisir ve 1 ila 2 yil sonra stabil hale gecer.
Radyolojik olarak radyoterapi alan taraflarda fibrotik degisiklikler ve akciger
parankiminde skara bagl biiziisme, plevral kalinlagmalar ve diafragmatik ¢ekilmeler,
trakea ve mediastende fibrotik sahaya dogru yer degistirmeler ortaya ¢ikmaktadir
(50).

Pulmoner Lenfanjiyoleyomiyomatoz (LAM)
Pulmoner LAM, tedaviye ragmen ilerleyici nefes darligina yol agan ve iireme
cagindaki kadimnlarda goriilen, akcigerin diiz kas hiicre infiltrasyonu ve kistik
destriiksiyonu ile karakterize nadir bir hastaliktir (51). Hastanelere bagvuru sebepleri
arasinda siklikla nefes darligi, tekrarlayan pnomotoraks, silotoraks ve hemoptizi gibi
semptomlar gelmektedir (52). LAM’in pulmoner belirtileri genellikl daha sik
goriiliir. Bazen lenfoma ya da over kanserini taklit edebilen abdominal belirtilerin 6n
planda oldugu sekli ile de goriilebilir (53). Karakteristik olarak YCBT’de her iki
akciger parankiminde yaygin kistik yapilar goriiliir. Pndmotoraks hastalarin %60-

70’inde gelisir ve tekrarlama oram1 %70’in {iizerindedir. Hastaligin tanist igin
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genellikle akciger biyopsisine ihtiya¢ duyulur. Giliniimiizde tedavi primer olarak
Ostrojen aktivitesine karst yapilir. Tedavisi olduk¢a glictiir ve tamoksifen,
progesteron, ooferektomi, akciger transplantasyonu gibi yontemler denenmektedir.
Hastalik ilerleyici olup yillar sonra solunum yetmezligi ve Olim ile

sonuclanabilmektedir (54).

Inorganik Tozlara Bagh Akciger Hastahklari

Toz solunumu ile olusan akciger hastaligina pndémokonyoz denir. Bir¢ok
pnomokonyoz mesleksel ve bazilart da ¢evresel temas ile olusur. Solunan tozlarin bir
kism1 akcigerde fibrozise yol acar ve fibrotik pnomokonyozlar olarak belirtilir.
Asbestozis, silikozis, komiir is¢isi pnomokonyozu, berilyozis ve talkozis bu
gruptadir. Diger tozlar nispeten inerttir. Hafif fibrozis yapabilirler. Bu tiir
pnomokonyozlar; siderozis, kaynak¢i pnomokonyozu, Stannozis ve baritozisdir
(55,56,57,58).

Kaynak¢t Pnomokonyozu

Ozellikle kaynakgilarda, kaynak yapilan metalin veya kaynak elektrodunun
tipine gore degisen oranlarda ilave materyallere maruziyet s6z konusudur. Kaynake1
pnomokonyozunda ¢ogu zaman basit sideroz, silikozla komplike olmakta ve
semptomatik interstisyel fibrozla seyreden siderosilikoz gelismektedir. Bu olgularda
radyolojik goriiniim inhale edilen tozdaki serbest silika konsantrasyonuna baglidir.
Piir silikozun aksine goriilen nodiiller koti sinirlt ve yildiz seklindedir. BT de
amfizem ve multilobiiler dagilimli fokal azalmis attenuasyon alanlari, balpetegi,
brongektazi ve konglomere Kkitleler saptanabilir. Patolojik olarak serbest ya da

makrofajlar i¢indeki Fe,O3 agregatlar siklikla fibroz doku i¢inde de izlenir (58).

Dis Teknisyenlerinde Toz Maruziyeti

Dis teknisyenlerinde gelisen bazi radyolojik bulgular silikaya baglanmissa da
maruziyet hava konsantrasyon calismalari ve etkilenmis kisilerin akciger dokusu ve
BAL minerolojik analizleri silika yaninda krom, nikel, aliiminyum, kobalt, molibden,
berilyum, akrilik resin ve aglinat tozu gibi g¢esitli maddelerin bulundugunu

gostermistir. Otuz yildan fazla maruziyeti olan dis teknisyenlerinin bir ¢aligmasinda
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%22 oraninda pndmokonyoza baglanan radyolojik bulgu saptanmistir (59,60,).

Silikozis

Yer kabugunun yapisinda yaygin olarak bulunan silikon dioksid (silika)
kristallerinin inhalasyonu ile gelisen bazen hizla ilerleyerek 6liime neden olabilen bir
pnomokonyozdur. Diinya’da ozellikle gelismekte olen {ilkelerde en sik goriilen
meslek hastaligidir. Ulkemizde yapilan ¢alismalarda ise prevalansin %6 ila %36.3
arasinda degistigi gosterilmistir (55). Silikozis olusmasi agisindan en tehlikeli is,
siklikla cam ve metal iizerine basingli hava yardimiyla 6giitiilmiis silika kumu
puskiirtiilmesi islemi olan kumlamaciliktir. Solunan tozun konsantrasyonu, silika
icerigi ve soluma siiresi silikozis olusumu ve siddetiyle dogrusal iligki gosterir.
Akcigerde ciddi bir parankimal bozulma olsa bile kisinin ciddi yakinmasi ve bulgusu
olmayabilir. Ayn1 zamanda toz maruziyeti dnlense de parankimal bozulma zaman

icerisinde kendiliginden siddetlenebilir (56,58,61).
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GEREC VE YONTEM

Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali’na 1
Ocak 2005 ve 31 Aralik 2010 tarihleri arasinda basvuran interstisyel akciger
hastalig1 olarak degerlendirilen ve takipleri yapilan 145 hasta ¢alismaya dahil edildi.

Hastalar IAH takip dosyasindan ve hastane bilgi yonetim sistemi (HBYS)

veri tabanindan J84 tani kodu ile taranarak bulundu.

Hastalarin dosyalarindan yaslari, cinsiyetleri, bagvuru yakinmalari, ayrintili
hikayeleri, O6zgeg¢misleri, soyge¢misleri, sigara kullanimlari, meslekleri, cesitli
maruziyetleri ve hobileri ile ilgili bilgiler kaydedildi. Hastalarin yapilan fizik
muayene bulgulari, ¢cekilmis olan akciger grafisi, toraks bilgisayarli tomografi (toraks

BT) bulgular kaydedildi.

Hastalarin yapilmis olan laboratuar testlerinden, eritrosit sedimentasyon hizi
(ESH), tam kan sayimi, tam kan biyokimya testleri, immiinolojik parametreleri, tam

idrar tahlili, 24 saatlik idrarda kalsiyum atilimi, kan gazi analizleri degerlendirildi.

Yapilmis olan solunum fonksiyon testleri ve karbonmonoksit difiizyonu
(DLco) olgiimleri gozden gegirildi. Olgiimler sonucunda birinci saniyedeki zorlu
ekspirasyon hacmi/ zorlu vital kapasite (FEV1/FVC) 70’in altinda ise obstriiktif tipte
bozukluk, FEV1/FVC oram1 normal veya yiiksek iken FVC %80’in altinda ise
restriktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu var olarak kabul edildi. DLco
degerlendirmesinde ise beklenen yiizde 140’1n iizerinde oldugunda ‘yiiksek’, 81-140
arasinda ‘normal’, 76-80 arasindayken ‘smirda diisiik’, 61-75 arasindayken ‘hafif
derecede diistik’, 41-60 arasindayken ‘orta derecede diisiik’, 40’in altindayken ‘ileri
derece diisiik’ olarak degerlendirildi. Kan gazi analizlerinde PO, degeri 80

mmHg’nin altinda oldugunda hipoksemi olarak kabul edildi.
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Taranan hastalara uygulanmis olan tiim radyolojik incelemeler, tanisal
girisimler, biyopsi yontemleri, histopatolojik tani1 oranlar1 ve elde edilen tanilar tekrar
gozden gecirilerek kaydedildi. Tiim hastalar tanilarina gore gruplandirilarak
incelendi. Takibimizde kalmis olan hastalara uygulanan tedaviler, tedavi yanitlari,
tan1 sonrast sagkalim siireleri degerlendirildi. Tedaviye yanit degerlendirmesinde
klinik diizelme olup olmamasi, radyolojik bulgularin geri doniis/progresyon gosterip
gostermedigi ve solunum fonksiyon testleri ile FVC’de %10, DLco’da %15 diizelme

olup olmamasi kriterleri kullanildi.

Hastalarin HBY'S {izerinden takipleri 01.10.2011 tarihine kadar yapilmistir.
Bu calisma i¢in 25.01.2011 tarihli etik kurul onay1 alinmstir.

ISTATISTIKSEL ANALIiZLER
Toplanan verilerin istatistiksel analizleri SPSS 17 programi ile yapildi.
Istatistiksel analiz olarak bagimsiz 2 &rnek t testi, nonparametrik Chi kare testi, Log

linear analizi ve Kaplan Meier sagkalim analizi kullanildi.
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BULGULAR
HASTALARIN GENEL BULGULARI
Yaglar1 21 ile 83 arasinda degisen 145 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin
yas ortalamasi 55.27+13.59 olarak bulundu. Hastalarin 78’1 (%53.7) kadin, 67’si
(%46.2) erkekti. Hastalarin yas dagilimina bakildiginda 5. ve 7. dekatta pik yaptig
gorildi (Sekil 2).
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Sekil 2. Hastalarin yas dagilim grafigi

Hastalarin tanilarina gore dagilimina bakildiginda idyopatik interstisyel
pnomoniler, sarkoidoz ve kollajen doku hastaligina bagli akciger tutulumu
cogunluktaydi. Hastaliklarin cinsiyetlere gore dagilimina bakildiginda ise kadinlarda
en sik olarak sarkoidoz goriiliirken erkeklerde en sik idyopatik interstisyel

pnémoniler 6zellikle de idyopatik pulmoner fibrozis goriilmektedir (Tablo 3).
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Tablo 3. Tanilarin cinsiyete gore dagilimi

TANI Hasta Sayis1 Kadin sayis1 Erkek Sayisi
n (%) n n
Idyopatik interstisyel pnémoni 61 (42.0) 18 43
Sarkoidoz 35 (24.1) 26 9
Kollajen doku hastaligi akciger tutulumu 28 (19.3) 21 7
Hipersensitivite pnomonisi 6 (4.1) 5 1
Inorganik tozlara bagh akciger hastaliklari 4(2.7) 0 4
Pulmoner alveoler mikrolitiasis 2(1.3) 1 1
Pulmoner alveoler proteinozis 2 (1.3) 1 1
Pulmoner Vaskiilitler 2 (1.3) 1 1
Amiodarona bagh akciger hasar 2(13) 2 0
Radyasyon fibrozisi 1 (0.6) 1 0
Histiyositozis x 1 (0.6) 1 0
Lenfanjiyoleiyomyomatozis 1 (0.6) 1 0
Toplam 145 78 67

Hastalar mesleki dagilim yoniinden incelendiginde ¢ogunlugunu (%34.4) ev
hanimlar1 olusturmaktaydi (Sekil 3).
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Sekil 3. Hastalarin mesleklere gore dagilimi

Sik saptanan basvuru yakinmalar1 nefes darlig1 (%78.6), okstiriik (%72.4),
balgam (%40), halsizlik (%31.7), hir1lt1 (%25.5), gogiis agris1 (%15.2), eklem agrist
(%11.7) idi. Bagvuru sirasinda en sik saptanan fizik muayene bulgulariin ince ral
ve ¢omak parmak oldugu goriildii (Tablo 4). Yapilan batin ultrasonografisi ve batin

BT’de 5 kiside abdominal lenfadenopati, 3 kiside de hepatosplenomegali saptandi.
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Tablo 4. Bagvuru sirasindaki bulgular

Bulgular Hasta sayis1 Yiizdesi (%)
Ince ral 100 68.9
Comak parmak 33 22.7
Ronkiis 12 8.2
Siyanoz 9 6.2
Squake 6 4.1
Eritema nodozum 5 3.4
Periferik lenfadenopati 4 2.7
Uveit 2 1.3

Hastalarin sigara icme Oykiilerine bakildig1 zaman 73 vakanin (%50.3) hi¢

sigara icme Oykiisii yoktu. Sigara igme Oykiisii olanlarin da gogunlugunu eski i¢giciler

olusturuyordu (Sekil 4).

Pasif [gici
10%
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Sekil 4. Sigara icme Oykiisii olan hastalarin dagilimi

Aktif sigara igenlerin (%10.3) ve eski igicilerin (%34.4) ¢ogunlugunu
erkekler olusturmaktaydi. Buna karsin hi¢ sigara icmeyen 73 kisinin 58’1 kadin
(%79.4) ve pasif icici olan 7 kisinin 5’1 (%71.4) kadindi. Sigara igen ve birakmis
hastalardaki paket-yil kiimiilasyon miktar1 Sekil 5’te verilmistir.
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Sekil 5. Hastalarin paket/y1l olarak sigara igme miktarlart

Hastalarin tan1 yontemleri incelendiginde en ¢ok (%60) klinik ve radyolojik
bulgular ile tan1 konmustu. Uygulanan invaziv yontemlerden de en ¢ok mediastinal
veya skalen lenf bezi drneklemesi (%41.3) ve agik akciger biyopsisi (%27.5) ile tani
konmustu (sekil 6).
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Sekil 6. Tani elde edilen yontemler
FOB 69 kisiye uygulanmist1 ve 9 kiside alinan bronkoskopik biyopsiler, 3
kiside de BAL tanisaldi. Sonugta FOB’un tani yarar1 %17.3 olarak hesaplandi.
Cerrahi akciger biyopsisi (CAB) yapilan hastalarin tamamina spesifik bir tan1 kondu,
dolayisiyla tan1 yararinin %100 oldugu goriildii. Tablo 5°te ve Tablo 6’da tan1 elde

edilen yontemler ve bu yontemlere gore hastaliklarin dagilim1 verilmistir.
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Tablo 5. Klinik ve radyolojik bulgular ile tan1 saglanan hastaliklar

Klinik-radyolojik bulgulara gére Sayi Yiizde
tanilar (%)
iPF 28 32.1
KDH 25 28.7
NSIP 11 12.6
KOP 4 4.5
HP 3 3.4
Ayirt edilemeyen iiP 3 3.4
RB-IAH 2 2.2
APT 2 2.2
Pulmoner vaskiilitler 2 2.2
Pnémokonyoz 2 2.2
PAM 2 2.2
LAM 1 11
PLHH 1 11
Radyasyon fibrozisi 1 1.1
TOPLAM 87

Tablo 6. invaziv tan1 yontemleri ile tan1 saglanan hastaliklarin dagilimi

invaziv yontemler ve tanilan Sayl Yizde
(%)
Mediastinal/skalen lenf bezi 24 41.3
Sarkoidoz 24 100
Acik akciger biyopsisi 16 27.5
iPF 6 37.5
Sarkoidoz 2 12.5
KDH 2 12.5
HP 2 12.5
KOP 2 125
Silikozis 1 6.2
NSIP 1 6.2
FoB 12 20.6
Transbronsial biyopsi 9 75
Sarkoidoz 4 33.3
KOoP 3 25
KDH 1 8.3
HP 1 8.3
BAL 3 25
PAP 2 16.6
Kaynakgl pndmokonyozu 1 8.3
Cilt biyopsisi 3 5.1
Sarkoidoz 3 100
Karaciger biyopsisi 1 1.7
Sarkoidoz 1 100
Transtorasik trucut biyopsi 1 1.7
KOP 1 100
Lenf nodu biyopsisi 1 1.7
Sarkoidoz 1 100
TOPLAM 58
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Tan1 konan 127 hastaya tedavi baglanirken, 18 hastaya tedavi baglanmadi. 1
Eyliil 2011 tarihi itibariyle 95 hasta (%65.5) hayatta iken, 22 hasta (%15.1) 6lmiistii.
Hastalarm 28’i (%19.3) takipten ¢iktig1 i¢in degerlendirilemedi. Olen hastalarin 21°i
IPF, 1’i de radyasyon fibrozisine bagli IAH olanlardi. Olen ve yasayan hastalarin
solunum fonksiyon testi degerleri ile kan gazi analizleri incelendiginde, &len
hastalarda FVC, FEV3, DLco, PaO; ve oksijen satiirasyonunun daha diisiik oldugu
goriildii. Bu bulgu bagimsiz 2 drnek t testine gore anlamliydi (Tablo 7).

Tablo 7. Olen ve yasayan hastalarda SFT ve AKG degerleri

Olen hastalar Yasayan hastalar P
FVC (%) 59.2+14.6 74.7+17.7 0.001
FEV1 (%) 65.7+15.3 78.3+18.1 0.003
FEV./FVC 89.3+9.6 87.9+8.1 0.49
DLco 40.6+8.6 70.6+23.6 0.001
Ph 7.42 +£0.03 7.42 +£0.02 0.66
PaO, 52.7+165 68.5+16.8 0.003
PaCO, 36.2+13.1 345+45 0.47
Satiirasyon O, 87.8+6.4 921445 0.009

Hastaliklarin seyirlerine bakildiginda iyi seyir gosteren hastaliklarin
¢ogunlugunu sarkoidoz olustururken progresif seyreden hastaliklarin gogunlugunu da

IPF olusturuyordu (Tablo 8).

Tablo 8. Klinik seyirlere gore hastaliklarin dagilimi

Hastaliklarin seyirleri Hasta sayilar1 ve hastahiklar Toplam
Say1 (%)

iyi seyir gosterenler 23 sarkoidoz + 19 KDH + 6 NSIP + 5 KOP + 2 Vaskiilit +
2 lenfositik alveolit + 2 PAP + 1 PAM + 2 APT 62 (42.7)
Stabil seyredenler 6 IPF + 5 KDH + 1 LAM + 1 lenfositik alveolit + 2 HP 15 (10.3)

Progresyon gosterenler | 4 [PF+ 3 KDH + 2 NSIP + 2 sarkoidoz + 1 PAM+1 kaynake1

pnomokonyozu 13(8.9)
Niiks goriilenler 3 KOP + 2 sarkoidoz 5(3.4)
Kontrolden ¢ikanlar 3 IPF + 8 sarkoidoz + 4 NSIP + 5 HP + 2 KOP + 28 (19.3)

2 RB- IAH + 3 inorganik toz maruziyetine bagl {AH + 1 PLHH

Olenler 21 iPF + 1 radyasyon fibrozisi 22(15.1)
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IDYOPATIK INTERSTISYEL PNOMONILi HASTALARDA
BULGULAR

Idyopatik interstisyel pnémonili 61 hastanin 34’iine IPF, 12’sine NSIP,
10’una KOP, 2’sine RB-IAH tanis1 kondu. Ayrica kesin ayrim yapilamayip lenfositik

alveolit saptanan 3 hasta vardi.

