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!(ollajen Doku Hastaliklarinda
Interstisyel Akciger Hastalig

Interstitial Lung Diseases In Collagen Vascular Diseases
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OZET

Kollajen doku hastaligi (KDH) kronik akciger hastaliginin en é6nemli nedenlerinden biridir. KDHda akciger tu-
tulumu siktir, bununla birlikte akciger tutulum sikligt KDH'min tipine gore degismektedir. KDH'ya bagh akciger
tutulum gekilleri nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP), usual interstisyel pnémoni ( UIP), organize pnémoni,
bronsektazi, obliteratif bronsiolit ve pulmoner arteriyel hipertansiyondur. Interstisyel akciger hastahg (IAH)
olan KDH olan hastalarin biiyiik ¢ogunlugu simirlidir ve stabil durumdadir ve tedavi gerektirmez. Ancak az bir
kism1 agir ve ilerleyici olup erken tedavi baslanmas: gerekir. NSIP skleroderma'da sik goruliirken UIP, bronsektazi
ve obliteratif brongiolit romatoid artritte sik olarak bulunur. Sistemik lupus eritematozusda plevral efiizyon ve
pulmoner hemoraji en dikkati ceken tutulumdur. Polimiyozitte organize pnémoni ve NSIP kombinasyonu karak-
teristik akciger tutulumudur. Sjogren sendromu brongektazi ve lenfoid interstisyel pnémoni ile karakterize olup
siklikla kistlerle birliktedir. Idiyopatik pulmoner fibrozisin (IPF) prognozu ortalama 2-3 yillik yasam siiresiyle
kotudir. Hichir tedavi semasimn IPF'nin yasam siresini dizelttigi goriilmemistir. Buna karsilik her ne kadar
sistemik sklerozlu IAH olan hastalarin immiinsiipresif tedavisinin etkisinin arastirildig1 sadece iki randomize
plasebo kontrollii calisma olsa da Klinik calismalar KDH-IAH hastalarinda immiinsiipresif ilaglarin 6nemli bir
kisrunda yararh oldugunu gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Akcigerler, Bilgisayarl tomografi, kollajen doku hastaligi, romatoid artrit, skleroderma,
sistemik lupus eritematozus.
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SUMMARY

Collagen vascular disease is one of the most common causes of chronic lung disease The lung is frequently involved
in connective tissue diseases (CTDs), although the frequency of lung manifestations varies according to the type
of CTD. Patterns of lung injury from collagen vascular disease include nonspecific interstitial pneumonia (NSIP),
usual interstitial pneumonia, organizing pneumonia, bronchiectasis, obliterative bronchiolitis, and pulmonary
arterial hypertension. A large percentage of patients with CTD associated ILD has limited and stable disease,
not requiring treatment. However, a significant minority has severe and/or progressive disease, necessitating
prompt initiation of treatment. NSIP are common in scleroderma, whereas usual interstitial pneumonia, bron-
chiectasis, and obliterative bronchiolitis are commonly found in rheumatoid arthritis. In systemic lupus erythe-
matosus, pleural effusions and pulmonary hemorrhage are the salient features. In polymyositis, a combination
of organizing pneumonia and NSIP is characteristic. Sjogren syndrome is characterized by bronchiectasis and
lymphoid interstitial pneumonia, often associated with thin-walled cysts. Prognosis in IPF is dismal, with a me-
dian survival since diagnosis of 2-3 years. No treatment regimen has been shown to improve survival in IPE.
By contrast, although there have been only two randomized placebo-controlled trials investigating the effect of
immunosuppressive treatment in SSc-associated ILD, clinical experience suggests that immunosuppressive drugs
in CTD-related ILDs are capable of benefiting a significant proportion of patients, particularly those with certain
histological patterns of disease.

Key Words: Lungs, computed tomography, collagen vascular disease, rheumatoid arthritis, scleroderma, sys-

temic lupus erythematosus.

GiRiS

Kollajen doku hastaliklar1 (KDH) siklikla akciger-
de cesitli degisikliklere yol acan imminolojik olarak
gelisen sistemik hastaliklardir. Akcigeri en sik tutan
KDH’lar1 romatoid artrit (RA), sistemik skleroz (SSk),
sistemik lupus eritematozus (SLE), polimiyozit (PM)
ve dermatomiyozit (DM), miks bag doku hastalig
(MBDH) ve sjégren sendromu (SS) dur. Interstisyel
akciger hastalif1 ve pulmoner arteriyel hipertansiyon
KDH hastalarinda mortalite ve morbiditenin en sik
nedenidir®. Siklik, klinik bulgular, prognoz ve teda-
viye cevap hem histolojik patern (usual interstisyel