Idyopatik Pulmoner Fibrozisli Hastalarda Bulgular

IPF tanis1 alan hastalarin 27’si (%79.4) erkek, 7’si (%20.6) kadind1. Yaslar
46 ile 83 arasinda degismekle birlikte yas ortalamalart 64.1+10.1 idi. Hastalarin
22’sinde (%64.7) sigara igme Oykiisii varken 12 hasta (%35.2) hig¢ sigara icmemisti.
Ortalama sigara tiikketimi 37.2+13.9 paket-yildi. Hastalarin 24’ (%70.5) toz/duman
veya gaz inhalasyonu ile iliskili bir iste ¢calistyordu (Tablo 9). Meslek ciftgilik olarak
belirtilen hastalardan higbiri hipersensitivite pnémonisi igin risk tagiyan bir tarim

kolunda calismiyordu.

Tablo 9. Idyopatik pulmoner fibrozisli hastalarda meslek dagilimi

Meslek Say1 (%)
Toz/duman/gaz inhalasyonuyla iligkili meslekler
Ciftci 11 (32.3)
Tekstil ig¢isi 5 (14.7)
Insaat iscisi 6 (17.6)
Demirci 1(2.9)
Kaynake1 1(2.9)
Digerleri
Ev hanimi 3(8.8)
Memur 7 (20.5)

En fazla gozlenen basvuru sikayeti nefes darligiydi (29 kisi %85.2). Bagvuru
sikayetleri sekil 7°de goriilmektedir. Yakinmalar1 ortalama 13.5+12.7 aydir varda.
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Sekil 7. IPF hastalarinin basvuru sikayetleri

Fizik muayenede hastalarin tamaminda ince raller mevcuttu. Diger sik

rastlanan bulgu olarak comak parmak 16 hastada (%47.1) saptandi.
[PF’li 28 hastanin sedimentasyon degerlerine bakilmist:. Alti Kiside normal, 16
kiside 21-60 mm/saat arasinda, 6 kiside de 60 mm/saat iizerindeydi. Biyokimya
tahlillerinde serum laktat dehidrojenaz (LDH) diizeyi 22 hastaya bakilmaisti, 16 kiside
yiiksek bulundu (>250 U/L). Olen hastalarda (343+121) stabil seyredenlere gore
(257£12) daha yiiksek olmasina ragmen fark istatistiksel olarak anlamli degildi. En
sik eslik eden hastalik tip 2 diyabetti (Tablo 10).

Tablo 10. idyopatik pulmoner fibrozise eslik eden hastaliklar

Hastalik Say1 (%)
Metabolik Hastalik
Tip 2 diyabet 9 (26.4)
Osteoporoz 1(2.9)
Solunum Sistemi Hastaliklar1
KOAH 2(5.8)
Astim 1(2.9)
Akciger epidermoid karsinom 1(2.9)
Kronik pulmoner tromboemboli 1(2.9)
Kardiyovaskiiler sistem hastaliklar1
Hipertansiyon 6 (17.6)
Koroner arter hastalig 3(8.8)
Aort stenozu 2(5.8)
Pulmoner arteriyel hipertansiyon 1(2.9)
Gastrointestinal sistem hastaliklari
Gastroozefagial reflii 2 (5.8)
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Hastalarin posterior-anterior (PA) akciger grafilerine bakildiginda 23 hastada
alt zonlarda retikiiler dansite artisi, 11 kiside ise yaygin retikiiler dansiteler
gozlenmisti. BT de ise tiim hastalarda alt lob ve periferik tutulumun 6n planda
oldugu goriildii. Hastalarin PA AC grafisi ve toraks BT bulgular1 Tablo 11°de

verilmistir.

Tablo 11. idyopatik Pulmoner Fibrozisli Hastalarda Toraks BT ve YCBT Bulgular1

Bulgu Say1 (%)
Interlobiiler septal kalinlasma 34 (100)
Balpetegi 25 (73.5)
Traksiyon brongiektazisi 19 (55.8)
Buzlu cam 11(32.3)
Mediastinal/hiler LAP

» >1lcm 13(38.2)

» <lcm 7(20.5)
Parankimal nodiiller

» < 1cmmultiple 2(5.8)

» >lcmtek 1(2.9)
Konsolidasyon 3(8.8)
Kitle 2(5.8)

Solunum fonksiyon testi hastalarin tamamina uygulandi. Ortalama FEV,/FVC
oran1 91.5£9.11, FEV; degeri (% beklenen deger) %70.2+16.4, FVC degeri (%
beklenen deger) 64+18 olarak hesaplandi. Solunum fonksiyon testi sonuglarina gore
29 hastada restriktif, 1 hastada mikst tipte bozukluk saptandi. Hastalarin 4’{iniin SFT
degerleri normaldi. Ortalama DLco % 53.7+18.4 idi. DLco degeri hastalarimizin
%45’inde orta derecede diislik, %25’inde ileri derecede diisiikk, %15’inde hafif

derecede diisiik, %10’ unda normal, %35’inde ise sinirda diistiktii.

Hastalarin tamamina kan gazi analizi uygulandi ve ortalama pH degeri
7.41£0.32, PaO; 59.5+15.4 mmHg, PaCO, degeri 36.8+11.1 mmHg, HCO323.8+7.7
mEQ/L, oksijen satiirasyonu 89.9+5.95 olarak hesaplandi. Yirmi hastada hipoksemi
vardi (PaO,<80mmHg).

12 hastada serum ANA diizeyi bakildi, 5 kiside ANA pozitifti, hi¢birinin
ANA profili pozitif degildi.
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Bronkoskopi yapilan 16 hastanin 15’ine BAL, 2’sine transbronsiyal ug
biyopsi (TBB) yapilmisti, tanisal degildi. BAL hiicre sayimina goére 9 hastada

notrofilik alveolit, 6 hastada ise lenfositik alveolit saptandi.

Alt1 hastaya acgik akciger biyopsisi yapildi ve hepsinde ‘olagan interstisyel
pnémoni’ ile uyumlu patolojik sonug elde edildi. Bu hastalarin 4’tine 2006 yilinda,
1’ine 2005 yilinda, 1’ine de 2004 yilinda tan1 konmustu.

Doku tanis1 olmayan 28 hasta iPF ile uyumlu &ykii, fizik muayene, laboratuar
ve radyolojik bulgular varliginda diger olasi nedenlerin de dislanmasi iizerine

idyopatik pulmoner fibrozis olarak kabul edildi.

Bir hastada es zamanli sol akcigerde alt lob posterobazal segmentte az
diferansiye skuamoz hiicreli karsinom tanisi kondu, evre 4 olarak degerlendirilen
hasta onkoloji tarafindan takip edilmektedir ve IPF agisindan durumu stabil

seyretmektedir.

Tedavi segenekleri olarak hastalara kortikosteroidler, immiinsupresif ajanlar,
n-asetilsistein gibi antioksidan ajanlar ve uzun siireli oksijen tedavisi (USOT) verildi.
Oral kortikosteroid (KS) 26 kisiye baslandi. KS’nin yaninda 22 kisiye azatioprin
(AZA), 1 kisiye AZA+siklofosfamid, 1 kisiye de sadece siklofosfamid eklenmisti.
Antioksidan 28 kisiye verilmisti. USOT ihtiyaci olan 12 kisi vardi. Komplikasyon
olarak 1 hastada azatioprine bagli néropati, birinde pankreatit, birinde osteoporoz ve
1 hastada da ciltte akneler olusmustu. Yedi hasta tani sonrasi tedavi baslandiktan
sonra kontrole gelmedigi igin takipleri yapilamadi. Hastalarin 21’inde klinik ve
radyolojik olarak progresyon gériilmiis ve bu hastalar 6lmiistii. Olen hastalarin tani
konduktan sonra ortalama sag kalim siiresi 29.8+14.8 ay (5-48 ay) olarak hesaplandi.
Sag kalanlarda hastalik seyri, 6 hastada stabil, 4 hastada ise progresif kdotillesme

seklindeydi ve bu hastalar halen takip edilmektedirler.

Kaplan Meier sag kalim analizine gbre ortalama yasam siiresi 36 ay (26.4-

45.5; %95 GA) olarak hesaplandi1 (Sekil 8). Cinsiyete gére ortalama yasam siiresi
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arasinda anlamli fark olmamakla beraber kadinlarda ortalama 40 ay (31.4-48.5; %95
GA), erkeklerde ise 34 ay (18-49.9; %95 GA) olarak saptand:r (Sekil 9). Hastalarin
YCBT bulgulari, BAL bulgulari, yaslari, solunum fonksiyon testleri bulgulari,
yakinmalarinin baglama siiresi veya tedavi se¢enekleri ile sagkalim siireleri arasinda

da istatistiksel olarak anlamli bir bulgu saptanmadi.

—I71Sagkalm egrisi
1,0 —+— Sag olanlar

0,87

o
=)
I

Kiimiilatif sagkalim
5

0,07

T T T T T T
0,00 20,00 40,00 60,00 80,00 100,00

Sagkalim (ay)

Sekil 8. Idyopatik pulmoner fibrozis hastalarmnin sagkalim egrisi
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Sekil 9. idyopatik pulmoner fibrozis hastalarmin cinsiyete gore sagkalim egrileri
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Nonspesifik Interstisyel Pnémonili Hastalarda Bulgular

NSIP tanis1 konan 12 hastann 11°i erkek, 1’i kadindi. Yas ortalamalar
58.1+14.3 idi. Hastalarin 6’s1 toksik inhalasyonla ilgili bir iste ¢alistyordu (Tablo
12). Sigara igme Oykiisii 7 hastada vardi ve bunlar eski igicilerdi. Sigara kullanimlari

ortalama 30+13.8 paket-yild1.

Tablo 12. NSIP hastalarinin mesleklere gore dagilimi

Meslek Say1
Toksik inhalasyonla iligkili meslekler
Ingaat iscisi 2
Tekstil ig¢isi 3
Ciftci 2
Diger
Ev hanimi 1
Memur 3
Calismiyor 1

En fazla gbzlenen basvuru sikayeti nefes darligiydr (11 kisi, %91.7). Diger
yakinmalar ise oksiiriik (10 kisi, %83.3), balgam (10 kisi, %83.3), halsizlik (4 kisi,
%33.3), hirlt1 (3 kisi ,%25), gogis agrist (1 kisi, %8.3) ve gece terlemesi (1 kisi,
%8.3) idi. Sikayetleri ortalama 14.7+17.7 aydir vardu.

Fizik muayenede 10 hastada solunum sistemi muayenesinde raller (%83.3), 6

kiside gomak parmak (%50), 2 kiside periferik siyanoz (%16.6) vardu.
Hastalarin posterior-anterior akciger grafisinde yaygin retikiiler dansite 3
kiside, bazallerde retikiiler dansite 8 kiside, yaygin mikronodiiler goriiniim 1 kiside

vardi. Hastalarin BT bulgular1 Tablo 13’de verilmistir.

Tablo 13. NSIP hastalarinda toraks BT ve YCBT bulgular

Bulgu Say1
Buzlu cam 10
Interlobiiler septal kalinlasma 10
Mediastinal LAP

> >1lcm

» <lcm
Bal petegi
Traksiyon brongiektazisi
Konsolidasyon
Yaygin kistik yapilar
Mikronodiiller
Hiler LAP>1cm

Pl (PPl lw N o
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Solunum fonksiyon testi uygulanan 12 hastanin ortalama FEV;/FVC oran
92.5+6.08, FEV; degeri (% beklenen deger) % 79.5+23.9, FVC degeri % 69+21.1
idi. Solunum fonksiyon testi sonuglar1 8 hastada restriktif bozukluk seklindeyken 3
hastada normaldi. DLco 8 kisiye yapilmisti ve beklenenin yiizdesi ortalama %
58+18.9 olarak saptanmusti.

Serum ANA, hastalarin 4’linde pozitif saptanmis ancak bu hastalarin

tamaminda ayrintilandirilan ANA profili sonuglar1 negatif bulunmustu.

12 NSIiP’li hastanin 5’inden FOB ile transbronsiyal ug biyopsi alinmis ve
BAL yapilmis. Ug¢ biyopsilerin higbirinden tanit saglanamamis. BAL 3 kiside
lenfositik, 2 kiside noétrofilik alveolit seklindeydi. 1 hastaya agik akciger biyopsisi
yapilmis ve NSIP tanist konmustu. Diger hastalara NSIP tanis1 radyolojik

bulgularinin uyumlu olmasi nedeniyle konmustu.

Hastalarin tamamina kortikosteroid baslanmisti. Kontrole gelmeyen 4
hastanin takipleri yapilamamisti. Kontrollere diizenli gelen hastalardan 2’sinde
radyolojik olarak progresyon izlenirken, 6 kiside tedaviye iyi yanit alinmis. Ortalama

7.8+4.6 aydir tedavi aliyorlardi. Hastalar halen takip edilmektedirler.

Kriptojenik Organize Pnomonili Hatalarda Bulgular

KOP tanist konan 10 hastanin 8’1 kadin, 2’si erkekti. Yas ortalamalari
56.3+15.8 olarak hesaplandi. Hastalarin 6’s1 ev hanimi, 3’i ¢iftei, 1’1 de tekstil
is¢isiydi. Hastalarin ¢ogunun sigara igme ykiisii yoktu (% 70). Sigara 6ykiisii olan

hastalarin, % 20’si eski igici, % 10’u ise halen aktif igici idi.

En sik basvuru sikayetlerinin oksiiriik (%100), nefes darligi(%70) oldugu
goriildii. Diger yakinmalar, halsizlik (%20), ates yiiksekligi (%20), goglis agrist
(%20), balgam (%20), hemoptizi (%10) ve hirilt1 (%10) idi. Yakinmalar1 ortalama
4.7£7.5 aydir vardi.
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Fizik muayenede 9 hastada akciger bazallerinde ince raller saptandi (%90).

PA akciger grafisinde 8 hastada alt zonlarda retikiiler dansite artigi, 1 kiside
sol alt zonda homojen dansite artis1, 1 kiside yaygin retikiiler dansite saptandi. YCBT
bulgulara gore 7 hastada konsolidasyon alanlar1 (bunlardan 3’iiniin konsolidasyon
alanlar gezici nitelikteydi), 1’inde de ters halo bulgusu vardi (Resim 3). Bir hastada
bilateral alt loblarda retikiiler infiltrasyon ve fokal buzlu cam alanlari, 2 hastada da

bilateral yaygin retikiiler infiltrasyon izlendi.

Resim 3. KOP’lu hastanin YCBT sindeki ters halo goriintiisii
Sag akciger iist lob anterior segmentin santralinde goriilen ve buzlu cam dansitesini ¢gepegevre saran
konsolidasyon- Ters halo bulgusu-

Bilateral yaygin retikiiler infiltrasyon izlenen hastalardan 1’ine dis merkezde
acik akciger biyopsisi uygulanmisti ve histopatolojik olarak incelendiginde fibrotik
NSIP veya fibrotik OP olabilecegi belirtilmisti. Radyolojik ve klinik bulgular: ile
birlestirilince fibrotik OP olarak degerlendirilmisti.

On hastaya SFT uygulandi, 7 hastada restriktif tipte solunum fonksiyon
bozuklugu saptanirken 3 hastada ise normal saptandi. FEV{/FVC oran1 84.346.06,
FEV1 (% beklenen deger) % 71.1+17.1, FVC % 69+19.4 olarak saptandi.

Hastalarin 8’ine FOB uygulandi, 2 hastanin tanilar1 dis merkezde kondugu

i¢in islem yinelenmedi. Iki hastaya transbronsiyal ug biyopsi ile, 1’ine transtorasik

trucut biyopsi ile, 5 kisiye de radyolojik bulgularina gore tan1 konup tedavi baslandi.
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BAL bulgusu 3 kiside lenfositik alveolit 1 kiside nétrofilik-+lenfositik (mikst) alveolit
niteligindeydi.

Radyolojik bulgularmma gore tani konan hastalardan birinin tedavisi 6 ay
verildikten sonra, halsizlik nedeniyle hematolojiye basvurusu sonrasinda yapilan
incelemelerde 6n servikal bolgede ve ingliinal bdlgede palpable lenfadenopatiler
saptanmist1. Genel cerrahi tarafindan inguinal lenf nodu eksizyonu yapilmis, patoloji
sonucu non-kazeifiye graniilom ile uyumlu gelmis. Bu donemdeki toraks BT’sinde
mediastende 2 cm capinda lenfadenopatiler, akciger parankiminde de iist ve alt
loblarda i¢inde hava bronkogramlar1 olan konsolidasyon alanlari izlenmis. Ancak
sarkoidoz veya tiiberkiiloz (TB) ayrimi1 net yapilamadigi i¢in tekrar FOB uygulanmus.
Asidorezistan basil (ARB) boyama ve mikobakteri kiiltiirleri negatif saptanan hasta

kontrole gelmedigi i¢in takibi yapilamamisti.

Radyolojik bulgularina goére tani konan ikinci hasta 14 ay metilprednizolon

tedavisi ile klinik ve radyolojik diizelme gostermis.

Ters halo bulgusu da olan hastaya ise 5 ay metilprednizolon tedavisi verilip
tedavi kesildikten 2,5 ay sonra niiks goriilmiis, sonrasinda tekrar metilprednizolon
tedavisi baslanip 6 aya tamamlanmisti. Halen izlemde olan hastamizda yeni bir niiks

yasanmadi.

Diger hastada ise BAL’da lenfositik alveolitin de olmasi nedeniyle 7 ay
metilprednizolon tedavisi verildikten 5 ay sonra niiks goriiliince tekrar
metilprednizolon tedavisi baglanip klinik ve radyolojik diizelme saglanarak tedavi 12

aya tamamlanmigti. Halen izlemde olan hastamizda yeni bir niiks yasanmadi.

D1s merkezde tani1 konan hastalardan birinde tedavi kesildikten 7 ay sonra
niiks goriilmiis, tekrar baglanan metilprednizolon tedavisi 17 aya tamamlanmisti.
Digeri de fibrozan OP olarak degerlendirilip AZA va metilprednizolon tedavisi

baslanan ancak kontrollere gelmemesi nedeniyle takibi yapilamayan hastaydi.
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Ug biyopsi ile fibrozan OP tanist konan bir hastada ise hastalifin progresif
seyri goriilmiisti. Diger iki hastada ise 6 ay metilprednizolon tedavisi sonrasi klinik

ve radyolojik diizelme goriildii.

Transtorasik trucut ile tani konan hastamizda ise 11 ay metilprednizolon

tedavisi ile tam diizelme goriildii. Halen izlemde olan bu hastada niiks saptanmadi.

Kesin simiflandirilamayan iiP ler:

Oksiiriik, nefes darlig1 yakinmasi ile basvuran 69 yasindaki kadin hastanin
YCBT’since yaygin buzlu cam ve mozaik patern izlenmesi lizerine alinan BAL hiicre
analizinde lenfositik alveolit (%25 lenfosit) saptanmisti. Romatolojik testleri
negatifti. Radyolojik goriiniim higbir IIP tipi icin patognomik degildi. Alti ay
metilprednizolon tedavisi verildikten sonra klinik ve radyolojik olarak iyilesme

gorildi

Digeri, 12 aydir var olan ve progresyon gosteren dispne ile basvuran 75
yasindaki bir erkek hastaydi. YCBT’sinde yer yer buzlu cam alanlar1 ve bazal
kesimlerde interlobiiler septal kalinlasma izlenmis ve BAL hiicre analizinde %60
lenfosit saptanmis. Oniki ay metilprednizolon tedavisi verilmis ve radyolojik

bulgulari stabil seyretmisti.

BAL lenfositozu ve YCBT’sindeki buzlu cam ve interlobiiler septal
kalinlagsmalar1 agiklayacak farkli bir hastaligin saptanmadigi, ANA’nin negatif
oldugu 64 yasindaki kadin hastamiza da metilprednizolon tedavisi baslanmist.

Tedavi yanit1 1yi olan hastanin halen takiplerini yapmaktay1z.

Respiratuar Bronsiyolit ile iliskili TAH

Radyolojik bulgularina gére RB-IAH olarak degerlendirilen ve aktif sigara
icicisi olan 2 hasta vardi. RB-IAH oldugu diisiiniilen hastamizin birinin YCBT
bulgular1 Resim 1 ve Resim 2’de goriilmektedir. Sigarayr birakmalari Onerilen

hastalar diizenli kontrollere gelmedikleri i¢in takipleri yapilamadi.
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Resim 1. RB-IAH olan hastanin YCBT gériintiisii

Her iki akciger alt loblarda ve periferde daha ¢ok goriilen buzlu cam ateniiasyonunda milimetrik
sentrilobiiler nodiiller

Resim 2. RB-IAH olan hastanin YCBT gériintiisii

Bilateral {ist loblarda sentriasiner ve paraseptal alanlarda amfizem goriilmekte

SARKOIDOZ HASTALARINDAKI BULGULAR

Sarkoidoz tanisi alan 35 hastanin 26’s1 (%74.2) kadin, 9’u (%25.7) erkekti ve
kadin/erkek orami 2.8/1 idi. Yaslar1 28 ile 68 arasinda degismekle birlikte yas
ortalamas1 48.08+10.61 olarak hesaplandi. Kadinlarin yas ortalamasi (49.15+8.8)
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erkeklere (45+14.9) gore daha yiiksekti, ancak bu bulgu istatistiksel olarak anlamli
degildi (p=0.44).

Sigara icme durumuna baktigimizda hastalarin 22°sinde (%62.9) sigara icme
Oykiisli yoktu. Sigara igme Oykiisii olanlarin, 5’1 (%14.3) aktif igici, 5’1 (%14.3) eski
icici, 371 de (%8.6) pasif i¢iciydi.

En fazla gozlenen basvuru sikayeti okstriiktii (%65.7). Diger sik goriilen
basvuru sikayetleri Sekil 10°da goriilmektedir. Hastalarin yakinmalar1 ortalama

9.05+11.5 aydir vardu.
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Sekil 10. Sarkoidoz hastalarinin bagvuru yakinmalari

En sik saptanan fizik muayene bulgulari ince raller (10 hasta, %28.5) ve
eritema nodozumdu (5, %14.2). Hastalarin géz muayeneleri sonucunda bir hastada
gecirilmis tiveite bagli bulgular saptandi, bir hasta ise takipleri sirasinda meydana

gelen iiveit atagi ile bagvurmustu.

Sarkoidozlu hastalarda sedimentasyon normal veya orta derecede
artmaktaydi. Hastalarimizin % 31.4’tinde 0-20 mm/lsaat, %48.5’inde 21-60
mm/lsaat, %]11.4’linde 60 mm/lsaat {izerindeydi. Hastalarin biyokimyasal

analizlerinde 2 hastada karaciger fonksiyon testlerinde (KCFT) yiikseklik, 2 hastada
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ise idrarda kalsiyum atiliminda yiikseklik saptandi. Hastalarin birinin ise ilk

basvurusunda pansitopeni saptanmisti.

Sarkoidozlu hastalarimizin organ tutulumlar1 Tablo 14’de goriilmektedir. En

sik saptanan ekstrapulmoner sarkoidoz tutulum yerleri ise cilt ve eklemlerdi.

Tablo 14. Sarkoidoz hastalarinda organ tutulum siklig

Tutulum bolgesi Say1 %
Hiler veya mediastinal LAP 31 88.5
Akciger parankimi (radyolojik ve patolojik) 12 34.2
Cilt 8 22.8
Eklem (artralji ve/veya artrit) 6 17.1
Periferik LAP 4 11.4
Goz 2 5.7
Hepatomegali 2 5.7
Splenomegali 2 5.7
Kemik iligi 1 2.8

Akciger grafilerine gore evrelendirildiginde hastalarin cogunlugunun Evre 1
(20 kisi) ve Evre 2 (9 kisi) gruplarinda oldugu goriildi (Sekil 11).

Ewe 4
6%

Ewe 3

Sekil 11. Sarkoidoz hastalarinin evrelere gore dagilimi
Interstisyel akciger hastaliklarinin tan1 ve takibinde siklikla kullanilan toraks

BT, sarkoidozlu hastalarimizin tamamina ¢ektirildi. Bunlarin sonuglar1 Tablo 15’de

gosterilmektedir.
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Tablo 15. Sarkoidoz hastalarinin toraks BT bulgulari

Radyolojik Goriiniim Hasta sayisi %

Mediastinal lenfadenopati 31 88.5
Hiler lenfadenopati 28 80.0
Parankimal nodiil 10 28.5
Mikronodiiller 7 20.0
Interlobiiler septal kalinlagma 7 20.0
Konsolidasyon 6 17.1
Buzlu cam 5 14.2
Bal petegi 2 5.7

Otuzbes hastanin 34’iine (%97.1) solunum fonksiyon testi yapildi. Sonuglar
21 hastada normal, 13 hastada restriktif tipte bozukluk seklindeydi. DLco 17 kisiye
yapilmis. 14 kiside normal, 2 kisi hafif derecede diisiik, 1 kisi orta derecede diisiik
saptand1. Evrelere gore solunum fonksiyon testi degerleri Tablo 16’da goriilmektedir.

Solunum fonksiyon testi degerlerinde evrelere gore istatistiksel olarak anlamli fark

izlenmedi.

Tablo 16. Sarkoidozlu hastalarda evrelere gore SFT degerleri

FvC FEV, FEV./FVC DLco
Evre 0 74.3+28 78.6+28 89.6+4.04 92
Evre 1 82.4+16.9 83.7£16.8 84.9+5.17 94.2+19
Evre 2 77.1£9.96 79.8+10.4 87+3.3 83.749.8
Evre 3 108 112 85 -
Evre 4 87+7.07 88+5.6 93.5+£2.05 104
Total 81.5+£16.3 83.4+16.3 86.3+6 92.2+16.5

BAL 13 hastaya yapilmisti. Bunlarin 12’sinde lenfositik alveolit, 1’inde mikst
alveolit vardi. Ortalama lenfosit yiizdesi 36+16.5 idi. Lenfosit yiizdesi 30’un
tizerinde olan 7 kisi vardi. BAL’da lenfosit oran1 %30 ve daha fazla olan hastalarin

DLco degeri daha diisiik saptandi (p=0.18) (Tablo 17). CD4/CDS8 orani hastalarin

ancak 7’sine bakilmisti ve bunlarin 3’tinde 3.5’in iizerindeydi.

Tablo 17. BAL lenfosit oranina gére SFT degerleri

BAL Lenfosit yiizdesi FEV./FVC FEV, FVC DLco
>30 87.1+7.4 73+18.3 70+17.5 86+10.8
<30 88.3+11.1 86+9.5 83.8+10.8 103.3£19
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Calismaya alinan hastalarin tamamina histopatolojik olarak sarkoidoz tanisi
konmustu. Bu hastalarin 2’sinin tanilar1 dis merkezde mediastinal LBB incelemesi ile

konmustu. Hastalarin tan1 yontemleri Sekil 12°de goriilmektedir.
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Sekil 12. Sarkoidoz hastalarinin tan1 yontemlerine gore dagilimi

Bronkoskopik biyopsi ile Evre 1 hastalarin 1’ine, Evre 2 hastalarin 2’sine,
Evre 4 hastalarin 1’ine tan1 kondu. Tani yontemlerine gore radyolojik evrelerin

dagilim1 Sekil 13°de verilmistir.
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Sekil 13. Sarkoidoz hastalarinda tan1 yontemlerine gore radyolojik evrelerin dagilimi
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Bronkoskopi yapilan 15 kiginin 10’una brons mukoza biyopsisi yapilmisti
(%66.7) ancak 4 hastada tanisaldi (%40). Transbronsiyal u¢ biyopsi 3 hastaya
yapilmist1 (% 20), bunlardan 2’sinde tani1 elde edilmisti (%66.7). Transkarinal ince
igne biyopsisi (WANG) ise 2 hastadan alinmisti ancak bunlardan tani elde
edilememisti.

Biyopsiyle tan1 konulan hastalarin patolojisi incelendiginde 35 hastada da
rapor edilen, non- nekrotizan graniilomatdz iltihabi olay seklindeydi.

Sarkoidoz tanisi konan hastalarin 25’ine tedavi baslandi (%71.4), 10’una
tedavi verilmedi (%28.5). Ila¢ olarak oral kortikosteroid kullanildi. Oral steroid
yaninda 2 hastaya azatiyoprin, 2 hastaya kolsisin ve 2 hastaya da kinin eklenmisti.

Hastalardan 2’sinin takiplerinde Galyum sintigrafisi istenmis, 1 hastada
inaktif, digerinde ise aktif hastalik lehine degerlendirilmis.

Tedavi basglanan 25 hastalanin 18’inde klinik ve radyolojik cevap gozlenirken
(%72), 2 hastada progresyon (%8) ve 2 hastada da niiks (%8) goriildi. Tani
konduktan sonra tedavi baslanan 3 hasta (%12) kontrole gelmedigi igin tedaviye

yanitlar degerlendirilemedi.

Niiks olarak degerlendirilen hastalara baktigimizda; bir hastanin bastaki
tedavisi 6 aya tamamlandiktan sonra kesilmisti. Tedavi kesildikten 8 ay sonra
parankim lezyonlar1 ve mediastinal-hiler lenf nodlar1 yeniden olusmustu. Diger hasta
ise pansitopeni, servikal, abdominal lenfadenopati ile bulgu veren Evre 0 sarkoidoz
olgusuydu. Hastaya ilk olarak oral metilprednizolon 3 ay verilip tedavi kesilmisti.
Tedavi kesildikten 12 giin sonra posterior servikal lenfadenopatinin tekrar olusmasi
lizerine tedavi tekrar baglanmis ve bu kez klinik ve radyolojik yanit alinarak 11 aya
tedavi tamamlanmisti. Ikinci kez verilen metilprednizolon tedavisinden sonra
hastanin takiplerinde pansitopeni saptanmasi lizerine pulse steroid verilmis ve diger
immiinsupresif ajanlar tedaviye eklenmisti. Son steroid tedavisinden 8 ay sonra hasta

tiveit atagi ile bagvurdu. Hasta halen izlenmektedir.

Tedavi baslanmayan ve kontrole gelen hastalardan 5 hastada klinik ve

radyolojik iyilesme goriildii. 5 kisi ise kontrole gelmediginden takipleri yapilamadi.
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Kontrole gelen ve takiplerinde ¢ektirilen tomografileri olan hastalarin kontrol
toraks BT leri incelendiginde, lenfadenopatilerin 10 hastada tam diizeldigi (%43.4),
8 hastada belirgin diizelme/stabil seyrettigi (%34.7), 5 hastada da progresyon
gosterdigi (%21.7) goriildii. Parankim lezyonlarina bakildiginda 7 hastada da
progresyon, 5 hastada tam diizelme ve 1 hastada stabil seyir gosterdigi saptandi
(Sirastyla; %53.8, % 38.4, %7.6).

Komplikasyon olarak 2 hastada kilo artisi, 1 hastada yiizde tiiylenme, 1’inde
aydede yiizii goriildii. Olen hasta olmadig1 gériildii. Ortalama 7.4+4.31 ay tedavi ve
28.3+16.2 ay takip edilmislerdi.

KONNEKTIF DOKU HASTALIKLARINDA BULGULAR

28 hastada KDH bagh akciger tutulumu tespit edildi. En sik gézlenen hastalik
Sjogren sendromuydu (10 hasta; %35.7). Tablo 18’de hastalik alt gruplar
goriilmektedir. KDH olan hastalarin akciger grafisi, toraks BT bulgular1 ve
radyolojik paternleri sirasiyla Tablo 19, Tablo 20 ve Tablo 21’de verilmistir.

Tablo 18. Kollajen doku hastaligi olanlarin 6zellikleri

Sjogren RA SS SLE PM Anti Jo-1

Hasta sayisi 10 8 5 3 1 1
Yas ortalamalari 56.5£13.2 | 57.346.1 57.4£9.93 51.6+6.6 58 45
Cinsiyet

Kadin 9 4 4 2 1 1

Erkek 1 4 1 1 0 0
Yakimmalar
¢ Nefes darligi 9 7 4 2 1 1
< Oksiiriik 8 4 4 1 1 1
< Balgam 4 4 1 1 0 1
< Agiz kurulugu 5 2 0 0 0 1
< Gogiis agrist 2 1 1 0 0 0
FEV1/FVC 91.2+12.3 | 89.844.5 91.8+4.2 87+10.5 69 74
FEV1 % beklenen deger 81.8+£19.6 | 78.8+17.6 | 80.7+8.3 86.6+20.5 38 43
FVC % beklenen deger 76.3+17.8 | 75.1£16 77.2+13.8 84+22 47 48
DLco % beklenen deger 73.5£30.1 | 69.5+17.3 | 81.7+35 58.5+26.1 72
Tedavi

Evet 10 8 5 3 1 1
Oliim Yok Yok Yok Yok Yok Yok
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Tablo 19. KDH olan hastalarin akciger grafisi bulgulari

Bulgu Hasta sayisi
Alt zonlarda retikiiler dansite artigi 16
Yaygin retikiiler dansite artis 1
Gezici infiltratlar 1
Amfizem 1
Sol iist lobda konsolidasyon 1
Normal 7
Tablo 20. KDH olan hastalarin toraks BT bulgular1
Bulgu Say1
Interlobiiler septal kalinlagsma 18
Buzlu cam 14
Bronsiektazi
» Traksiyon 7
» Silindirik 3
Konsolidasyon 6
Bal petegi 7
Mediastinal LAP
» >1lcm 8
» <lcm 2
Mediastinal amfizem 1
Parankimal nodiiller
» <lcm 5
» Kaviter nodiiller 1
Mikronodiiller 1

Tablo 21. Kollajen doku hastaligi olan hastalardaki radyolojik paternler

NSIP | Fibrotik | OiP | OP | LiP | Mozaik

NSIP patern
Sjogren 3 1 0 2 3 1
RA 1 0 5 2 0 0
SS 3 1 1 0 0 0
PM 0 0 0 1 0 0
Anti Jo-1 1 0 0 0 0 0

NSIP: Nonspesifik interstisyel pndmoni, OIP: Olagan interstisyel pndmonti,
OP: Organize pndmoni, LIP: Lenfositik interstisyel pndmoni

Sjogren Sendromu

Sjogren sendromu olan 10 hasta vardi, 9’u kadin, 1’1 erkekti. Yas ortalamalari
56.5+£13.2 idi. Hastalarin akciger grafilerinde 6 hastada alt zonlarda belirgin olan
retikiiler dansiteler, 1 hastada ise gezici infiltratlar vardi. Toraks BT bulgularina gore
ise buzlu cam 6 kiside, interlobiiler septal kalinlagma 5 kiside, traksiyon
bronsiektazisi 3 kiside, konsolidasyon 3 kiside, mediastinal LAP 3 kiside, parankimal
nodiil 2 kiside, bal petegi 1 kiside vardi. Ince duvarli hava kistleri ise 2 kiside vardi.
Hastalarin 6’sina FOB yapilmisti.

48



Hastalardan yalnizca birinde agik akciger biyopsisi ile NSIP tanisi vardi.
Digerlerine ise radyolojik olarak tani kondu. Hastalarin 4’iinde radyolojik bulgular
NSIP ile uyumlu idi, bunlarin biri fibrotik NSIP idi. Ugiinde LiP ile uyumlu gok
sayida ince duvarli kistler (resim), 2’sinde ise organize pnémonim ile uyumlu
konsolidasyon alanlari, 1’inde ise mozaik patern vardi. Tim hastalara tedavi
baglandi. 9 hastaya sistemik steroid ve sitotoksik (azatioprin,kinin) ilag, 1 hastaya
sadece sitotoksik ila¢ verildi. Tedaviye yanitlar1 iyiydi. Hastalar halen takip

edilmektedirler.

Romatoid Artrit

Romatoid artriti olan 4 kadin, 4 de erkek olmak {izere toplam 8 hasta vardi.
Yas ortalamalar1 57.3+6.1 olarak saptandi. En sik basvuru yakinmalar1 nefes darligi,
Oksiiriik ve balgamdi. Sikayetleri ortalama 24.2+42.3 aydir vardi. Hastalar ortalama
6.8+7.5 yildir RA nedeniyle takip ediliyorlardi. Hastalarin 4’ hi¢ sigara icmemisti,
4’1 de eski igiciydi.

Akciger grafileri incelendiginde 6 kiside yaygin retikiiler dansite artisi, 1
kiside sol {ist zonda konsolidasyon vardi. Toraks BT bulgularina gore; 5 kiside buzlu
cam, 4 kiside 1cm’den kiigiik parankimal nodiiller, 2 kiside bal petegi, 2 kiside
traksiyon bronsiektazisi, 2 kiside konsolidasyon, 1 kiside orta derecede plevral

efiizyon saptandi. Torasentez yapilmadi. Mediastinal LAP 3 kiside vardi.