pnémoni, deskuame interstisyel pnémoni, organize
pnémoni, diffiiz alveoler hasar, nodiiler lezyonlar vb.)
hem de altta yatan KDH’ya baglh olarak degismekte-
dir. Bu hastaliklarin tamisi belirli kriterlere gore kon-
maktadir; bunlarin birgogunda ne yazik ki akciger
tutulumu tam kriterlerinin icersinde yer almamakta-
dur. Ayrica bu hastaliklar birlikte (overlap) olabilmek-
tedir. Akciger tutulumu kollajen doku hastaliklarinin
seyrinde sik goriilse de mevcut patolojik gériinim in-
feksiyonlar, ilag toksisitesi ve diger nedenlere de bagh
olabilir®®. Bu grup hastalarda sik olan ilag toksisitesi
ve enfeksiyonlar gibi tedaviyle iligkili komplikasyon-
larin gelismesi durumunda klinik tabloyu agiklamak
daha da zor olabilir. Her ne kadar akciger grafisi pul-
moner tutulumun aragtirilmasi ve takibinde kullanili-
yor olsa bile, yitksek rezoliisyonlu akciger tomografisi
(HRCT) KDH'da akciger tutulumu hakkinda ek bil-
giler saglayabilir ve akcigerdeki tutulumunun ayiria
tanisinda 6zellikle yararh olmaktadir®. KDH'da ak-
ciger tutulumunun yeterince aragtirilmas: hastaligin

tedavisi ve prognozunu degerlendirmek i¢in olduk¢a
6nemlidir. Cunku erken tedavi hastaligin diizelmesi-
ne yol acabilir®.

KDH'da akciger tutulumunun tamisi konulmadan
once radyolog tedaviyle ilgili komplikasyonlar1 ve
firsatq1 enfeksiyon ihtimalini dislamalidir. flagla il-
gili pnémonitisin dogru tanisim koymak klinik ve
histopatolojik bulgular nonspesifik oldugundan ¢ogu
zaman kolay olmayabilir. Bundan dolay: hastanin ¢ok
ila¢ kullaniyor olmas: ve altta interstisyel hastalik ol-
masi veya birlikte infeksiyon olmasi karigikliga sebep
olabilir. Radyolojik bulgularin kliniko-patolojik bul-
gularla korelasyonu gereklidir®.

iINTERSTiISYEL AKCiGER HASTALIGI

KDH degisik paternde IAH ile birlikte olabilir. Bunlar;
Usual interstisyel pnémoni (UIP), nonspesifik inters-
tisyel pnomoni (NSIP), kriptojenik organize pnémoni
(COP), diffiiz alveoler hasar (DAH) ve lenfositik in-
terstisyel pnémoni (LIP)'dir (Tablo 1)®.

Non-spesifik interstisyel pnomoni (NSIP)

KDHda IAH"1n en sik histolopatolojik sekli NSIP ol-
dugu gorilmiistir. NSIP’nin patolojik tanis: iki aga-
mada olur; birincisi NSIP’nin karakteristik histolopa-
tolojik bulgularinin bilinmesi, ikincisi de diger IAH'1n
dislanmasidir®. NSIP'de degisik derecede interstisyel
inflamasyon ve fibrozis ile genis bir histopatolojik
bulgular1 kapsamaktadir™ ®. NSIP, histopatolojik
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KVH UIP NSIP cop LIP DAD Hemoraji Havayolu
RA +++ ++ ++ + + - +++

SSc + +++ + - + - -

PM/DM + +++ +++ - ++ - -

SS + ++ - ++ + - +

MBDH + ++ + - - - -

SLE + ++ + + ++ +++ -

4 no lu kaynaktan uyarlanmistr.

olarak selliller NSIP (fibrotik kompenent olmadan
inflamasyonun oldugu) ve fibrotik NSIP (fibrotik
bulgularin daha belirgin oldugu) olarak iki alt gruba
ayrilmaktadir. Fibrotik NSIP ve UIP arasindaki en
6nemli 6zellik NSIP’de bu histopatolojik bulgularin
gecici benzerligidir®.

NSIP genellikle alt loblarda ve ¢ogunlukla bilateral
ve simetrik tutulumla karakterizedir. HRCT’de en sik
gorilen bulgu buzlu cam opasiteleri ve hemen daima
fibrotik NSIP’li hastalarda olan traksiyon bronsiekta-
zi veya brongiolektazidir ($ekil 1). Bu hastalarda ge-
nellikle subplevral korunmus alanlar da gériilebilir®.
Ayrica konsolidasyon alanlari ve bal petegi de buluna-
bilir. Bu bulgular NSIP’de UIP’den daha az gorilmek-
tedir. Alt lob voliim kayb: fibrotik NSIP’li hastalarin
akcigerinde pulmoner fibrozisin diger bulgulariyla be-
raber siklikla goriilmektedir. Selliler ve fibrotik NSIP
akciger bulgular siklikla birliktedir; bu iki tip arasin-
da ayirim yapacak hicbir giivenilir inceleme yoktur?.