Radyolojik olarak 5 kiside OIP paterni, 1 kiside NSIP paterni, 2 kiside
organize pndmoniyi diisiindiiren ve steroid tedavi ile diizelen konsolidasyonlar vardi.
OIP paterni olan hastalardan 2’sinde progresyon saptandi. Diger hastalarda ise

verilen tedavi ile lezyonlarda diizelme izlendi.

Sistemik Skleroz

Sistemik sklerozu olan 5 hasta vardi, 4’1 kadin, 1’1 erkekti. Yas ortalamalari
57.4+9.93 idi. En sik goriilen yakinmalarin oksiiriik (4 kisi), eforla dispne (4 kisi),
gogis agrist (1 kisi) ve balgam (1 kisi) oldugu saptandi. Hastalarin yakinmalari
ortalama 11+9.59 aydir vardi.
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Akciger grafilerinde tiim hastalarda bazallerde retikiiler dansite artis1 vardi.
Toraks BT bulgularinda 5 kiside interlobiiler septal kalinlagsma, 3 kiside bal petegi, 2
kiside buzlu cam, 2 kiside traksiyon bronsiektazisi, 2 kiside mediastinal LAP ve 1

kiside de mediastinal amfizem vard.

Hastalarin 2’si ilk solunumsal yakinmalari nedeniyle basvurmustu ve bu
hastalardan BAL alinmisti, her 2 hastada da %35 lenfosit, %5 noétrofil saptanmusti.
Diger 3 hastanin skleroderma tanisi ortalama 6.6+5.1 yildir vardi ve hastalar
romatoloji boliimii tarafindan takip edilmekteydiler. Bu nedenle bu hastalarin akciger
patolojileri altta yatan hastaliklarina bagli oldugu diisiiniiliip ek tanisal girisimde
bulunulmadi. Ug hastaya sag kalp kateterizasyonu uygulanarak hafif-orta derecede
pulmoner arteryel hipertansiyon (PAH) saptanmist1 ve her tli¢iinde de vazoreaktivite
negatifti. ikisine Endotelin 1 reseptor antagonisti baslanmist: ancak takiplerde ilag
tedavisine devam edilmemisti. Hastalarin tamamina metilprednizolon ve sitotoksik
tedavi baslandi. On bes yildir skleroderma nedeniyle takip edilmekte olan bir
hastanin akciger bulgularinda hizli progresyon goriilmesi nedeniyle bir donem
mikofenolat mofetil de denenmisti. Hastalarin besi de halen takip edilmektedir,

ortalama takip siiresi 8.6+6 yil oldugu belirlendi.

Sistemik Lupus Eritematozus (SLE)

SLE tanis1 3 kiside vardi, 2’si kadin, 1’1 erkekti. Yas ortalamalar1 51.6+£6.6 idi.
Yakinmalar, nefes darligi (2 hasta), oksiiriikk (1 hasta), balgam (1 hasta) seklindeydi.
Yakinmalari ortalama 5+2.8 aydir vardi. Fizik muayenede 2 kiside ral duyuldu. PA
akciger grafisinde 1 kiside retikiiler dansite artis1 vardi. BT ve YCBT bulgularina
gore interlobiiler septal kalinlagsma 2 kiside, bal petegi 1 kiside, buzlu cam 1 kiside,
traksiyon bronsiektazisi 1 kiside, yaygin ince duvarl Kistler 1 kiside, mediastinal
LAP 1 kiside saptandi.

Hastalardan birinin  solunumsal yakinmalar ile poliklinigimize ilk
bagvurusunda YCBT bulgularin1 agiklamak icin yapilan agik akciger biyopsisi
histopatolojik olarak NSIP ile uyumlu bulgular vermisti. Baslangicta idyopatik NSIP

olarak izlenen ve steroid baslanan bu hastanin takiplerinde, 2 yil sonra SLE tanisi
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almas: iizerine KDH ile iliskili IAH olarak degerlendirildi ve sitotoksik tedavi
baglandi. Hasta 6 yildir takipli ve akciger bulgularinda belirgin gerileme

saglanmistir.

SLE nedeniyle 3 yildir takip edilen diger bir hastanin radyolojik bulgular
fibrotik NSIP ile uyumluydu ancak kontrole gelmedigi icin takipleri yapilamamasti.

Dort yildir SLE nedeniyle takip edilen son hastamizin da YCBT sinde en
biiyiigiiniin capinin 36 mm oldugu ¢ok sayida ince duvarl kistler vard1 ve LiP ile
uyumlu oldugu belirtilmisti (Resim 4). Ayrica bu hasta Sjogren sendromu nedeniyle
de takipliydi. Hastamizin BAL incelemesinde de lenfositik alveolit saptanmist1 (%10

lenfosit).

N

4
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Resim 4. LiP’e bagli multiple ince duvarl kistler

PM ve Anti Jo-1 Sendromu (idyopatik inflamatuar Miyopatiler)

Oksiiriik, nefes darlig1 nedeniyle gogiis hastaliklar1 poliklinigimize basvuran
58 yasindaki kadin hastanin Toraks BT’sinde sol akcigerde daha belirgin olan
subplevral interstisyel kalinlagsmalar izlenmesi iizerine hastaya BAL ve
transbronsiyal u¢ biyopsi uygulanmis ve organize pnémoni ile uyumlu saptanmisti.
Romatoloji tarafindan da incelenen hastada polimiyozit saptanarak tedavisi
baglanmig. Hastamiz halen 1 yildir takip edilmekte ve akciger bulgularinda belirgin

diizelme izlenmektedir.
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Bize bagvurusundan yaklasik 2 ay boyunca pndmoni 6n tanisi ile baska saglik
kuruluslarinca aralikli olarak antibiyoterapi verilen 45 yasindaki kadin hastanin
solunum sistemi muayenesinde her iki akcigerde yaygin velcro raller duyulmus ve
YCBT’de yaygin interstisyel ve peribronsiyoler kalinlasmalar izlenen hastada %74
oraninda BAL lenfositozu saptanmisti. Serum ANA diizeyi 1/100 titrede pozitif
saptanmasi iizerine Romatoloji boliimii tarafindan incelenmis ve anti Jo-1 sendromu
ile uyumlu oldugu disiiniilerek steroid ve azatioprin baslanmisti. Hastamiz 1 yildir
takip edilmektedir ve hem Klinik hem de radyolojik olarak belirgin iyilesme

gozlenmektedir.

DIGER DPAH OLAN HASTALARDA BULGULAR

Hipersensitivite Pnomonisi

Hipersensitivite pnomonisi olarak degerlendirilen ve yas ortalamalar
53.5+6.1 olan 5’1 kadin, 1’i erkek toplam 6 hasta vardi. Hastalarin 3’tine klinik ve
radyolojik bulgularina dayanilarak, 3’{ine ise histopatolojik olarak HP tanisi kondu.
Bunlardan 2’sine a¢ik akciger biyopsisi ile, birine ise TBB ile tan1 konmustu.
Hastalarin 3’1 kusgu akcigeri, 3’u ¢iftgi akcigeri olarak degerlendirildi. Hastalarin
tamaminda BAL lenfositozu vardi. Hastalarin tamaninda orta derecede diisiik DLco
degeri vardi. Radyolojik olarak 2 hastada OIP paterni, 1’inde NSIP paterni, 3’iinde
de milimetrik ¢ok sayida sentrilobiiler nodiiller izlendi. Hastalardan 2’si akut, 1’i
subakut, 3’1 kronik irreversible formdaydi. Hastalarin tamamina oral kortikosteroid
baslanmisti, diizenli takibe sadece hastalarin 2’si gelmis ve kronik formda olan bu

hastalarin takiplerde stabil seyrettigi gozlenmis ve halen takipleri yapilmaktadir.

Amiodaron’a Bagh Pulmoner Toksisite

Iki hastada amiodaronun giinliik 200 mg dozda kullanimma bagl olarak
pulmoner toksisite gelismisti. Ilk hasta 3 yildir amiodaron kullanmaktayd: ve akciger
YCBT’sinde gezici nitelikte olan ve genis spektrumlu antibiyotiklere yanit vermeyen
konsolidasyonlar ~ vardi.  Amiodaron  kullannomina bagli BOOP  olarak
degerlendirildikten sonra amiodaron kesilip, oral metilprednizolon tedavisi 6 ay

verilmesi ile klinik ve radyolojik olarak tam diizelme saglandi.
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Diger hastamiz ise 2 yildir aym1 dozda amiodaron kullaniyordu. Bu
hastamizda arteryel kan gazi analizinde derin hipoksemi ve SFT de restriksiyon ve
DLco degerinde ileri derecede diisiikliik saptandi. Bu hastamiz radyolojik bulgulari
da gbz Oniine alinarak amiodarona bagl subakut baslangich interstisyel pnomoni
olarak degerlendirildi ve amiodaron kesilip oral metilprednizolon tedavisi 10 aya

tamamlandiktan sonra klinik ve radyolojik diizelme saglaninca tedavi kesildi.

Pulmoner Alveolar Mikrolitiyazis

PAM tanisi konan 2 hasta vardi, bunlar kardestiler. Alt1 y1l 6nce tan1 koyarak
takibine basladigimiz 68 yasindaki kadin hasta halen takibimizde olup sadece USOT
kullanmakta, genel durumu iyi ve giinliik aktivitesini yardimsiz yapabilmektedir.

Bu hastamizin erkek kardesi olan diger hasta ise 2 yil énce PAM oldugu
saptanan ve tanidan 1 yil sonra eslik eden KOAH’a bagh solunum yetmezligi ile

kaybettigimiz 58 yasindaki hasta idi.

Pulmoner Alveolar Proteinozis

PAP olarak degerlendirilen iki hasta vardi. ilk hasta 5 aydir var olan ve
giderek artan nefes darlig1 yakinmasi ile bagvuran 42 yasindaki kadin hastaydi. Aktif
sigara i¢icisiydi, 20 paket/yil. Dis merkezde ¢ektirilen YCBT sinde PAP ile uyumlu
kaldirim tas1 manzarasi goriilmesi iizerine merkezimize yonlendirilmisti. Hastanin
restriktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu vardi. Kan gazi analizi ise tip 1
solunum yetmezligi ile uyumluydu ve PaO2 degeri 44 mm Hg saptandi. Hastanin
BAL sivis1 siit goriinimiindeydi ve histopatolojik incelemesinde PAS pozitif
boyanan proteindz materyal izlenmisti. Merkezimizde total akciger lavaji ilk olarak
13.12.2007 tarihinde bu hastamiz ile uygulanmaya baslandi. Genel anestezi altinda
cift liimenli entiibasyon tiipli kullanilarak ilk olarak sol akciger 14 It serum fizyolojik
ile yikandi. Sonrasinda anestezi yogun bakim iinitesinde (AYBU) bir giin takip
edilen hasta servise alindi. Hastaya aralikli olarak sag akcigerden 5, sol akcigerden 4
kez olmak iizere toplam 9 kez total terapotik akciger lavaji (TTAL) uygulandi. En
son TTAL Subat 2009 yapilmis olup, o donemden bu yana (33 aydir) hastalik
remisyondadir. Evde halen USOT kullanma ihtiyact olan hasta giinliik aktivitelerini

yapmakta sorun yagsamamaktadir.
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Diger hastamiz ise 33 yasinda, 15 paket/yil aktif sigara igme Oykiisii olan
erkek hastaydi. Bize basvurusundan 2 yil once dis merkezde PAP tanisi BAL ile
dogrulanan hastanin son zamanlarda diiz yolda kisa mesafelerde dahi dispnesi
baslayinca tarafimiza TTAL amaciyla yonlendirilmisti. Bu hastamiza aralikli olarak
toplam 4 kez TTAL uygulandi. En son 6 ay 6nce uygulanmis olup o donemden beri

nefes darliginda artig olmamustir.

Inorganik Tozlara Bagh Akciger Hastahklari

Inorganik toz maruziyetine bagh akciger hasari saptanan 4 hastamiz vardi.
Bunlardan 2’si dis teknisyeni, 1’1 kaynake¢r ve 1’1 de camcida vitray kumlamaci
olarak calismisti. Yas ortalamalar1 31.5+7.6 idi ve ortalama 6.3+4.9 yildir ilgili is
kollarinda ¢alismislardi.

Dis teknisyeni olan 2 hastanin da belirgin solunumsal yakinmalar1 yok iken 6
aylik aralarla saghk miidiirliglince yapilan saglik taramalar1 sirasinda restriktif
nitelikte solunum fonksiyon bozuklugu saptanmasi iizerine hastanemize sevk
edilmiglerdi. Her iki hastanin YCBT sinde hiler ve mediastinal lenfadenopatiler ve
bilateral iist ve orta zonlarda daha belirgin olan ince retikiilonodiiler dansiteler
saptanmig. Hastalara mesleklerini degistirmeleri sdylenmis ancak sonrasinda

kontrole gelmedikleri i¢in takipleri yapilamamagtir.

Ug yil once demir kaynak isine baslamasiyla progresif nefes darligi
yakinmasi olan 38 yasindaki hastamizin akciger grafisi yeniden incelendiginde
amfizem ile uyumlu hiperinfle akciger alanlar1 ve alt zonlarda radyolusensinin ¢ok
artmis oldugu, iist ve orta zonlarda ise retikiilonodiiler dansitelerin daha belirgin
oldugu gozlendi. Aktif sigara igicisi (60 paket/yil) olan BAL sivisinda makrofajlarin
icinde prusya mavisi ile reaksiyona giren demir pigmenti goriildii. Hasta tarafimizca
onaylanan ‘Kaynak¢i pndmokonyozu’ tanisi nedeniyle malulen emekli olmustur.
Tarafimizca 6 yil boyunca takip edilmis ve solunum fonksiyonlarinda, genel
durumunda giderek bozulma izlenmistir. Son 1 yildir da baska bir saglik kurulusunda

takiplere devam ettigi, performans durumunun giderek bozuldugu 6grenildi.
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Camcida vitray kumlama isinde 4 yil ¢aligma Oykiisii olan 27 yasindaki
hastamiz da, 20 giindiir artmis olan gece Oksiiriigii, cabuk yorulma yakinmasi ile
bagvurmustu. Kumlama igine basladiginda 15 yasinda oldugu 6grenilen hasta son 8
yildir farkli bir iste calisiyordu (kalem fabrikasi). Akciger grafisinde yaygin nodiiler
goriinii ve toraks BT sinde {ist loblarda progresif masif fibrozis, yaygin sentrilobiiler
ve subplevral nodiller gorildi. TBB ile alinan materyalin histopatolojik
incelemesinde bir adet kollojenize nodiiler lezyon izlenmis ve basit nodiiler silikozisi
destekleyen bir bulgu oldugu belirtilmisti. Hastaya acik akciger biyopsisi uygulanmis
ve silikozisle uyumlu olarak Masson- Trikrom ile boyanan irili ufakli kollajenize
nodiiller goriilmiis (Resim 5). Ilk basvurusundan sonraki 3 yil boyunca subakut
akselere silikozis tanist ile diizenli olarak takip edilmis olan hastanin son 1 yildir

kontrole gelmedigi goriildii.

Resim 5. Silikozis tanis1 konan hastamizindaki histopatolojik goriiniim

Pulmoner Vaskiilitler

Pulmoner vaskiilitlere bagli akciger hastaligi olan 2 hasta vardi. Eforla
dispne, hemoptizi yakinmasi ile basvuran 49 yasindaki kadin hastanin toraks
BT’sinde yaygin buzlu cam alanlar1 saptanmis ve alveoler hemoraji diisiiniilerek

pulse steroid baslanmis. ki hafta sonra hastanin genel durumunda bozulma olmasi
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nedeniyle pulmorenal sendrom nedeniyle anestezi yogun bakim iinitesinde (AYBU)
entiibe edilerek takip edilmis. Bu donemde cektirilen toraks BT’ sinde yeni olusan
cok sayida kavitasyon gosteren nodiiller izlenmis, Wegener graniilomatozis veya
enfeksiyon ile uyumlu olabilecegi belirtilmis. Hastanin tanisinin, immiinoloji
panelinde p-ANCA pozitifligi saptaninca, mikroskopik polianjitisi daha c¢ok
destekledigi diisiiniilmiis. Hastaya 6 kez plazmaferez uygulanmis, pulse steroid,
siklofosfamid  ve  akcigerlerdeki  bulgulara  yonelik  genis  spektrumlu
amtimikrobiyaller de baslanmis. Hastanin takiplerinde genel durumu diizelmis ve
takip radyolojisinde 6 ay sonra kaviter nodiiller ve buzlu cam alanlar1 tamamen
kaybolmus. Hastamiz Romatoloji bolimii tarafindan 4 yildir takipte olup ayda bir
siklofosfamid ve giinde 4 mg dozda metilprednizolon ile hastaliginin kontrol altinda
tutuldugu goriildii.

Epistaksis, hemoptizi, karin agris1 ile poliklinigimize bagvuran 37 yasindaki
erkek hastanin ise toraks BT’sinde hava-sivi seviyesi veren kaviter nodiiller
gozlenmisti. Uygulanan TBB histopatolojisi nonspesifik graniilomatéz enfeksiyonu
desteklemesi ve c-ANCA pozitifligi saptanmasi lizerine Wegener graniilomatozisi
tanis1 konmus. Pulse steroid ve siklofosfamid baslanan hastanin tedavisinin 6. ayinda
pulse steroid kesilmis ve aylik siklofosfamid ile tevaviye devam edilmisti. Hastanin 7
ay sonra yakimmalarmin tekrar baslamasi lizerine cektirilen toraks BT’ de kaviter
nodiillerin say1 ve boyutunda artis gézlenmesi tizerine siklofosfamid kesilip yerine
ritiiksimab baglanmis. Son 10 aydir hastamiz ritiiksimab verilerek takip edilmektedir.
Ancak son 10 ay igerisinde c¢ektirilmis hastaya ait toraks BT olmadig i¢in radyolojik
yanit degerlendirilemedi ancak hastanin kliniginde belirgin iyilesmenin kaydedildigi

goriildi.