Her ne kadar NSIP’in prognozu genellikle UIP’den
daha iyi olsa da yine de mortalite riski tagimaktadir.
Hastalarin yaklagik %20’si tanidan sonra 5 yil i¢inde
olirler ©. Selliller NSIP’li hastalar fibrotik NSIPlilere
gore daha iyi prognoza sahiptirler. KDH olan hasta-
larda interstisyel pnémonitisin prognozu idiyopatik
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interstisyel akciger (IPF) hastalig1 olanlara gére daha
daha iyi oldugu goriilmugtiir™ *?. Bu farklihigin sebebi
KDH'da NSIPnin daha sik gériilmesine baglanmak-
tadir. Buna karsilik UIP idiyopatik hastalif1 olanlarda
daha siktir. KDH olup da NSIP gelisen hastalar arasin-
da mortalite orani idiyopatik NSIP’li hastalara benzer-
se de bu konuda kesin bir bilgi yoktur®®.

Bronsiolitis obliterans organize pnémoni (BOOP)

Diger adiyla kriptojenik organize pnémoni (COP) ilk
defa Davidson ve arkadaglar1®® tarafindan tanimlan-
migtir. Patolojisinde alveoler duktuslara ve nadiren
respiratuar brongiollere uzanan hava alanlarinda
bag dokusunun bulunmasiyla karakterizedir. Ayni
patolojik patern Eppler ve arkadaglan®® tarafindan
bronsiolitis obliterans organize pnémoni olarak isim-
lendirilen hastalikta da bulunmugtur. BOOP degisik
kollajen doku hastaliklarinda ve daha ¢ok RA'da tespit
edilmigtir. Japonya'da yapilan 29 hastay: kapsayan bir
calismada hastalarin 5’inde RA tespit edilmistir®.

Klinik bulgular nonspesifik olup 6kstriik, dispne ve
fizik muayenede rallerden olugmaktadwr. Olgularin
%30’unda hastalik baglamadan énce flu-like semptom-
lar bulunmakta ve cogu hastada hastalik siiresi 3 aydan



Sekil 2. RA’da obliteratif brongiolitis ve akciger fibrozisi.
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Sekil 3. HRCT; Bilateral alt zonlarda mikroskopik
bal petegi goriiniimii (SSk).

daha az siirmektedir®™. BOOP’lu hastalarda akciger
grafisi nonspesifiktir ve periferde yama tarzinda, asi-
ner veya lineer opasiteler goériilebilir ($ekil 2). Solunum
Fonksiyon Testinde (SFT) restriktif patern, bronkoalve-
oler lavaj (BAL) lenfositik alveolit ve karbonmonoksit
diffiizyon tetkikinde (DLCO) azalma gériilebilir®®.

BOOP’un klinik bulgular1 nonspesifik oldugundan
infeksiyon ihtimali diglanmalidir @" . Antibiyotik
tedavisi ilk planda diisiiniilmelidir®”. Hastalik kli-
nik olarak ilerlerse akciger biyopsisi yapilmali ve tanm
kesinlestigi zaman steroid tedavisi dagtuntlmelidir.
Obliteratif brongolitin histopatolojik olarak iki alt
grubu vardir: BOOP’un klinik bulgulariyla birlikte
olan proliferatif bronsiolit ve obliteratif brongiolitin
klinik bulgulariyla birlikte olan konstriktif brongio-
1it®®, Proliferatif bronsiolit daha ¢ok alveollerde bu-
lunan fibroblastlar, matriks mukopolisakkaritler ve
inflamatuar infiltratlarla karakterize nonspesifik bir
reaksiyondur. Konstriktif brongiolit inflamatuar bir

infiltrattan bazen total tikanmaya kadar giden prog-
ressif konsentrik fibrozise kadar degisebilir. Bu degi-
siklikler diiz kas hiperplazisi, brongektazi ve brong
duvarinda fibrozis ile birliktedir®® 2%,

BOOP’un klinik tams1 proliferatif brongioliti gésteren
histolojiyle desteklenmelidir. BOOP olgularinin %901
RA ile birliktedir®® 2%, RA'da genellikle eklem bulgula-

r1 BOOP’dan 6nce goriiliir.

SISTEMiK SKLEROZ

Sistemik skleroz (SSk) inflamasyon, vaskiiler hasar ve
fibrozisden olusan patofizyolojik bulgularla karakte-
rize etiyolojisi bilinmeyen kronik multisistemik oto-
immiin bir hastaliktir. Kadinlarda daha sik gorilir
(K/E=4-8/1). Gorillme sikhig1 45-64 yaslar arasinda
pik yapar®®. SSk’li hastalar cilt tutulumunun yaygin-
ligina gore iki alt gruba ayrilir. Bu hastalarda organ
tutulumu, otoantikor profili ve yagam stireleri de de-
gismektedir.

Pulmoner tutulum SSk’l hastalarda siktir ve en sik olarak
IAH ve pulmoner arteryel hipertansiyona yol aan pul-
moner vaskiiler hastalik goriiliir. Pulmoner tutulumun
Kklinik bulgular nefes darhig: olup 6nce egzersiz daha son-
ra da istirahat dispnesi seklinde gelisir. Hastalarda kuru

(22)

oksiiriik, atipik gogiis agrisy, halsizlik de gérilebilir

interstisyel Akciger Hastahgr

IAH sistemik sklerozda (SSc) en sik goriilen akciger
tutulumudur. IAH hem yaygin cilt tutulumlu hem de
siurl cilt tutulumlu sistemik sklerozda geligebilir.
Otopside hastalarin %70-80’inde patolojik degisik-
likler tespit edilmektedir. Pulmoner fibrozisin hizh
seyretmesi nadirdir. Pulmoner semptomlar nadiren
sistemik sklerozdan énce de goriilebilir®. Hastalarin
buyiik cogunlugunda semptomlar yavas ilerlemekte-
dir. Bununla birlikte dispne, pulmoner fibrozis bulgu-
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Sekil 4. Sistemik sklerozda NSIP paterni.

lar1 olmasa da gériilebilir. Fizik muayenede en sik tes-
pit edilen bulgu her iki akciger bazallerinde duyulan
krepitan rallerdir. Pulmoner fibrozis éncelikle akciger
bazal kisimlarda gelisir ve akcigerin 2/3 kisimlarina
kadar ilerler (Sekil 3). SSk'da IAH insidansi %25-65
arasinda degismektedir. Yakin zamanda HRCT ile ya-
pilan calismalarda akciger grafisi normal olan bir¢cok
hastada HRCT’de {AH varlig tespit edilmistir® 2.

HRCT’nin kullanimi, SSk’'nin tanisinda ézellikle de
IAH'In erken déneminin tespit edimesi radyolojik
gorintiniin énemini arttirmistir. Interstisyel pno-
monin en sik kargilagilan paterni NSIP'dir (Sekil 4).
Ancak UIP’de sik goriilebilir. NSIP’li hastalar genellik-
le UIP’den daha iyi prognoza sahip olmakla beraber
fibrotik NSIP’in UIP’den ayirt edilmesi zor olabilir®.

SSk’l1 hastalarda yapilan fizyolojik caligmalarda; azal-
mus total akciger kapasitesi (TLC), vital kapasite (VC)
ve/forse vital kapasite (FVC) ve CO diffizyonunda
azalma tespit edilmigtir. Gizli akciger hasar1 pulmo-
ner fonksiyon testleri normal hastalarda da goriile-
bilir®. Wells ve arkadaglar’nin®” yaptig1 calismada;
CO diffuzyon testi altin standart olan HRCT ile kiyas-
landiginda IAH1in yayginligim gosteren en iyi indeks
oldugu gosterilmistir. flginctir, IAH olan sistemik sk-
lerozlu hastalar IPFlilere gére daha iyi bir yasam sii-
resine sahiptirler (5 yilda %85 & %50)?®. Anti-Scl-70
IAH gelisimiyle korelasyon gésterir ve diffaz cilt tutu-
lumlu hastalarda daha sik gérilmektedir. Anti-sent-
romer antikor simirh cilt tutulumlu sklerodermali
hastalarda ve pulmoner vaskiiler hastaligi olanlarda
daha siktir®.

Patoloji

Sistemik sklerozda goriillen pulmoner fibrozis morfo-
lojik olarak IPF'den ayirt edilemez. Erken degisiklikler
interstisiyel 6dem ve genisleme ve alveol duvarinda
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inflamatuar reaksiyon ve birlikte fibroblast proliferas-
yonuna bagh olarak mononiikleer hiicre ve nétrofille-
rin birikiminden olugur. SSk'da alveolit aktif alveoler
makrofaj, lenfosit, nétrofil ve eozinofillerin birikimiyle
karakterizedir. IAH’li SSk’l1 hastalarda kontrollere oran-
la daha fazla oranda nétrofil ve eozinofil vardir®® 3D,

SSk’l1 biitiin hastalarda belli araliklarla yapilan HRCT
takiplerinde tedaviden sonra bile dizelmeyen buzlu
cam opasiteleri gorilebilir. Bundan dolay1 bu buzlu
cam opasiteleri genellikle inflamasyon olmayip fibro-
zis varligim akla getirmektedir®?.

SSKk’l1 hastalarda IAH tedavisinde oral siklofosfamid
ve digitk doz prednizolon kombinasyonu ile teda-
vinin etkili olduguna dair veriler vardir. Fakat uzun
stre kullamldiginda hemorajik sistit ve malign has-
talik gibi riskleri bulunmaktadir® 9. SSk KDH olan
hastalar arasinda en yiksek mortalite oranina sahip-
tir ve IAH ile birlikte pulmoner arteryel hipertansiyon
en énemli 6lim sebebidir®.

Romatoid artrit

RA toplumun %1-2’sini etkileyen ve en sik goriilen
KDH'diwr. Kadinlarda 3 kat daha siktir. En sik 25-50
yaslar arasinda gorulir. RA’li hastalarin yarisindan
fazlasinda eklem dis1 tutulum vardir. Akciger tutulu-
mu RA'l hastalarin infeksiyondan sonra en sik ikinci
(%18) 6liim nedenidir®®.

Toyosima ve arkadaglar1 ®” 1246 RA’'l1 hastaya yapi-
lan nekropside akciger tutulumu (%18) infeksiyon-
lardan (%27) sonra ikinci en sik 6liim nedeni olarak
bulmuslardir. 1961'de Culdowics ve arkadaglar1 ©® ilk
“romatoid akcigerini” sadece klinik olarak degil aym
zamanda hem spirometrik hem de histolojik bulgu-
larla agikladilar.