Radyasyon Tedavisine Bagh Pulmoner Fibrozis

Radyasyon fibrozisi olarak degerlendirilen 62 yasindaki kadin hasta, 5 yil
once meme kanseri nedeniyle sag mastektomi operasyonu gecirmis. Sonrasinda
radyoterapi uygulanan hastanin YCBT’sinde sag akciger {ist lobda daha belirgin
interlobiiler septal kalinlasma, traksiyon bronsiektazileri saptanmis. Hastaya oral
yoldan steroid tedavisi baglanmis. Hastanin tedavi baslama tarihinden sonra bir siire

izlemi yapilan hastanin tedaviden 3 yil sonra 6ldiigii 6grenildi.
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Histiyositoz X

Histiyositozis X olarak degerlendirilen hastamiz ise 24 yasindayd: ve kadindi.
Aktif sigara igicisiydi (10 paket/y1l). Oksiiriik, nefes darligi ve hirilt1 yakinmasi
vardi. Akciger grafisinde bilateral kostofrenik siniislerin korundugu, iist ve orta
zonlarda belirgin olan retikiilonodiiler dansiteler izlendi. YCBT’sinde iist loblarda
daha belirgin kistik olusumlar histiyositozis X lehine degerlendirildi. TBB
histopatolojik incelemesinde histiosit ve lenfositlerden olusan kronik yangi goriildii,
BAL’da %96 makrofaj ve %4 nétrofil vardi. Hasta kontrole gelmedigi i¢in takibi

yapilamadi.

Lenfanjiyoleyomiyomatoz

Lenfanjiyoleyomiyomatoz tanis1 konan hastamiz ise 21 yasinda ve kadindi.
Eforla dispne ve halsizlik nedeniyle bize bagvurmus. Bundan 1 ay 6nce dis merkezde
sag akcigere pnomotoraks nedeniyle tiip torakostomi uygulanmis. Hava kagagi
stirlince 8. giinde torakotomi ve biil eksizyonu yapilmis ancak patolojik inceleme
yapilmamis. Bilateral akcigerde multiple ince duvarli kistler gériilmiis ve radyolojik
olarak LAM tanis1 konmus. Kadin hastaliklar1 ve dogum bdliimiince de takipli olan
hastaya GnRH analogu verilmis. Hasta tarafimizca 5 yildir takip edilmektedir ve

solunumsal sorun yasamamaktadir.
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TARTISMA

Interstisyel akciger hastaliklar1 akciger parankim hastaliklarmin biiyiik ve
heterojen bir grubunu olusturmaktadir. Yaklagik olarak 200’den fazla hastaliktan
olusmaktadir ve ¢ogunun etyolojisi bilinmemektedir (2,3,61). Bu hastaliklarin ¢ogu
ortak klinik, radyolojik ve fizyolojik 6zelliklere sahiptir. IAH Gogiis Hastaliklar:
Uzmanlar1 ve bu konuyla ilgilenen diger doktorlarin gittikce artan oranlarda
karsilastiklar1 6nemli bir tanisal sorundur. Sanayilesmeyle birlikte artan oranlarda
cevresel ve endiistriyel zararli ajanlarla karsilasma ve ¢ok degisik ilaglarin
kullanilmaya baglanmasi1 bu hastaliklarla karsilasma oranimizi artirmistir. Yiiksek
rezoliisyonlu bilgisayarlt tomografinin devreye girmesi akcigerlerin daha iyi
goriintiilenmesi ve hastalik paternlerinin anlasilmasina yardimci olmustur. Bugiin
artik YCBT interstisyel akciger hastaliklar1 degerlendirmesinde rutin incelemeler
arasina girmistir. Ayrica video yardimli torakoskopi teknigindeki gelismeler daha
fazla hastanin cerrahi biyopsiye gitmesine yardimci olmustur. Bu hastaliklarin
tanisin1 koymada radyolojik ve patolojik gelismelere ragmen klinik degerlendirme
son derece dnemlidir ve kesin taniyr koymada klinik degerlendirmenin 6énemi en son

yayinlanan ATS/ERS konsensusunda 6nemle vurgulanmaistir.

Tan1 i¢in cesitli stratejiler gelistirilmis olmasmma ragmen, en gelismis
merkezlerde bile her zaman tan1 koymak olasi1 degildir. Tam i¢in 6ykii, klinik ve
radyolojik yoOntemlerin yani sira invaziv girisimlere de gerek duyulmakta, ¢ogu

zaman tiim bunlarin bir arada yorumlanmasi ile sonuca gidilebilmektedir.

Klinigimizde Ocak 2005 ve Aralik 2010 tarihleri arasinda interstisyel akciger
hastalig1 tanis1 alan 145 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarimizin ¢ogunlugunu
idyopatik interstisyel pnomoniler (%43.1; IPF %23.4) ve sarkoidoz (%24.1)
olusturmaktadir. Bunlar1 yiizde oranlarina gore sirasiyla kollajen doku hastaliklari,
hipersensitivite pnomonisi, inorganik tozlara bagli akciger hastaliklari, pulmoner
alveoler mikrolitiasis, pulmoner alveoler proteinozis, Wegener Granulomatozis,
amiodarona bagli pulmoner toksisite, radyasyon fibrozisi, hisyiositozis X ve

lenfanjiyoleiyomyomatozis izlemekteydi.
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IPF ve sarkoidoz en sik goriilen kronik diffiiz parankimal akciger
hastaliklaridir (2,7). Calismamiz {IP’ler i¢inde IPF’yi ayri olarak alan iilkemizden
yapilan ¢alismalarla karsilastirilinca verilerimiz benzer niteliktedir (6,7). Ulkemizden
bildirilen calismalara baktigimizda; Sengiil ve ark.(7) Samsun’da yaptiklar1 92
vakalik calismasinda sarkoidoz %39.1, IPF %27.2, kollajen doku hastalig1 %14.1
oraninda bildirilmistir. Ertiirk ve ark. (62) Ankara’da yaptiklar1 58 vakalik ¢calismada
ise sarkoidoz  %34.48, IPF %25.86, kollajen doku hastalift %6.9 oraninda
bildirilmistir. Atikcan ve ark. (6) yine Ankara’da yaptiklar1 37 hastalik serisinde
hastalarin %29.7’sini IPF, %27.02" sini sarkoidoz, %10.8’ini kollajen doku hastalig1

olusturmaktadir.

Kaynaklarda Morell F ve ark. (63) IAH siiphesi ile tan1 konan 500 hastadan
olusan calismalarinda hastalarin %39’u IiP, %19’u sarkoidoz, %17’si OIP, %15’
HP, %6’s1 da IAH dis1 bir hastalik olarak gruplanmaktadir. Belgika’da Thomeer ve
ark. (64) yaptiklar1 bir ¢alismada 315 hastanin %27.6’sin1 sarkoidoz, %20.3” {inii
IPF, % 17.8’ini kollajen doku hastaliklari, %15.9’unu hipersensitivite pnomonisi

olusturmustur.

Hastalarimizin ¢ogunlugunu kadinlar olusturmaktaydi (%53.7). Hastalarimizin
tan1 dagilimmna bakildiginda literatiirde de belirtildigi gibi kadinlarda daha fazla

oranda goriilen sarkoidoz ve kollajen doku hastaliklarinin oram fazlaydi.

Hastalarimizin yas ortalamasi 55.27 + 13.59 olarak hesaplandi. Yas dagilimina
bakildiginda hastalarimizin 4. ve 6. dekatta iki kez zirve yaptigi goriilmektedir.
Bunun nedeni sarkoidozlu hastalarin gogunlugunun 4 dekatta, IPF’li hastalarin
cogunun 6. dekatta goriilmesidir. Bu bulgu literatiirle uyumludur ¢iinkii sarkoidoz
daha ¢ok genglerde goriiliirken IPF daha ileri yas hastaligidir (34,65,66).

Sigara tiiketimi gibi baz1 ¢evresel unsurlarm da IAH gelisiminde rolii vardir.
Sigara ile iliskisi kanitlanmis IAH’lari DIP, RB-IAH ve Histiyositozis X’dir
(24,25,67). Son calismalarda sigaranin IPF gelisimine olumsuz etkisi oldugu
aydinlatilmig, sigara igmeyenler, eski icici ve kombine eski igiciler ile aktif igicilere

gore daha iyi bir sagkalim gostermislerdir (26,46,68). Ayrica sigaranin RA
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olusumunda sorumlu bir ¢evresel faktor oldugu ve RA hastalarinda tedaviye yanitta
olumsuz bir etkiye sahip oldugu da belirtilmistir (26,68). Bizim hastalarimizin genel
olarak %49.7’sinde sigara dykiisii vardi. IPF’ li hastalarrmizda bu oran % 64.7 iken,
sarkoidozlu hastalarda bu oranin %37.1 oldugu goriildii. Ayrica RB-IAH olan ve

Histiyositozis X olan hastalarimiz da aktif sigara igicisiydiler.

Diger c¢evresel faktorlerden kus ve fungal antijenlere maruziyetin
Hipersensitivite pndmonisi gelisiminde rolii vardir. Ayirici tan1 asamasinda iyi bir
anamnez alinmast HP tanis1 icin ¢ok onemlidir. Ozellikle HP’nin kronik formu,
amiodaron pulmoner toksisitesinin (APT) difiiz formu, KDH’nin OIP paterni,
fibrotik NSIP ve agr metal maruziyeti, radyolojik olarak IPF’yi taklit eder
(38,40,41,69). Bizim ¢alismamizda da iyi alinan anamnezin de yardimi ile hastalarin
cogunluguna invaziv islemlere gerek kalmadan tan1 konmustur, bu tanilardan biri de

ilag anamnezini sorguladigimiz APT hastalariydi.

Nefes darligi IAH’de en sik rastlanan semptom olup genellikle kronik ve
progressif Ozelliktedir (12). Bizim hastalarimizda da en fazla gozlenen basvuru

sikayeti nefes darligrydi (%78.4).

IAH’ de en sik saptanan fizik muayene bulgular1 bibaziler inspiratuar raller ve
parmaklarda ¢omaklasmadir (12). Bizim hastalarimizda da ince ral (%68.9) ve
parmaklarda comaklasma (%22.7) en sik gozlenen fizik muayene bulgulariydi. Her
iki bulgu da siklikla IPF’li olgularda saptanmis olup doku tanis1 olmayan hastalarin
mindr tani kriterleri arasinda ince raller yer alirken ¢omak parmak varligi hastalarin

klinik degerlendirmesinde 6nemli gériinmektedir.

Tan1 yontemlerine baktigimizda, 87 kisiye (%60) klinik ve radyolojik
yontemle, 24 kisiye (%16.5) mediastinal/skalen lenf nodu biyopsisiyle (sirastyla
%8.9, %7.5), 16 kisiye (%]11) acik akciger biyopsisiyle, 12 kisiye (%8.2)
bronkoskopik yontemler ile, 3 kisiye (%2) cilt biyopsisiyle, 1’er hastaya da (% 0.6)
inguinal lenf nodu, karacier ve transtorasik trucut biyopsisi ile tan1 konmustu.

Ulkemizden yayilara baktigimizda; Sengiil ve ark.(7) 92 vakalik calismalarinda 36
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hastaya (% 39.13) klinik ve radyolojik yontemle, 29 hastaya (%34.78) bronkoskopi
ile, 10 hastaya (%10.87) mediastinoskopi ile 8 hastaya (%8.7) agik akciger
biyopsisiyle, 3 hastaya (%2.17) cilt biyopsisiyle, 1’er hastaya (%1.09) lenf nodu
biyopsisi, bobrek biyopsisi ve plevral mayi incelemesiyle tani elde ettiklerini
belirtmislerdir. Ertiirk ve ark. (62) 58 vakalik calismasinda ise vakalarin %24.1’ine
klinik ve radyolojik olarak, %18.9” una bronkoskopiyle, %15.5’ine skalen lenf bezi
biyopsisiyle, %10.3’line acgik akciger biyopsisiyle, %5.1° ine mediastinoskopiyle tani
konmustur. Bir bagka calismada Atikcan ve ark. (6) 37 hastadan olusan seride,
hastalarin % 29.7° sine klinik ve radyolojik olarak, %21.6’sima bronkoskopiyle,
%18.9” una agik akciger biyopsisiyle, %5.4’line skalen lenf nodu biyopsisiyle ve
%2.7’sine mediastinoskopiyle tan1 konmustur. Calismamizda klinik ve radyolojik
olarak tant koyma oranimizin diger caligmalara gore daha yliksek olmasi bizim
calismamizda IAH alt gruplarinin daha cok cesitlilik gdstermesi ve IPF ve KDH gibi
tanida klinik ve radyolojik bulgularin yeterli oldugu hastaliklarin oraninin daha fazla
olmasindan kaynaklandig1 diisiiniildii. Bilinen bir kollajen doku hastaliinin
varliginda klinik ve radyolojik bulgular da IAH ile uyumlu ise daha ileri invaziv
tanisal tetkik uygulanmamistir. Kaynaklar arastirildiginda son yillarda yapilan bir
calismada da, YCBT de tipik OIP &zellikleri olan subplevral, bazal agirhikli septal
kalinlasmanin eslik ettigi bal petegi, traksiyon brongiektazileri ve buzlu cam
ateniiasyonu varhigi OIP patolojik paterni icin yiiksek spesifitete sahip oldugu
belirtilmis (70). Literatirde OIP tamsini koymada YCBT’nin cerrahi akciger
biyopsisi ihtiyacin1 onleyebilmedeki etkinligini arastirmak i¢in yapilan ¢ok sayida
calisma vardir (11,65,71). Ayrica diger hastalarimizdan, NSIP’li hastalarin %88.8’1,
KOP’lularin %40°1, HP’lilerin %57.1°1, inorganik toz maruziyeti olanlarin %50’si,
APT, PAM, Radyasyon fibrozisi, LAM, Histiyositozis X ve pulmoner vaskiiliti
olanlarin tamamina klinik ve radyolojik bulgularina dayanilarak tani1 konulmustu.
Biitiin bu veriler yaninda, dzellesmis bir IAH birimimizin varlig1 ve radyoloji ve
romatoloji birimleriyle multidisipliner yaklasimin saglanabilmis olmasinin tani

koyma siirecini olumlu etkiledigi diisiiniilmektedir.

Invaziv tam yontemleri ve elde edilen tanilari inceledigimizde en ¢ok

uygulanan yontemin mediastinal ile skalen lenf bezi biyopsisi oldugu ve elde edilen
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taninin da sarkoidoz oldugu goriildii. Mediastinoskopi yapilan sadece bir hastada
reaktif lenf bezi ile uyumlu histopatoloji goriilmiistii, bu hasta tan1 sonras1 yalnizca 1
ay hayatta kalabilen radyolojik tanis1 IPF ile uyumlu olan hastamizdi. Hizla akut
alevlenme tablosuna giren hastamizda son dénemde yaygin buzlu cam alanlar
eklenmis olup solunum yetmezligi ile kaybedilmisti. Mediasten ile skalen lenf bezi
biyopsisi ile tan1 konan sarkoidoz hastalarinin ¢ogunlugunu (%62.5) Evre I hastalar
olusturuyordu. Literatiirde Evre 1 sarkoidoz hastalarinda doku tanisinin gerekli olup
olmadig1 yoniinde farkli goriisler vardir. Reich ve ark. (72) ¢alismalarinda uygun
klinik bulgular varliginda ve akciger grafisinde bilateral hiler lenfadenopati saptanan
asemptomatik hastalarda doku tanisinin gerekmeyecegini belirtmislerdir. Ancak
boyle olgularda toraks BT’de ¢ektirildiginde mediastende saptanan patolojik
boyutlardaki lenf bezlerinin diger olasi nedenlere, lenfoma, tiiberkiiloz gibi, de bagli
olabileceginden doku tanisinin gerektigini belirten yayinlar da vardir (27,72). Bu
noktada mediastinal lenf nodlarindan endobronsiyal ultrasonografi (EBUS) esliginde
transbrongiyal igne aspirasyonunun tani koymada kolaylik sagladigi ve
mediastinoskopi gibi maliyeti daha fazla olan invaziv yontemlerin ihtiyacini ortadan
kaldirdig1 yoniinde yapilan galigmalar da vardir (27,73,74). Biz de sarkoidoz tanisi
koyma agamasinda ayirict tanida diisliniilecek diger olast nedenlerin Oncelikle
dislanmasi gerektigi kanisindayiz. Mediastinal veya skalen lenf bezi biyopsisi ile tani
koyma oranimizin yiiksek olmasi, serimizde Evre 1 sarkoidoz hastalarinin
cogunlukta olmasina ve merkezimizde EBUS olanaginin bulunmamasina bagh

olabilir.

Ikinci siklikta uygulanan invaziv tam yontemi de cerrahi akciger biyopsisiydi.
Kaynaklarda IAH hastaliklarmin tanisinda cerrahi akciger biyopsisinin (CAB) basari
oraninin  %34-100 arasinda degistigi ve bu oran ATS/ERS’nin 2002 [IP
siiflamasindan sonra %90’nin {izerine ¢iktig1 belirtilmis (75). CAB ile Zhang D ve
Liu Yin’nin c¢alismasinda (75) olgularin %88’inde spesifik tani elde edilmis,
%9.1’inde siniflandirilamayan IIP, %2.9’una ise spesifik tan1 alinamamustir. Ooi ve
ark. lar1 (76) 70 IAH olan hastanin CAB ile yeterli histopatolojik materyal elde
edilmesine ragmen, %18.6’sinda smiflandirilamayan bir difiiz akciger hastaligi

sonucu alindigini gostermislerdir. Bu sonuclar CAB ile elde edilen yeterli materyale
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ragmen IAH olan tiim hastalarda histopatolojik olarak kesin tan1 elde
edilemeyecegini gosterir. Ote yandan, ayn1 ¢alismada TBAB, BAL gibi minimal
invaziv teknikler ile tan1 konabilen hastaliklarin (malignite ve enfeksiyon gibi) orani
da %33.3 olarak belirtilmistir. Bizim serimizde CAB ile elde edilen tanilarin
cogunlugunu (%37.5) IPF olusturuyordu. Bu hastalarin bircogunun da DPAH ile
ilgili deneyim birikimimizin baslangic donemine denk geldigi goriilmektedir.
Multidisipliner yaklasim gerektiren bu taninin dogrulugu, ilgili her bir disiplinin
deneyiminin artmasina baglidir. Raghu G ve ark. (77) IPF ve diger IAH tanisinda
klinik tanmin etkinliginin arastirdiklar1 59 hastalik bir ¢aligma grubunda, yeni tani
[PF’nin sirasiyla klinik degerlendirme ve HRCT &zelliklerine gore spesifitesinin ok
yikksek (%97, 9%90), ancak sensitivitesinin diisiik (%62, %78.5) oldugunu
belirtmiglerdir. IPF’ye gére klinik taninin sensitivitesi ve spesifitesinin gorece diisiik
oldugu IPF dis1 IAH’lerde cerrahi biyopsinin gerekli oldugu da vurgulanmistir.
Nitekim bizim calismamizda CAB ile tan1 konan hastalarn %62.5 iPF dis1 IAH
larindan olusuyordu. Bunlardan birinden de silikozis tanisi elde edilmisti. Silikozis
tanisinin, ¢ogu olguda mesleki olarak yiliksek konsantrasyonda silika iceren toz
maruziyeti Oykiisii ve akciger grafilerinde nodiiler veya retikiilonodiiler paternin
goriilmesi ile konulur (12). Bizim olgumuzda transbrongial biyopsinin de
destekleyici olmasina karsin, silikozis tanis1 koymak icin invaziv yontemlerin tercih
edilmesi, patolojik degerlendirmeyi yapan ekibin diger olasi nedenlerin tam olarak

dislanamadig1 yorumunu yapmasi nedeniyleydi.