RA’l1 hastalar arasinda klinik olarak interstisiyel ak-
ciger hastaliginin prevalansi yaklasik %5dir®?. In-
terstisiyel akciger hastaligi paterni NSIP, UIP, COP ve
follikiler bronsiolit gibi farkh sekillerde olabilir. RA’h
hastalarda diger KDH’h hastalardan farkl olarak UIP
daha siktir?,

interstisyel akciger tutulumu

Akciger grafisinin degerlendirilmesiyle akciger tutulumu
hastalarin (%1-5) oraninda tespit edilebilmektedir®"
42 Buna karsilik SFT, spirometri ve CO diffiizyon testi
birlikte degerlendirildigi zaman hastalarin %40inda
restriktif degisiklikler tespit edilmektedir®?. Cervan-
tes-Peres ve ark. ¥ akciger biyopsisi yapilan hastalarin
%80’inde histolojik olarak interstisiyel akciger hastah-
gimin bulgularim tespit etmiglerdir. HRCT ¢ektirilmesi
akciger tutulumunun tam ihtimalini arttirabilir®.

RA'da pulmoner fibrozisin klinik bulgusu IPF'deki bul-
gulara benzemektedir“®. Olgularin %90'inda eklem
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Sekil 5. RA’da UIP. a and b, Koronal and axial HRCT; Bazallerde daha fazla olan retikiiler degisiklikler ve
bal petegi goriinimii.

tutulumu akciger tutulumundan énce gorulir. RA'da
pulmoner fibrozis seropozitif nodiler hastalig1 olan
50-60 yaslarindaki erkeklerde daha siktir. RA'da pul-
moner fibrozisin klasik radyolojik gériintiisii bazaller-
de retikiiler, retikiilonodiiler veya bal petegi seklinde
olur“?.

Sistematik solunum fonksiyon testleri hastalarin
%41’inde diffuzyon kapasitesinde bir azalmay: gos-
termis ve bunlarin da %50’sinde akciger biyopsisinde
lenfoid infiltratlarla birlikte fibrozis tespit edilmis-
tir®®. Pléropulmoner tutulum prevalans: erkeklerde
ve sigara icenlerde belirgin olarak arttig: tespit edil-
mistir®. Subkutan nodiiller yiksek titrede romatoid
faktor veya antintkleer antikorlarin birlikteligi be-
lirgin risk faktéra olarak dusiinilmektedir. Bununla
beraber [AH insidansinin eklem tutulumuyla ilgisinin
olmadig: gérilmiigtiir®®. Akciger tutulumu olan has-
talarin yaklagik %90'inda IAH gelismesinden 6nce
artrit bulgular: vardir. Akciger hastaliginin ortalama
baglama yag1 5. veya 6. dekadlardur.

Klinik bulgular nonspesifik olup artan efor dispnesi
ve kuru o6kstiriik en sik karsilagilan semptomlardir.
Muayenede hastalarin cogunda akcigerin her iki bazal
kisimlarinda krepitan raller tespit edilir®.

Akciger grafisi erken fibrozisli hastalarda normal ola-
bilir. Erken asiner paterni genellikle alt lobda belirgin
olan retikilo-nodiiler infiltratlar takip eder. Son do-
nem fibrozise ilerlemesi durumunda klasik bal pete-
gi gorunumu gelisir. Birlikte plevral effiizyon siktir.
Radyolojik infiltratlarin yayginlig ile histolojik veri-
ler arasinda hig bir korelasyon yoktur®?.

HRCT, IAH degerlendirmesinde akciger grafisinden
daha duyarhdir ve daha erken tani konmasina imkan
saglar. Fibrozis diginda bronglarda kalinlagma ve di-

latasyon birlikteligi RA icin olduk¢a anlamhdir. HR-
CT’de buzlu cam opasiteleri, bazal bal petegi, traksi-
yon bronsiektazi ve amfizem gibi bulgular gériilir®.
Akciger grafisi normal olan 29 RA hastasimin 17’sinde
HRCT ile interstisiyel pnémonitis tepit edilmistir. Bu
nedenle HRCT, IAH risk faktorleri veya akciger gra-
fisinde minoér degisiklik olan bitin RA hastalarinda
yapilmalidir®®.

UIP’l1 hastalarda en sik gériilen radyolojik bulgular alt
loblarda yerlesen bal petegi kistleri ve siklikla perife-
rik retikiiler opasiteler ve alt lobda voliim kaybidir®.
Tipik CT bulgulars; retikiiler opasiteler ve bal petegi
kistleridir; Bunlar siklikla traksiyon bronsiektaziler
ve brongiolektazilerdir (Sekil 5). Buzlu cam opasite-
leri goriilebilir fakat bunlar NSIP’ye gore daha azdir.
Bu durum mimari yapinin bozulmasi ve lober volim
kayb: ilerlemis hastalarda goriilar®.

Patoloji

RAda gorillen JAH'daki histolojik bulgular klasik ola-
rak IPF de dahil olmak tizere diger hastaliklardan ayirt
edilemez. Lezyonlarin erken hiicresel infiltratlardan
son dénem bal petegine devam ettigi gériilmektedir.
Bu hastalarda hizh klinik seyir, ilerleyici hava yolu
obstriksiyonu ve siklikla tedaviye cevapsizlik gézlen-
mistir. Histolojik bulgular hafif brongioler inflamas-
yondan tam tikanmaya yol acan progresif konsentrik
fibrozise kadar degismektedir®®.

Anormal akciger grafisi ve/veya solunum fonksiyon
testleri ile tanimlanan klinik IAH'l hastalarda genellik-
le nétrofilik alveolit bulunur. BAL sivisinda nétrofillerin
oranu CO diffiizyonun azalmas ile dogru orantili bulun-
mugstur®. Subklinik lenfositik alveolit, akciger grafisi
ve solunum fonksiyon testi normal olan hastalarin
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yaklagik 1/3’tinde tespit edilmigtir. Subklinik alveolitin
prognostik énemi bilinmemektedir®®.

RA’l1 pulmoner fibrozisli hastalarin SFT lerinde azal-
mis akciger volimi, artmig FEV1/FVC ve azalmig CO
diffiizyonu ile restriktif bir patern saptamir. U yiiz
kirk iki hastayr kapsayan bir ¢alismada interstisyel
akciger tutulumu ile birlikte sigaranin SFT’deki de-
gismenin esas nedeni oldugu gésterilmistir®. Sonu¢
olarak BAL RA'l her hastada ve interstisiyel akciger
hastaliginda gerekli degildir. Her ne kadar IPF ve ro-
matoid interstisiyel fibrozis ayn1 histopatolojik 6zel-
lige sahip ise de lenfosit hakimiyeti, damar duvar1 ve
solunum yollariyla ilgili lenfoid hiperplazi ve romato-
id nodiiller RA i¢in karakteristiktir“?.

Romatoid pulmoner fibrozisin patogenezi hem RA ile
hem de RAdan bagimsiz faktérlerle iligkilidir. Sigara
kullanimi ve baz: o-1-antitripsin izotipleri RA'dan ba-
gimsiz faktérlerdir®?.

Obliteratif brongiolit RA'nin bir komplikasyonu ola-
rak tarif edilmigtir. Tipik CT gériinimi; ekspiratuar
CT’de dagmik hava hapsi alanlariyla mozaik pater-
nidir. Birlikte hafif bronsiyal dilatasyon siklikla go-
rilar®®. Follikiller bronsiolit benign bir durum olup
RA’l1 hastalardan alinan akciger biyopsi 6rneklerinde
siklikla rastlanmaktadir. Histolojik olarak peribron-
siyal lenfatik folikiillerin belirgin hiperplazisi ile ka-
rakterizedir. HRCT de multipl kiiciitk nodiiller siklikla
buzlu cam alanlan gérilar®.

Brongiolitis obliterans organize pnémoni

Patolojik caligmalarda RA'l1 hastalardan alinan 40 ak-
ciger biyopsisinden 6’sina BOOP tanis1 konmugtur.
Bu hastalarda radyografide retikiilonoduler lezyonlar
goriiliir ve bu yoniiyle de IPF'den ayirt edilemez. Buna
kargilik idiopatik BOOP'da akciger grafisinde yama
tarzinda alveoler infiltratlar gérilir. Hastaligin seyri
hizla solunum yetmezligine gidecek kadar agir olabi-
1ir®. Kollajen doku hastalig ile birlikte gérillen BO-
OP’un prognozu bir ¢aligmada idiopatik vakalardan
biraz daha iyi gérilmiistir. Bununla birlikte bircok
vakamin kortikosteroide iyi cevap verdigi gorilmiig-
tir®. Ayrica BOOP’lu RA hastalari IPF'den daha iyi
bir prognoza sahiptir ©.

Tedavi

Bircok caligmada [PFye kiyasla RA'da goriilen IAH
akciger fonksiyonlarinda daha yavag bozulmayla bir-
likte daha iyi bir prognoza sahiptir . Beg yillik ya-
sam stresi %39 olarak bulunmustur. Spontan remis-
yona giren bir ka¢ olgu bildirilmistir®. Tam tersine
immiinsipressif tedavi ve plazmaferez uygulanmasi-
na ragmen fulminan olgular da bildirilmistir. [PF'de
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oldugu gibi BALda lenfositoz (>%11) tedaviye ceva-
bin etkili olacagim gésterirken alveoler notrofili kotu
prognozu gosterir. Bununla birlikte tedavi sirasinda
kotii alveoler nétrofilinin uzun siire devam etmesi
klinik kotillesmeyle ayni anlamda degildir. Hiicresel
inflamatuar lezyonlarin (hiicresel interstisyel pnémo-
ni, DIP, lenfoid hiperplazi) tedaviyle duzeldigi gorul-
mistir®,