Ugiincii  siklikta kullamilan invaziv ydntem ise fiberoptik bronkoskopi
esliginde uygulanan islemlerdi. TBAB ile elde edilen tanilarin ¢ogunu sarkoidoz ve
KOP olusturuyordu. TBAB’nin IPF ve diger I[P tamisinda spesifik bir tan
verememesine ragmen olas1 KOP’i dislayarak, IAH olanlarin %29-79 unda spesifik
bir tam verebilecegi belirtilmistir (63). IAH tanisinin ilk asamasinda BAL,
transtorasik igne biyopsisi ve TBAB hala kullanilacak testler olmalidir. Bizim
serimizde de FOB esliginde yapilan minimal invaziv islemler hastalarin %47.5’ine
ilk asamada uygulanmasina karsin yalnizca 12 hastada (%17.3) spesifik bir tan1 elde
edilebildi.
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Tan1 konan 127 hastaya medikal tedavi baslanirken, 18 hastaya tedavi
baslanmadi. Tedavide immiinsupresif ilaglar ve IPF olgularinda ek olarak N-asetil
sistein kullanildi. Tedavi baslanmayan hastalarimizin tani1 dagilimi, sarkoidoz (10),
inorganik toz maruziyeti olan hastalar (4), Histiyositozis X, LAM, PAP olgulariydi.
PAP igin hastalara terapotik lavaj yapilmust1. Ik olgumuzun tedavisi icin iilkemizde
total akciger lavajinin yapilabilecegi merkez arayisi sirasinda yalnizca bir birimde
islem protokolii olusturulup tedavi basar1 ile gergeklestirilmistir. Daha sonra bir
baska hasta da total akciger lavaji tedavisi i¢in sevk edilmesi {izerine

degerlendirilmistir.

Hastaliklarin  seyrine bakildiginda ¢ogunlugu (%42.7) iyi bir seyir
gdstermisti. Bu grubu da en ¢ok sarkoidoz, KDH ve NSIP olusturuyordu. Bu bulgu
literatiirle uyumluydu (78).

En sik goriilen hastalik grubunun Idyopatik interstisyel pndmoniler (IiP)
oldugu goriildii. iiP’ler OiP, NSIP, DIP, RB-IAH, COP, AIP, LiP’yi igerir (13).
Bizim serimizde OIP (klinikte IPF), idyopatik NSiP, KOP, RB-IAH olan hastalar
bulunmaktadir. Bu antitelerin her birinin tipik radyolojik ve histolojik paterni vardir.
Goriilme sikligma gore ilk sirada OIP, ikinci sirada NSIP, iigiincii sirada KOP, sonra
DIP/RB-IAH, daha az siklikta da AIH ve ¢ok nadiren de LIP goriiliir (14). Bizim
serimizdeki IIP’li hasta dagilimi kaynaklar ile uyumludur. NSIP’nin prognozunun
OIP’den daha iyi olmas1 énemli bir klinik 6zelliktir. Histopatolojik olarak fibrozisin
agirlikli oldugu fibrotik NSIP, inflamasyonun daha fazla oldugu selliiler NSIP’ye
gore daha kotii seyirlidir (69). NSIP’de klasik radyolojik bulgular, bazal agirlikli
buzlu cam opasitesi ve/veya siklikla traksiyon bronsiektazisi ile birlikte olan retikiiler
paterndir. Johkon ve ark. (79) BT ile taninin dogrulugunu arastirdiklar1 bir calismada
pozitif prediktif degeri, NSIP igin %9 olarak saptamiglar. Bizim serimizde de
idyopatik NSIP olarak degerlendirip tedavi verdigimiz hastalarin yalnizca 1’ine agik
akciger biyopsisi ile tan1 konmustur. Diger hastalara ise bronkoskopik girisimler
yapilmis olup, enfeksiyon, malignite veya bu klinik tabloya neden olabilecek bir

neden bulunmadigi gosterilerek ve radyolojik goriintiilere dayandirilarak tani
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konmustur. Baslanan steroid tedavisine hastalarin tamaminda alinan iyi yanit da
tantyr dogrulamustir. Diger sik goriillen I[P hasta grubumuzu KOP’lu hastalar
olusturmaktaydi. KOP radyolojik olarak unilateral veya bilateral konsolidasyon
alanlan ile karakterizedir ve KOP’lu hastalarin BT’sinde konsolidasyon goriilme
oran1 %90 olarak belirtilmistir (17). BT ’nin KOP tanisin1 koymadaki pozitif prediktif
degeri %79 olarak saptanmistir. KOP ig¢in tipik klinik ve radyolojik 6zellikleri olan
hastalarda eger FOB ile enfeksiyon veya neoplazm dislanabilirse akciger biyopsisi
gerekmemektedir (77). Bizim olgularimizda da KOP tanis1t daha ¢ok klinik ve
radyolojik bulgulara gore konmustur ve steroid tedavi ile alinan iyi yanit ile tani

desteklenmistir.

[iP’li en sik saptadigimiz hasta grubumuz olan IPF’li hastalarimizin cinsiyete
gore dagilimina baktigimizda hastalarin 27°si (%79.4) erkek, 7’si (%20.6) kadind1 ve
Erkek / Kadin orani 3,8 olarak hesaplandi. Konuyla ilgili olarak yerli ve uluslar arasi
literatiirlere baktigimizda erkeklerde biraz daha sik oldugu goriilmektedir (13,80).
IPF daha ¢ok 50 yas iistiinde goriilen bir hastaliktir ve ileri yasmn IPF icin bir risk
faktorii oldugu bildirilmistir (65,66). Bizim hastalarimizin yas ortalamasi 64 olarak

hesaplandi1 ve kaynaklar ile uyumlu oldugu goriildii.

IPF’li hastalarin %70’inden fazlasi eski veya aktif sigara icicisidir (80, 81).
Hastalarimizin 22’°sinde (%64.7) sigara kullanma Oykiisii varken 12 hasta (%35.2)
hi¢ sigara igmemisti. Sengiil ve ark. (7) calismasinda IPF’li hastalarin %52 sinde
sigara kullanma oykiisii, Arbak ve ark. (82) ¢alismasinda ise hastalarin %58.3’tinde

sigara kullanma Oykiisii saptanmustir.

[PF’nin etyolojisi bilinmemektedir. Bununla birlikte birkag olasi ajanin rolii
oldugunu destekleyen kanitlar yogunlagsmaktadir. Nail PK ve ark. (66) viriislerin ve
yaslanmus akcigerlerde viriislerin indiikledigi fibrozisin IPF etyopatogenezinde rolii
oldugunu belirtilmisler. Garcia-Sancho ve ark. (80) calismalarinda hastaligin genetik
ve ¢evresel faktorlerin etkilesimi sonucu oldugunu belirtmisler ve sigara, metal tozu
maruziyetinin, GOR ve Tip 2 diyabet gibi komorbiditelerin IPF olusum riskini

artirabilecegi saptanmustir.  Garcia-Sancho ve ark. tarafinca yapilan bagka bir
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calismada da aktif sigara igiciligi, eski veya simdiki toz, duman, gaz veya
kimyasallara maruziyeti IPF ile iliskili oldugunu saptadiklar1 ¢alismada pulmoner
fibroz gelisiminde en gii¢lii risk faktoriiniin aile 6ykiistiniin oldugunu belirtmislerdir.
Ayrica yine bu calismada Tip 2 diyabetin IPF ile iliskili bagimsiz bir risk faktorii
oldugu bulunmus (81). Bizim hastalarimizin 24’4 (% 70.5) toksik inhalasyonla
iliskili meslek sahibiydiler. Bu nedenle toksik inhalasyona maruz kalanlarin IPF
gelismesi i¢in Oonemli bir risk faktorii oldugunu diistinmekteyiz. Ancak konu
literatiirde tam netlik kazanmadikca bu hastalarin idyopatik grupta degerlendirilmesi
daha uygundur. Ek hastaliklarina baktigimizda en sik DM eslik ediyordu. Aile
Oykiisii sorgulandiginda bir hastamizin annesinde ve bir hastamizin da ikiz

kardesinde IPF oldugu 6grenilmisti.

IPF’li hastalarda basvuru sirasinda en fazla nefes darligi ve Oksiiriik gozlenir
(12). Bizim hastalarimizda da basvurduklari sirada sik rastlanan semptomlarin nefes
darlig1 (% 85.2) ve oksiirlik (% 82.4) oldugu goriildii. Semptomlarin baslangici ile
boliimiimiize ilk basvuru arasindaki siire ortalama 13.5 + 12.7 aydi. Kaynaklara
baktigimizda bu siire 15-20 ay civarinda degismektedir (2,12,82). Solunumsal
yakinma ile ilk basvuru yapilan kurumlarda ayirici tani iginde DPAH’1n yer almasi
ve ileri tetkik i¢in hizla gonderilmeleri bu sonucu dogurmus olabilir. Dispne ve inatgi
oOksiiriik gibi yasam kalitesini olumsuz etkileyen yakinmalarla hastalarin birinci ve
ikinci basamak saglik kuruluslarina erisiminin kolayligi ve ayirict tani listesinde

DPAH’1n yer almasi1 sézkonusudur.

Fizik muayenede ise en sik bilateral inspiryum sonu ince raller ve gomak
parmak saptanir. Hastalarin %80’ inden fazlasinda ince raller rapor edilirken ¢omak
parmak %350 oraninda bildirilmektedir (12). Vakalarimizin tamaminda ince raller

mevcuttu ve 16 hastada (%47.1) parmaklarda ¢gomaklasma tespit edildi.

IPF’li hastalarin  %95’inde akciger grafisi anormaldir. En sik gdriilen
anormallikler daha cok alt zonlarda yer alan periferal retikiiler opasiteler, bal petegi
gorliiniimii ve alt loblarda voliim kaybidir (2,12). Hastalarimizin tamaminda akciger

grafisi anormaldi ve hepsinde bilateral retikiiler gériinlim mevcuttu.
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HRCT, IPF’de goriillen OIP paterninin tipik bulgulari olan bal petegi ve
traksiyon bronsiektazisinin eslik ettigi bazal ve periferal yerlesimin agirlikli oldugu
retikiilasyonlarin varligin1 gostermede en uygun yontemdir. YCBT nin OIP tanisi
koymadaki pozitif prediktif degeri %70-100 arasinda oldugu ve dogru tam
koymadaki pozitif prediktif degerinin ise %95-100 arasinda oldugu belirtilmistir.
Ancak OIP paterninin KDH’nin akciger tutulumunda, kronik HP’nde ve asbestoziste
de goriilebilecegi unutulmamalidir. Kronik HP’ni IPF den ayiran bulgular, iist veya
orta zon agirlikli tutulum olmasi, mikronodiillerin varligi, bal peteginin yoklugu ve
mozaik patern/hava hapsinin varligidir (17,83,84). Benzer bir bagka ¢aligmada da
OIP tanmisinda YCBT’de en az bir lobda bal peteginin varliginin pozitif prediktif
degeri %92 olarak bulunmustur (69). OIP’de YCBT nin tanisal degerinin yaninda
prognostik degeri de vardir. Bibaziller bal petegi varlig1 daha kotii bir survi habercisi
olarak olarak saptanmistir (80). Calismamizdaki IPF’li hastalarimizin HRCT
bulgularinin dagilimina bakildiginda tamaminda bazal-subplevral dagilimin agirlikli
oldugu interlobiiler septal kalinlagsma, %73.5’inde balpetegi, %32’sinde buzlu cam,
%55’inde bronsektazi/bronsiolektazi saptandi. IPF tanist 28 hastada klinik ve
radyolojik bulgular yardimu ile, 6 hastada ise histopatolojik olarak OIP paterninin de
goriilmesi ile kondu. IPF’li hastalarda smirda biiyiimiis mediastinal lenf nodlar1 sik
goriilen ancak tant koydurucu olmayan bir bulgudur (69). Bizim hastalarimizin da
20’sinde mediastinal lenf nodlar1 gozlendi ve 13 kiside boyutlar1 1 cm’nin
tizerindeydi. Patolojik boyutta lenf nodlarinin varliginda basta akciger malignitesi
olmak iizere diger nedenlerin de dislanmasi gerekmektedir. Bizim de IPF’li
hastalarimizin birinde es zamanl olarak skuamoz hiicreli akciger kanseri goriildii.
[PF°de akciger kanseri sikhigi serilerde degiskenlik gostermekle birlikte %10-15
arasinda oldugu ve daha ¢ok alt loblarda olustugu belirtilmistir (16,85,86,87).

IPF’ 1i hastalarda serum laktat dehidrojenaz diizeyinin artmasi iPF igin spesifik
olmamakla birlikte hastalik aktivitesini yansittig1 ileri siiriilmektedir (88,89). Laktat
dehidrojenazin IPF’li hastalarimizda digerlerine gore kiyaslandiginda daha fazla
hastada arttig1 goriildii. Otuzdort hastanin 22’°sinde LDH diizeyi olgiildii ve 16 kiside
yiiksek bulundu. Ayrica istatistiksel olarak anlamli bulunmamakla birlikte 6len

hastalardaki diizeyi daha ytiksekti.
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[PF’de solunum fonksiyon bozukluklari erken dénemde goriilmez iken,
hastalik ilerledikge restriktif patern ortaya ¢ikar. FEV; ve FVC degerleri azalirken
FEV1/FVC orant normal veya yiliksek bulunur. Dinlenme sirasindaki hipoksemi
[PF’nin anlamli biri bulgusudur (12). Hastalarrmizin ortalama FEV; degeri (%
beklenen deger) %70.2 £ 16.4, FVC degeri %64 + 18, FEV1/FVC oram1 91.5 £ 9.11,
olarak hesaplandi. Solunum fonksiyon testi sonuclarimiz literatiirle kiyaslaninca
uyumlu bulundu (79,88,91). Kan gazi analizlerinde, 20 hastada hipoksemi (PO, < 80

mmHg) vardi.

DLco, statik pulmoner fonksiyon parametrelerinin en duyarli olanidir ve
siddetli bozulma veya azalma yiiksek mortalite ile iliskilidir (88,89). Hastalarimizin
da %25’inde DLco degerinde ileri derecede azalma izlendi. Ayrica dlen hastalarda
FVC, FEVI1, DLco degerleri yasayan hastalara gore daha disiiktii (p<0.05).
bunlardan 6len 21 IPF hastasinin %66.7’sinin DLco degerinde ileri derecede veya

orta derecede diisiikliik vardi.

IPF’li hastalarda serolojik anormallikler de rapor edilmistir. Bizim hastalarin
12’sinde serum ANA diizeyi ve/veya ANA profili bakildi. Sonugta 5 hastada (%)
ANA pozitifti ve bu hastalarin ANA profili negatifti. Sengiil ve ark.’nin ¢alismasinda
[PF’li hastalarin % 26.6’sinda ANA pozitifligi varken tamaminda anti DNA negatif
saptanmis (7).

Acik akciger biyopsisi IPF tanisinda altin standart olmakla birlikte, hastalarin
onaymin alinmasindaki giicliikler, tan1 konsa bile tedavideki smirliliklar ve
YCBT’nin tipik radyolojik bulgularin varliginda tan1 koymadaki basaris1 klinisyenin
bu incelemenin yapilmasi konusundaki kararini engelleyebilmektedir. Bu nedenle
tedaviye yanit olasiligini degerlendirmek ve bilinen diger DPAH nedenlerini
dislamak amaciyla bronkoskopik tani yontemleri daha sik kullanilmaktadir. Bu
yontemler 6zellikle BAL ve TBAB, basta sarkoidoz, malignite, infeksiyon, alveolar
proteinozis ve eozinofilik pndmonide baska bir isleme gerek kalmadan tam
koydurucudur. Serimizde 16 hastaya FOB yapilmis ve bunlarin 15’inden BAL
alinmistir. Dokuz hastada noétrofilik alveolit, 6 hastada ise lenfositik alveolit

saptanmigtir. IPF’de nétrofilik alveolitin daha kétii tedavi yaniti ile iliskisi
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bilinmektedir (12,90). Transbronsiyal ug biyopsi ise 2 hastadan alinmigt1 ve ikisi de
tanisal degildi. TBB’nin IPF’de diger olasi nedenleri dislamadaki yararinin daha
fazla oldugu belirtilmistir (84). Acik akciger biyopsisi 6 hastaya uygulandi ve
hepsinde ‘olagan interstisyel pnodmoni’ ile uyumlu patolojik sonuglar elde edildi.
Diger 28 hastaya ise klinik ve radyolojik olarak tani kondu. Kaynaklara baktigimizda
IPF gibi diger IiP’lerin tanisinda ilk asamada minimal invaziv tan1 yontemleri olarak
adlandirilan, BAL, TBB gibi yontemler kullanilmas1 gerektigi belirtilmis. Sengiil ve
ark. (7) calismalarinda IPF’li 25 hastanin %20’sine agik akciger biyopsisi, %12 sine
TBAB ile tam1 konmustur. Ertiirk ve ark. (62) ¢alismasinda 15 IPF hastasmin
%20’sine AAB ile %I13’tne TBAB ile tan1 konmustur. Atikcan ve ark.(6)
calismasinda 11 IPF hastasinin %27 sine AAB, %45’ine TBAB ile tan1 konulmustur.
Arbak ve ark.(82) 12 hastalik serisinde bir hastaya (%8.3) AAB, 5 hastaya (41.7)
TBAB ile tam konmustur. OIP’nin zamansal heterojenite bulgusunu TBB
orneklerinde gdstermenin zorlugu nedeniyle IPF tanisinnn TBB ile konmasi
seklindeki veriler tartigmali olabilmektedir. Sonu¢ olarak {ilkemiz ve diinya
kaynaklarinda acik akciger biyopsisinin uygulanmasi diisiiktiir. Bu agidan bizim
calismamiz kaynaklar ile uyumludur. Kaynaklarda da klinik, laboratuar ve radyolojik
ozellikleri IPF icin tipik oldugunda ozellikle tedavi karari biyopsi bulgulari ile
degismeyecekse biyopsi onerilmemektedir (63,70,71,77).