RA'l1 IAH olan hastalarin optimal tedavisi heniiz net
degildir. Kortikosteroidler siklikla primer IPF’de kul-
lamldig: gibi uygulanir. Baslangi¢ tedavisi genellikle
Img/kg/giin olup 6-8 hafta kullandiktan sonra klinik
ve SFT’deki diizelmeye gére doz azaltilarak devam
edilir. Kortikosteroid tedavisinin sonuglarinin ol-
dukea degisik oldugu gérilmistir®. Objektif cevap
oram1 %44 bulunmustur. {lk etapta tedaviye cevap
alinirsa uzun siire devam edilebilir. Kontrolsuz ¢alig-
malarda metotreksat, azatioprin ve siklofosfamid tek
basina veya kortikosteroidlerle kombine olarak kul-
lanilmistir®?. Alveoler nétrofili ve/veya eozinofili ol-
masi durumunda siklofosfamide steroidden daha iyi
cevap alindig: gérilmiigtir. Steroidlere yetersiz cevap
durumunda alternatif olarak imminsiipresif tedavi
yapilmalidir®®.

RA tedavisinde kullanilan degisik ilaglar akcigerde
hastaliga yol acabilir. Ornegin, altin tuzlar ve peni-
sillamin kullanimina bagh olarak diffiiz alveoler hasar
ve obliteratif bronsiolit gelisebilir®®. Pnomonitis ge-
nellikle metotreksat (MTX) tedavisi sirasinda kiimii-
latif doz olugsmadan gelisir. Tedavide kullanilan ilag-
lara baglh akciger hastalig: gelisen hastalarda gelisen
nefes darhig, oksiiriik ve ates gibi semptomlar birkac¢
hafta siirebilir. Tan1 diger muhtemel sebeplerin 6zel-
likle firsatqi enfeksiyonlar ve interstisyel pnémoninin
diglanmasiyla konmaktadir®.

St Clair ve arkadaglar1® hastalarin %3.1'inde MTX ilig-
kili pnémonitis tespit etmiglerdir. MTX iligkili pnémo-
nitis'in klinik bulgulan spesifik degildir®. Akut veya
subakut baglangich kuru 6ksiiriik, dispne, ates ve din-
lemekle rallerin bulunmas: olduk¢a énemlidir. Akciger
grafisi normal olabilir veya yaygin interstisiyel ve/veya
asiner tutulum gériilebilir® . Dolayistyla MTX iligkili
pnoémonitis i¢cin patogonomonik olabilecek hi¢bir klinik
veya laboratuar bulgusu yoktur. Bundan dolay1 MTX
iligkili pnémonitis MTX kullanan ve akciger semptom-
lar1 olan her hastada dugsiinilmelidir. MTX iligkili pné-
monitis tanis infeksiyon, romatoid akcigeri, ilaca bagh
pnémonitis gibi diger akciger hastahiklar1 dislandiktan
sonra konulmalidir®. BAL, bakteriyel bir enfeksiyon
ve pnomosistis karini infeksiyonu disinildigi zaman
yapimalidir. MTX iligkili pnémonitiste histolojik degi-
siklikler nonspesifiktir. MTX iligkili pnémonitis’in me-
kanizmas: bilinmemektedir. Hastalik stiresi ile MTX kul-
lanim stiresi, haftalik doz veya total doz arasinda higbir
korelasyon yoktur®®.



Sekil 6. Romatoid artrit’li hastada Metotreksat

toksisitesi. HRCT; bazallerde buzlu cam ve
retikiiler degisiklikler.

A

Bu hastalarda HRCT'de sentrlobuler nodiillerle yama
tarzinda buzlu cam opasiteleri ve lenfadenopati tespit
edilir (Sekil 6). Tedavi olarak alinan ilaglarin kesilmesi
ve yiiksek doz steroid kullanim genellikle yeterlidir®”.

Tedavi yaklasimlar ve Metotreksat'a bagh gelisen
pnémonitis

Yiiksek doz steroidler bazi hastalarda etkili olmaktadir.
Bazi hastalarda da yiiksek doz steroid hastahg kontrol
altina alir ancak doz azaltilinca reaktivasyon geligebi-
lir. Ugtincii grup hastada yiiksek doz steroid kullanimi
hastaligin aktivasyonunu baskilamaz. Son iki grupta
immiinstipresif tedavi erken dénemde eklenmelidir®.
Agresif tedaviyi gerektiren klinik tablo varsa pulse me-
tilprednizolon baglanir ve oral prednizolonla devam
edilir. Aym1 zamanda immiinsiipresif olarak azatioprin
distinilmelidir. IPF'nin tedavisinde steroid ile azatiop-
rinin etkili oldugu gosterilmigtir. Hem riski hem de yan
etkileri siklofosfamidden daha azdir. Azatioprinin et-
kisiz oldugu durumlarda veya yan etkileri gelistiginde
siklofosfamid kullanilmalidir®®.

SISTEMiK LUPUS ERITEMATOZUS

Sistemik lupus eritematozus (SLE) etiyolojisi bilinme-
yen 6zellikle eklem, seroz zarlar, deri, bérek ve beyni
etkileyen sistemik otoimmiin bir hastaliktir. Hasta-
larin %901 kadin olup siyahlarda daha siktir™. An-
ti-niikleer antikor (ANA), Anti-dsDNA ve Anti-Smith
basta olmak tizere otoantikorlar hastahigin tanisinda
énemli yere sahiptirler™.