Kortikosteroidler 1950°1i yillardan beri IPF tedavisinde ilk secenek olmustur.
IPF’de yasam kalitesini ya da yasam siiresini artiracak tedavi sekli yeterli klinik
verilerle heniiz gosterilememekle birlikte kortikosteroidler halen tedavinin baslangic
asamasindaki yerini korumaktadir. Yapilan tedavinin etkinligini arastiran
caligmalarda yiiksek doz N-asetil sisteinin KS ve AZA ile kombine edildigi
durumlarda daha iyi bir klinik seyir goriilldigi kaydedilmistir (18,91,92). Bizim
calismamizda hastalarin tamamina medikal tedavi verildi. Alt1 hastanin (%17.6)
klinik ve radyolojik olarak stabil seyrettigi (kismi diizelme) goriildii. Tedavi basarisi
acisindan iilkemiz caligmalarina baktigimizda tedaviyle kismen diizelme oranlarin
Sengiil ve ark. (7) %15.7, Arbak ve ark. (82) %8.3, Atikcan ve ark. (6) %37.5 olarak
bildirmislerdir. ~Yeni goriisbirligi raprounda IPF igin tedavi verilmesi

onerilmemektedir (18).
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IPF hastalarinda prognoz siklikla kotii seyretmektedir. Genis klinik serilerde
ortalama 5 yillik yasam siiresi yaklasik %50 civarindadir. Hastalarimizin 21°i
(%61.7) O6lmiis, 10’u hayatta, 3 hasta ise takipten c¢ikmisti. Ortalama sag kalim
siireleri 36 ay (%95, 26.4-45.5) olarak hesaplandi. Literatiirde IPF’li hastalar igin
uzun sagkalim gostergeler olarak, gen¢ yas (<50), kadin cinsiyet, semptomatik
periyodun kisa olmasi, nispeten korunmus akciger fonksiyonlari, YCBT de buzlu
cam ve retikiiler opasiteler, kortikosteroide 3-6 ay sonra iyi yanit alinmasi veya stabil
seyretmesi uzun sagkalim gostergeleri olarak belirtilmistir (12). IAH’de ve IPF’de
sagkalimi etkileyen faktorler ile ilgili pek c¢ok calisma yapilmistir. Fonksiyonel
degiskenlerin {AH’de sagkalim tahmininde kullamlip kullanilmayacagimi arastiran
bir ¢alismada 66 yasindan daha genc olmak, IPF dis1 bir IAH tanisinin olmast,
FVC’nin beklenen degerin %63’linden daha yiiksek olmasi, BAL’da makrofaj
oraninin %63’den daha az olmasinin daha uzun sagkalim gdstergeleri oldugu
saptanmustir. Ayrica 5 yildan uzun sagkalim oraninin en diisiik oldugu grup IPF
olarak bildirilmistir (%35.4) (19). Bizim calismamizda sagkalim analizi yalnizca
IPF’li gruba uygulanmakla beraber, IPF dist IAH olan hastalarimiz arasindan
olenlerin orani ¢ok diisiiktii. Bu nedenle bizim serimizde de IPF dis1 IAH olanlarda
daha uzun olabilecegi diisiiniildii ancak daha ileri analizlere, daha fazla hasta sayisina
ve net takip siirelerine ihtiyac¢ vardir. 155 IPF hastasinda ¢alismaya dahil edildikten
sonraki 4 yildaki mortalite igin risk faktorlerini degerlendirmeyi amaclayan
IFIGENIA c¢alismasinda; hastalar bazal ve 6-12 ay sonraki FVC, TLC, DLco ile
takip edilmistir. Bazal total alciger kapasitesi degeri beklenen degerin %62’sinden,
bazal DLco ise beklenen degerin %43’tinden yiiksek olanlar cox regresyon
analizinde sagkalimi etkileyen faktorler olarak bulunmustur. FVC’de veya DLco’da
tedaviden sonraki degisimler sagkalim icin bagimsiz degigskenler olarak
saptanmamustir. Ayn1 ¢alismada, dahil edilen IPF’li hastalarmn YCBT skorlar1 da
degerlendirilmistir. Yalnizca baslangigtaki fibrozis skorunun sagkalim ile iliskili
oldugu, buzlu cam skoru, tedavi sonrasi fibrozis skorundaki degisimin sagkalim ile
iliskisi saptanmamustir (19,91). Flaherty ve ark.(89), 80 IPF’li ve 29 NSIP’li hastay
geriye doniik degerlendirmislerdir. Coklu cox regresyon modeli ile histopatolojik
patern (NSIP/OIP), cinsiyet, sigara oykiisii, 6 aylik takip sonrasi bazal FVC’de

%10’dan daha fazla diislis mortalite i¢in bagimsiz risk faktorleri olarak saptanmustir.
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DLco’daki degisim ise IPF mortalitesi ile iliskili bagimsiz bir faktdr olarak
bulunmamistir. Ancak yine ayni c¢alismada 1 yil tedavi sonrasi artmis veya
degismemis DLco degeri olanlarin, bazal degere gore %20 veya daha fazla diisiisii
olanlara gore daha iyi sagkalim gosterdigi de belirtilmistir. Bizim serimizde IPF’li
hastalarda sagkalimi etkileme olasiligina sahip faktorlerden, yas, cinsiyet, bazal
FVC, bazal DLco, 3-6 aylik tedavi sonrasi takip FVC ve DLco degerleri iizerinde
analizler yapilmistir. Hasta saymmizin az olmasindan dolay1 istatistiksel olarak
anlamli bir bulgu saptanmamustir. Ancak yine de sunu belirtmek isteriz ki
degiskenlerimiz arasindan geng¢ yas (<50), kadin cinsiyet, akciger grafisinde yaygin
retikiiler dansite degilde sadece alt zonlarda retikiiler dansite varliginda ortalama
sagkalim stiresi daha uzundu. Bu verilerin klinigimizde gelecekte daha biiyiik capli,
daha fazla IPF’li hasta sayisi1 kapsayan sagkalimi degerlendirmeyi amaglayan

calismalarin da Oniinii acacagini diistinmekteyiz.

Sarkoidozlu hastalarimiz  incelenecek olursa; %74.2°si kadin, %25.7° si
erkekti. Kadin/Erkek (K/E) orani 2.8/1 olarak hesaplandi. Konuyla ilgili iilkemiz
yayinlarina baktigimizda Miisellim ve ark. (93) iilkemizdeki sarkoidoz hastalarinin
epidemiyolojik 6zelliklerini arastirdiklar1 calismalarinda K/E oranini 2.08, Sengiil ve
ark. (7) Samsun’da yaptiklar1 ¢alismada K/E oranim 2.6/1, Yalniz ve ark. (94) Izmir’
de yaptiklar1 77 hastalik seride 2.65/1, Gurkan ve ark.(95) Tiirkiye’ de yayinlanan
caligmalar1 derledigi 1327 hastalik grupta ise K/E orani 1.83/1 olarak bulunmustur.
Amerika’da yapilan bir calismada da bu oran 1.7/1 olarak saptanmistir (30).
Aragtirmamizda sarkoidozun kadinlarda daha sik saptanmasi literatiir verileri ile

uyumlu goriinmektedir.

Sarkoidozlu hastalarin %80’inden fazlasi 20-40 yaslar1 arasindadir (33,27).
Calismamizda hastalarimizin yas ortalamasi 48.08 + 10.61 olarak hesaplandi.
Cogunlugu 30-50 yaglar1 arasindaydi (%48.5), 40 yas altinda olanlarin orami ise
%22.8 idi. Gorillme yasinin Tiirkiye’de yapilan ve hastaliin daha ¢ok 30-50
yaslarinda goriildiiglinii saptayan ¢alismalarla uyumlu oldugu goriildi (7,93). Diinya
verilerinin aksine bizde daha ileri yasta goriilmesinin nedenleri etnik ve cografi

farkliliklar, semptomlarin 6nemsenmeyerek doktora ge¢ basvurulmasi ve taninin
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yeterince konulamamasi olabilir. Cinsiyete gore degerlendirdigimizde kadin
hastalarin yag ortalamasi erkeklere gore daha yiiksek olarak bulundu ancak
istatistiksel olarak anlamli degildi. Uluslararas1 yayinlarda da benzer sonuglar

bildirilmistir (30,31).

Klinik belirtiler 1rka, hastaligin siiresine, tutulan organa, tutulumun
yaygmligina ve graniillomatoz olaym aktivitesine baglhidir (30,31,33). Semptomlar
siklikla solunum sistemine aittir. Hastalarimizda en sik goriilen semptom Oksiiriik
(%65.7) olmakla birlikte, dispne (%57.1), halsizlik (%34.2), hirilt1 (%31.4) ve eklem
agrilart (%17.1) da sik goriilmektedir. Okumus ve ark. (96) da ¢aligmalarinda en sik

ekstrapulmoner semptomun artralji (%20.6) oldugunu saptamislardir.

Sarkoidozlu hastalarimizda en sik saptanan fizik muayane bulgusunun ince
raller (%28.5) ve eritema nodozum (%14.2) oldugu goriildii. Eritema nodozumun
goriilme siklig1 yerli ve yabanci galismalarla uyumlu olarak bulunmustur. Ulkemizde
yapilan ¢aligmalarda eritema nodozumun goriilme sikligi %10.3-29.2 arasinda
degismekle birlikte diinya literatiirlinde eritema nodozum siklig1 ik ve cinsiyet
farklilig1 gostermektedir (30,33,96). Okumus ve ark. (96) Tiirkiye’deki sarkoidozlu
hastalarin ekstrapulmoner tutulumunu arastirmay1 amagladiklar ¢alismada hastalarin
% 40.6’sinda ekstrapulmoner tutulum oldugunu saptamislar ve eritema nodozumun
en sik gorillen bulgu oldugunu belirtmislerdir (%21.5). Yine ayni calismada
ekstrapulmoner sarkoidoz (EPS) organ tutulumuna bakildiginda eritema nodozum
dis1 cilt tutulumunun (%16.4) ve periferik lenf nodu tutulumunun (%13.3) daha sik
oldugunu saptamislardir. ACCESS ¢aligmasinda ise EPS oran1 %36 saptanmis ve
periferik lenf nodu tutulumu da ikinci sik tutulum yeri olarak saptanmis (%15.2)
(30,31). Bizim olgularimizda ise cilt tutulumu (%22.1), eklem tutulumu (%17.1) ve
periferik lenf nodu tutulumu (%11.4) en sik EPS tutulum yerleriydi. G6z tutulumu
sarkoidoz hastalarimizin %5.7 saptanmis olup, iilkemiz verileri ile uyumludur (96).
Hepatomegali sarkoidozlu hastalarin  %5-15’inde  goriilebilir  (12). Bizim

hastalarimizin da %5.7’sinde var olan bir bulguydu.
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Basgvurduklar1 siradaki hastalarimizin radyolojik evreleri literatiirle uyumlu

olarak daha ¢ok Evre 1 ve Evre 2’den (% 82.8) olusmaktaydi (7,93,96).

Sarkoidozda karaciger biopsilerinde graniilomlarin goriilmesi %50-80
arasindadir. Karaciger fonksiyon testlerinde bozukluk bu siklikta olmasa da sik
goriilebilen bir durumdur (12,97). Bizim hastalarimizdan ikisinde karaciger

fonksiyon testlerinde yiikselme (%5.7) saptandi.

Sarkoidozlu hastalarin yaklasik %2-10"unda serum kalsiyum diizeyi yiiksek
bulunmaktadir. Hiperkalseminin graniilomlarda bulunan makrofaj ve epiteloid
hiicrelerin 25-hidroksi D3 vitaminin aktif 1,25 dihidroksi D3 vitaminine doniisimiinii
artirmast sonucu olustuguna inanilmaktadir (12,96,97). Bizim hastalarimizdan
2’sinde (%5.7) idrarda kalsiyum atilimi vardi. Renal tutulum varligi, sarkoidozda
tedaviye baslama kararinmi etkileyecegi icin boliimiimiizde ozellikle arastirilan bir
tutulumdur.

Solunum fonksiyon testi analizi 21 hastada normal iken 13 hastada restriktif
tipte solunum fonksiyon bozuklugunu gosteriyordu. DLco 17 kisiye yapilmusti.
Bunlarin 2’sinde (Evre 1-2) hafif derecede diisiik, 1’inde (Evre 1) ise orta derecede
diisiik saptandi. Yine solunum fonksiyon testlerindeki etkilenme ve zaman igindeki

degisimi tedavi karari etkileyen baglica bulgulardir.

BAL’da %30’un iizerinde lenfosit oraninin daha kotii SFT degerleri ile iligkili
oldugu bilinmektedir (33). BAL’da lenfosit oran1 %30 ve daha fazla olan hastalarin

DLco degeri daha diisiik saptandi, ancak bu istatistiksel olarak anlamli bir bulgu

degildi (p=0.18).

Sarkoidozun tanisinda transbronsial akciger biyopsisi, skalen lenf bezi
biyopsisi, cilt biyopsisi, periferik lenf bezi biyopsisi, mediastinoskopi ve agik akciger
biyopsisi gibi tan1 yontemleri kullanilmaktadir (27,33,72). Sarkoidozlu hastalarimizin
tamamina histopatolojik olarak tani kondu. En ¢ok mediastinoskopi yapilarak elde
edilen mediastinal lenf bezi biyopsisi (%37.1) skalen lenf bezi biyopsisi (%31.4) ve
bronkoskopik biyopsiler (%11.4) ile tan1 konmustu. Konuyla ilgili {ilkemiz
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yayinlarina bakacak olursak mediastinoskopi ve bronkoskopi ile tani oraninin
degisiklik gosterdigi saptanmis olup sirastyla bu oranlari; Sengiil ve ark. (7) %27.7,
%52.8, Yalniz ve ark.(94) %59, %16.4, Aytemur ve ark.(98) %18.1, %32.4, Tabak
ve ark.(99) % 86.3 olarak bildirmislerdir.

Calismamizda sarkoidoz hastalart i¢in mediastinoskopi ile alinan mediastinal
lenf nodu biyopsilerinin ve skalen lenf nodu biyopsilerinin tamami tanisaldi.
Transbrongial akciger biyopsisi %66.6 oraninda tam1 koydurucuydu. Ulusal
yayinlarda; Sengiil ve ark. (7) TBAB’ nin tan1 degerini %60.8, Aytemur ve ark. (98)
%22 olarak bildirmislerdir. Serimizdeki sarkoidoz hastalarindan 3 hastadan
transbrongiyal u¢ biyopsi alinmisti ve 2’si tanisaldi. Yine de hastalarin radyolojik
evresiyle TBAB’ nin tan1 degeri arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir. Ayrica
sarkoidozlu hastalarda radyolojik olarak parankim tutulumu olmasa da TBAB %50
oraninda tanisal olabilir (96). Nitekim Evre 1 olan bir hastamiza TBAB ile tan

konulmustur.

Tedavi gerektiren semptom ve/veya bulgular hala tartismalidir. Caligmamizda
sarkoidoz tanist konan hastalarin 25’ine (%71.4) tedavi baglandi, 10’una (%28.5)

tedavi verilmedi. flag olarak oral kortikosteroid kullandu.

Tedavi baglanip sonuglari degerlendirilebilen 21 hastanin 17’sinde (%80.9)
klinik ve radyolojik cevap gozlenirken 2 hastada (%9.5) progresyon, 2 hastada
(%9.5) tedaviye cevap verdikten sonra niiks goriildii. Hastalar ortalama 28.3 + 16.2
ay takip edildi. Erken tedavi kesilmesi niiks oranin1 artirabilir (33).
Kortikosteroidlerin yan etkileri nedeniyle ila¢ kesilmesi zorunlu oldugunda hastalar

niiks acisindan yakin degerlendirilmelidir.

Sengiil ve ark. (7) tedavi basarisin1 %96.5, Tabak ve ark.(99) ise %95 olarak
bildirmislerdir.

Diinya literatiiriinde genel olarak sarkoidozlu hastalarin %60-70’1 tedavisiz
diizelmektedir (9). Tedavi baslanmayan ve takipleri yapilabilen 5 hastanin

tamaminda klinik ve radyolojik diizelme goriildii. Bu acidan bakildigi zaman
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tedavisiz hasta sayimiz az olmakla birlikte basar1 oranimiz yiiksekti. Tedavi
baglamama kriterlerimiz, yasam kalitesini olumsuz etkileyecek bir semptomunun
olmamasi, solunum fonksiyon testlerinin normal olup izlemde de diislis ortaya

c¢tkmamasi ve yasamsal organ tutulumu bulunmamasidir.

Kollajen doku hastaliklarinda akcigerler siklikla tutulur ve akcigerlerin farkl
kompartmanlar1 etkilenmektedir. Romatoid artrit (RA), skleroderma ve SLE
interstisyel akciger hastalifina en sik sebep olan 3 hastaliktir (100,101).
Calismamizda 28 hastada (%19.3) kollajen doku hastaligina baglh akciger tutulumu
tespit edildi. En sik olarak go6zlenen hastalik Sjogren sendromuydu. Bizim
hastalarimizin  ¢ogunlugunu Sjogren sendromunun olusturmasinin nedeni, bu
hastalarin salg1 bezlerindeki fonksiyon bozukluguna bagli olarak ortaya ¢ikan inatgi
oOkstiriik yakinmasi ile ileri tetkik i¢in daha sik yonlendirilmesi ve bu sirada toraks

BT ¢ekilmesi ile akciger tutulumunun saptanmasi olabilir.

Akciger komplikasyonlar1 genellikle tant konmus kollajen vaskiiler
hastaliklarinda olugsmasina ragmen bazen hastalar ilk Once akciger hastaligi ile
basvurabilmektedirler (101,102,103). Calismamizda 9 hasta ilk akciger kaynakli
yakinmalart nedeniyle bagvurmustu ve bdliimiimiizce tant kondu. Bunlarin 4’iiniin
Sjogren sendromu, 2’sinin SS, 1’inin SLE, 1’inin anti Jo-1 sendromu, 1’ inin de PM
oldugu saptandi. Lunardi ve ark. (39) solunumsal yakinmalar ile basvurup NSIP
tanist patolojik olarak konan bir olguda siniflandirilamayan KDH saptamiglar
(UCTD). Bu gruptaki hastalarin takipleri sirasinda zamanla SLE veya sklerodermaya
doniisebilecegi bildirilmis. Bizim de agik akciger biyopsisi ile NSIP tanisi konan bir
hastamizin, 1 yildan fazla bir siire takibin ardindan SLE oldugu anlagilmist:. NSIP
tanist konan hastalarin %50’den fazlasinda takiplerinde otoimmiin bir hastalik
oldugunu saptanmistir (40). Ayrica KDH’da akcigerde en sik goriilen paternin NSIP
oldugu belirtilmis, bu durum RA’da farklilik géstermektedir. RA’da en sik OIP
paterni goriilmektedir ve IPF’ye gore prognozu daha iyidir (40,100,101). Bizim
serimizde de literatiirle uyumlu olarak KDH’da NSIP paterni ¢ogunlukta olmakla
beraber RA’li hastalarda OIP paterninin daha fazla oldugu goriildii. Sjdégren

sendromunda, sklerodermada en sik NSIP paterni, RA’da ise OIP paterni
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cogunluktaydi. KDH’da difiiz parankimal akciger hastaligina ait bulgular akut veya
kronik baglangi¢li olabilir. SLE, PM, Anti Jo-1 sendromunda akut baslangi¢ goriiliir
(40). Bizim serimizde de bu gruptaki hastalar siklikla ilk akciger bulgular ile

bagvurmuslardi.

Kollajen doku hastaliklarina bagl goriilen OIP paterninin daha iyi bir klinik
seyir ile iliskili oldugu bilinmektedir (39,40). Bizim ¢alismamizda da OIP paterni
goriilen hastalarinin tamami halen takip edilmekte olup ortalama takip siireleri de
6.7+7.3 yildir.

Calismalar IAH olan PM/DM olan hastalarmn primer olarak OIP, OP ve difiiz
alveoler hasar (DAH) seklinde bulgu verdigini gostermistir. PM/DM hastalarinda
daha ¢ok goriilen paternin ise NSIP paterni oldugu belirtilmistir (102,103,104).
Bizim serimizdeki PM olan hastada da alinan transbronsiyal parankim biyopsisi net
bir tan1 tarifleyememekle birlikte radyolojik goriiniim daha cok NSIP paterni ile
uyumludur. Yausem ve ark. tarafindan yaygin akciger parankim degisiklikleri yapan
idyopatik inflamatuvar miyopatilerin spesifik bir alt grubu olan anti-Jo-1 tRNA
sentetaz sendromlu hastalar1 tanimlayan ilk ve en biiyiik ¢capli ¢alisma yapilmistir
(102,103,104). Anti Jo-1 antikoru pozitif olanlar ile klasik PM/DM arasindaki
farklarin da tartisildigi bu calismada, ilk olarak vurgulanan nokta, anti Jo-1
hastaliginin yaygin akut akciger hasarmma baglh akciger fonksiyonlarmin akut
dekompanzasyonu ve radyolojik olarak NSIP’yi andiran bilateral yaygm buzlu cam
degisikliklerinin belirgin olmasi ile karakterize oldugudur. Ozellikle bu hastaligin
gec iyilesme fazinda, difiiz alveolar hasarin (DAH) morfolojik olarak NSIP ile
benzerlik gosterdigi belirtilmistir (104). Bu hastalarin énemli bir boliimiiniin DAH
veya altta yatan bir akciger parankim hastaligina siiperpoze olmus DAH’a bagl akut
solunum yetmezligi ile bulgu verdiklerini belirtmislerdir. Bu c¢alismada anti Jo-1
antikoru pozitif olan solunum hastaliginin belirgin bir baslangi¢ sekli NSIP olsa da,
biyopsilerde, akciger transplantasyonunda veya otopsilerde goriilen en sik paternin
OIP oldugu da belirtilmis. Bu benzeri olmayan gruptaki hastalarmn tedavilerinde geg
kalmamak ve daha 1yi bir klinik seyir izlemesini saglamak i¢in 1yi bir fonksiyonel,
radyolojik ve histopatolojik takibin gerekli oldugu vurgulanmistir (104). Bizim

serimizdeki anti Jo-1 sendromu olan hastamiz da akut baglayan solunum yetmezIligi
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tablosu ile bulgu vermistir. Radyolojik olarak yaygin interstisyel ve peribrongiolar
kalinlagsmalar izlenmis olup basvuru sirasindaki radyolojisi NSIP ile uyumlu oldugu
distiniilmiistiir. Hasta 1 yildir immiinsupresif tedaviler ile takip edilmekte olup

kliniginde ve radyolojisinde belirgin diizelme goriilmiistiir.

PAP siirfaktan lipit ve proteinlerin intraalveolar birikimi ile karakterize olan
nadir goriilen bir sendromdur. PAP ile ilgili olarak 70 hastay1 i¢ceren tek merkezli bir
kohort ¢calismasinda hastalarin yas ortalamasi 43, E/K oran1 1.3 saptanmis. Hastalarin
%79 unun sigara igme Oykiisii varmis. Sonug¢ olarak PAP tanisinda tani yontemi
olarak BAL kullaniminin histolojik dogrulama ihtiyacini azalttig1 belirtilmis. Ayrica
aktif sigara icicilerinde remisyon saglayacak olan TTAL sayis1 daha fazla saptanmis.
Bu calismaya gore sigara kullanma oykiisiiniin tedaviye yaniti etkileyen 6nemli bir
faktor oldugu belirtilmistir (105). Bizim olgularimiz da aktif sigara igicisiydi ve ilk
olgumuzun sigara igme miktar1 da daha fazlaydi, bu hastamizda hastalik daha

direncli seyretmis ve remisyon saglanmasi i¢in daha fazla TTAL ihtiyaci olmustu.

Histiyositozis X (Pulmoner langerhans hiicreli histiyositoz=PLHH), yapilan
caligmalarda IAH’1 olan hastalarin %35’ten daha azinda saptanmistir (44). Bizim
calismamizda da %0.6 olarak saptandi. Bu, 20 ile 40 yaslar1 arasinda, ¢ogunlukla
sigara icen geng erkekleri etkileyen bir hastaliktir. Ancak son yillardaki ¢aligmalarda
kadinlarda goriilme sikliginda belirgin artis ile cinsiyete gore goriilme oran
acisindan esitlik saglandigi belirtilmistir. Bu durumun sigara igme aligkanligina bagh
olabilecegi diisliniilmiistiir (44). Ayrica hastalifin 6nemli bir 6zelligi de %90-
100’tinlin giinde 20 adetin lizerinde sigara igicisi olmasidir. Bizim serimizdeki
hastamiz da 10 yildir glinde 1 paket aktif sigara igicisi olan geng bir kadindi. Tam
icin temel yontem olarak belirtilen YCBT de tipik goriiniim, kalin ve ince duvarl
kistler ile kaviter nodiillerdir. BAL’da yiiksek makrofaj orani sik goriilen ancak
nonspesifik bir bulgudur. Bizim olgumuzun da BAL’da makrofaj orani artmisti
(9%096).

Amiodarona bagli pulmoner toksisitenin, difiiz infiltrasyonlar ve lokalize
gezici infiltrasyonlar yaninda bir ¢ok klinik ve radyolojik bulguya sahip olabilecegi

akilda tutulmalidir. APT’nin toraks cerrahisinden sonra daha da kotiilesmesi
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sebebiyle olabildigince bundan kagimilmalidir (42). Her iki olgumuzda da acik
akciger biyopsisine ihtiyag duyulmadan ilag kullanim OGykiisii, klinik, radyolojik
ozellikler ile APT tanist konmus ve tedaviye almman iyi yamt ile bu tam

dogrulanmuistir.

Silikozis tanisinda meslek Oykiisii ve radyolojik bulgularin birlikteligi
genellikle yeterlidir, ancak, radyolojik bulgular nonspesifikse veya maruziyet
Oykiisii tanimlanmazsa ileri tetkik yapilir. Nadiren tanmiyr doku Ornekleriyle
dogrulamak gerekir (55). Tani i¢in doku gerektiginde TBB ile alinan 6rnekler kiigiik

ve sonrasinda pndmotoraks riski oldugundan agik akciger biyopsisi tercih edilir.

Interstisyel akciger hastaliklarindan fibrozisle giden grupta tedavi oldukga
giictiir. Son donem akciger hastalig1 haline geldiginde hepsinin radyolojik bulgular
benzerdir ve sagkalimlari olduk¢a kisadir. Gelismis iilkelerde akciger
transplantasyonlarin énemli bir kismin1 bu hastalar olusturmaktadir. Ne yazik ki,
bolgemiz ve hatta lilkemizin diger bolgelerindeki hastalarin bdyle bir sans1 yoktur.
Bu nedenle, ilagla tedavisi neredeyse imkansiz olan bu gruptaki hastalarin bir tedavi
sanst olmast icin lilkemizde de akciger transplantasyonu konusunda caligmalarin
siirdliriilmesini ve basarili ekiplerin olusturulabilmesini umuyoruz. Fibrozisle
seyreden bu tedavisi gii¢c hastaliklarda az da olsa inflamatuar siireci durdurmak veya
azaltmak ic¢in basta steroidler olmak {izere degisik immiinsupresif ajanlar
kullanilmaktadir. Bizim hastalarimizin bir kisminda goriildiigii gibi uzun dénemde
kullanildiklarinda bu 1ilaglarin osteoporoz, noéropati, pankreatit gibi yan etkiler
goriilebilmektedir. Bu nedenle, uzun donem immiinsupresif ajan kullanan bu
gruptaki hastalar komplikasyonlar yoniinden yakindan takip edilmeli ve kalsiyum, D

vitamini ve bifosfonatlar gibi kemigi koruyucu ajanlarin kullanilmasi diisiiniilmelidir.

Sonug olarak, IAH nadir goriilmeyen hastaliklar olup galismamizda da tespit
edildigi iizere en sik olarak sarkoidoz ve IPF goriilmektedir. Bu hastaliklar ortak
klinik, radyolojik ve fizyolojik 6zelliklere sahip 200 kadar hastaliktan olustugu icin
tan1 koymada zorluklar mevcuttur. Bazen agik akciger biyopsisiyle dahi tam

konulamamaktadir. Bu nedenle hastalarin anamnezlerinin ¢ok detayli alinmasi ve
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klinik, radyolojik ve fizyolojik parametreleriyle detayli bir sekilde irdelenmesi
gerekmektedir. HRCT, bronkoskopi, mediastinoskopi ve torakoskopik cerrahi
uygulanan merkezlerin artmasina paralel olarak spesifik tan1 koyma oranlar da
giderek artmaktadir. Bu agidan baktigimizda hastalarimizin % 40’1ma ¢esitli biyopsi
yontemleriyle histopatolojik olarak tani konuldugu goriildii. Bu nedenle klinik ve
radyolojik 6zellikleriyle tan1 konulamayan hastalarda 6ncelikle TBAB olmak iizere
diger biyopsi yontemleri uygulanmalidir. Uygulanacak tedavi, ayirici tanida yer alan
hastaliklara gore degismekle birlikte genellikle immiinsupresif ilaglar
kullanilmaktadir. Bu tedavilerden bazi hastalar fayda gormedikleri gibi onemli
komplikasyonlar gelistiginden dolayr tani konduktan sonra baglanacak tedaviye
hastalarin tanilarina, yaslarina, semptomlarina, ilacin olast yan etkilerine ve

hastaligin evresine gore fayda-zarar degerlendirmesi yapilarak karar verilmelidir.

Bolimiimiizde 6 yila yakin zamandir interstisyel akciger hastalifi olan
hastalar1 icin, Ozellesmis poliklinigimizde ve her branstan konuya ilgi duyan,
deneyim sahibi ekip iiyeleri ile multidisipliner yaklasim gerceklestirilmektedir. Bu
calisma ile dokiimii yapilan veriler, ¢aligmalarin hastalar agisindan da olumlu

sonuclar verdigini ortaya koymaktadir ve gelecek ¢aligmalara 1s1k tutucu niteliktedir.
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SONUCLAR

Bu calismada interstisyel akciger hastalig1 tanis1 konan toplam 145 hasta
degerlendirildi.

Hastalarimizin 78 1 (%53.7) kadin, 67’ i (%46.2) erkek olup, yas ortalamast
55.27 +13.59 (21-83) idi.

Hastalarimizin ¢ogunlugunu idyopatik interstisyel pndmoniler (%42)
sarkoidoz (%24.1) ve kollajen doku hastaligina bagli akciger tutulumu
(%18.6) olusturmaktaydi.

Kadinlarda en sik olarak sarkoidoz goriiliirken erkeklerde en sik olarak
idyopatik pulmoner fibrozis goriilmekteydi.

Hastalarda en fazla gézlenen bagvuru sikayeti nefes darligrydi (%78.6).

En fazla saptanan fizik muayene bulgularinin ince ral (%68.9) ve gomak
parmak (%22.7) oldugu goriildii.

Tan1 yontemleri incelendiginde; 87 hastaya klinik ve radyolojik yontemle
(%60), 24 hastaya mediastinal veya skalen lenf bezi biyopsisiyle (%16.5), 16
hastaya cerrahi akciger biyopsisiyle (%11), 12 hastaya bronkoskopik tani
yontemleriyle (%8.2), 3 hastaya (%2) cilt biyopsisiyle, 1 hastaya (%0.6)
karaciger biyopsisiyle, 1 hastaya (%0.6) transtorasik trukut biyopsisiyle ve 1
hastaya (%0.6) periferik lenf nodu biyopsisi incelemesiyle tani kondu.

Tan1 konulan 127 hastaya tedavi baslanirken 18 hastaya tedavi baglanmadi.
Hastalarin 95’1 (% 65.5) 1 Eyliil 2011 tarihi itibariyla yagsamakta iken 22
hasta (%15.1) 6lmiistii. Hastalarin 28’1 (%19.3) takipten ¢iktig1 i¢in
degerlendirilemedi. Olen hastalarin gogunlugunu ( 21 hasta) iPF’ 1i hastalar
olusturmaktaydi.

Olen ve yasayan hastalarin solunum fonksiyon testi degerleri ve kan gaz1
analizleri incelendiginde 6len hastalarda FVC, FEV4, DLco, PaO2 ve oksijen
satiirasyonunun daha diisiik oldugu goriildii, bu bulgu istatistiksel olarak
anlamliydi (p <0.005).

Idyopatik interstisyel pnémonili 61 hastanin 34’ {ine IPF, 12’sine NSIP,
10’una KOP, 2’sine RB-IAH tanis1 kondu. Hastalarin 3ii ise kesin ayrmi

yapilamayan IIP olarak siniflandirildi.
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IPF tanisi alan hastalarin 27’s1 (%79.4) erkek, 7°si (%20.6) kadin olup yas
ortalamasi 64.1 + 10.1 idi.

IPF’li hastalarda semptomlarin baslangicindan basvuruya kadar gecen siirenin
ortalama 13.5 £ 12.7 ay oldugu goriildii.

Risk faktorii acisindan degerlendirildiginde IPF’ li hastalarin %70.5° 1 toksik
inhalasyonla iligkili meslek sahibiydiler.

IPF’li hastalarin %68’ ine klinik ve radyolojik bulgularla tan1 konurken, %20’
sine AAB, %12’ sine TBAB ile tan1 konuldu.

Yirmialt1 IPF’ li hastaya tedavi baslanirken 8 hastaya baslanmadi.

IPF hastalarmin sag kalim analizine gére ortalama yasam siiresi 36 ayd.
Cinsiyete gore ortalama yasam siiresi arasinda anlamli fark olmamakla
birlikte kadinlarda ortalama 40 ay, erkeklerde ise 34 ay olarak hesaplandi.
NSIP tanisi olan 12 hastanin 11’ine klinik ve radyolojik bulgular ile, yalnizca
birine CAB ile tan1 konmustu. Yakipleri yapilabilen 8 hastanin 6’sinda ise
tedaviye 1yi yanit alinmis, 2’sinde ise radyolojik olarak progresyon izlendi.
KOP tanis1 konan 10 hastanin, 5’ine klinik ve radyolojik bulgulart ile, 2’sine
TBAB ile, 1’ine transtorasik trucut biyopsisi ile tan1 kondu.

Sarkoidozlu 35 hastanin 26’ s1 (%74.2) kadin, 9°u (%5.7) erkek olup yas
ortalamas1 48.08 £ 10.61 idi. Kadinlarin yas ortalamasi (49.15 + 8.8)
erkeklere (45 + 14.9) gore daha yiiksekti (p-0.44).

Sarkoidozlu hastalarin en sik bagvuru sikayeti oksiirtiktii (%65.7). hastalarin
yakinmalari ortalama 9.05+11.5 aydir vard.

Akciger grafilerine gore evrelendirildiginde sarkoidozlu hastalarin
cogunlugunu evre 1 (%56) ve evre 2’ nin (%26) olusturdugu gortildii.
Sarkoidozlu hastalarin 34’tine solunum fonksiyon testi yapildi. Yirmibir
hastada normal, 13 hastada restriktif tipte bozukluk oldugu goriildii. DLco 14
kiside normal, 2 kiside hafif derecede diisiik, 1 kiside orta derecede diisiiktii.
Solunum fonksiyon testi degerlerinde evrelere gore istatistiksel olarak
anlamli fark izlenmedi.

Toraks BT’ lerinde en sik olarak mediastinal ve/veya hiler LAP (%88.5)
gorilmekteydi.
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Sarkoidozlu vakalarin 13’{ine mediastinal lenf nodu (%37.1), 11’ine skalen
lenf bezi 6rneklemesiyle (%31.4), 4’line bronkoskopik biyopsiler ile (%11.4)
tan1 kondu.

Tedavi baslanan 25 hastanin 18’ inde (%72) klinik ve radyolojik cevap
gozlenirken 2 hastada (%8) progresyon, 2 hastada da (%8) niiks goriildii.
Tedavi baslanmayan hastalara baktigimizda 5 hasta diizenli kontrollere
gelmisti ve bunlarin tamaminda klinik ve radyolojik diizelme goriildii.
Yirmisekiz hastada kollajen doku hastaligina bagli akciger tutulumu tespit
edildi. En sik olarak gézlenen hastalik Sjogren sendromuydu (10 hasta).
Kollajen doku hastaligi bulunan 28 hastanin 25’ine klinik, laboratuar ve
radyolojik bulgulariyla tan1 konuldu. Daha ileri tanisal islem uygulanmadi.
Invaziv am1 yéntemleri ise 3 hastaya uyguland.

Yiizkirkbes hastalik serimizde daha az oranlarda farkli hastaliklar da
saptandi. Alt1 hastaya hipersensitivite pndmonisi, 4 hastaya inorganik tozlara
bagl IAH, 2 hastaya PAM, 2 hastaya PAP, 2 hastaya pulmoner vaskiilit, 2
hastaya APT, 1 hastaya radyasyon fibrozisi, 1 hastaya PLHH, 1 hastaya da
LAM tanis1 konmustu.
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