Akut lupus pndomonitis ve alveoler hemoraji

Akut pnémonitis nadir bir tutulum olup SLE’li has-
talarin %14 inde rapor edilmistir; Akut pénomonitis
gelisen hastalarin yarisinda hastaligin ilk bulgusu-

Sar1 RA.

dur™. Akut lupus pnémonitis infeksiyéz neden ol-
madan ani ates yitkselmesiyle seyreden pnémonik bir
tablodur. Akut lupus pnémonitisi vakalarinda akut
baslayan ates, dispne, 6kstiriik, yan agris1 ve arteriyel
hipoksi bulgu ve semptomlar: gorilur. Akciger grafi-
sinde daha ¢ok alt loblarda yer yer konsolide alanlar
ve buzlu cam opasiteleri gériiliir; vakalarin yarisinda
plérezi de vardir ™. Histopatolojik bulgular icersinde
diffuz alveoler hasar ve alveoler kanama ve kapiller
inflamasyon ile birlikte olan veya olmayan hiicresel
infiltrath nekroz ve hiyalin membranlar bulunmak-
tadir. Akut lupus pnémonitisi nadir gorildiginden
infeksiyon, kanama gibi diger infiltrasyon nedenleri
ayricl tanuda akilda bulundurulmalidir®.

Her ne kadar sistemik lupus eritematozusda (SLE)
akciger tutulumu sik olsa da kronik pulmoner fibro-
zis gelisimi nadirdir. SLE'de daha sik goriilen akciger
bulgular1 akut lupus pnémonitis ve/veya alveoler he-
morajidir™. Alveoler hemoraji hafifden agir klinik
tablolara kadar degisir ve BAL ¢aligmalarinda siklik-
la hemosiderin iceren makrofajlar gérular. Hastada
dispne, tagikardi, 6ksiiriik, ates, ploretik agr1 ve bazen
hemoptizi gelisebilir. Akciger grafisinde tipik olarak
daha ¢ok alt zonlarda tek veya iki tarafli yama tarzin-
da konsolide alanlar gorulir. Hastalarda bu bulgularla
birlikte plevral efiizyon veya atelektazi olabilir™.

Tedavi

Tedavide yogun bakim ve yiiksek doz kortikosteroid
kullanilmaktadir. Mortalite %50’ye kadar ¢ikabilmek-
tedir™. Matthay ve arkadaglar1”® akut lupus pnémo-
nitisinden %50 mortalite orani bildirmiglerdir. Kor-
tikosteroidler, immunsipresif ilaglar ve plazmaferez
kiicitk ve kontrolsiiz serilerde akut IAH'in tedavisinde
kullanilmistir. flaglarin tedavide oldukga etkili oldugu
gorilmistir™. SLE'li hastalarda gelisen birka¢ adet
BOOP bildirimi vardir ve bir otopsi serisinde vakala-
rin %20 dolayinda organize pnémoni tespit edilmis-
tir™.

IAH SLE’nin nadir bulgusudur. Ortalama semptoma-
tik IAH prevalans1 %3 dolaylarindadir®. Semptom-
larin baglangiar vakalarin ¢ogunda sinsidir. SLE'de
biyopsi sonuclarina gére bircok IAH paterni tarif
edilmis olup en sik gorilleni NSIP'dir™. SLE'de 1AH
tedavisinde kortikosteroid ve/veya immiinsiipressif
ilaglarin olumlu etkisi plasebo kontrollii ¢caligmalarda
bulunamamigtir™.

Diffiiz alveoler hemoraji nadirdir ve agir seyreder.
SLEde prevalansi %2-5,4 arasinda degismektedir®.
Semptomlar arasinda dispne, ates, kanl balgamla bir-
likte okstiriik ve nadiren belirgin hemoptizi bulunur.
En sik goriilen rayolojik bulgu her iki hemitoraksda
konsolidasyon, buzlu cam opasiteleri ve septal kalin-

lagmadir (Sekil 7).
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Sekil 7. SLE’de rekiirren pulmoner hemoraji. a; HRCT pulmoner hemoraji ile birlikte. b; HRCT 1 yil
sonraki goriintii

Semptomlarin ani baglamasi, akciger grafisinde veya
CT’de diffiiz alveoler opasitelerin tespit edilmesi ve
hemoptizili veya hemoptizi olmadan serum hemoglo-
bin diizeyinde azalma olan bir hastada diffiiz alveoler
hemoraji olabilecegi akla gelmelidir. Enfeksiyonu dig-
lamak ve taniy1 desteklemek icin bronkoskopi yapil-
malidir. Aspire edilen sivinin devamli ve artarak kanh
olmas: diffiuz alveoler hemoraji tanisini destekler
niteliktedir. Diffuz alveoler hemoraji tamis1 yaklagik
%50 mortalite oraniyla kétii prognozu gésterir®.

POLiMiYOZiT/DERMATOMIYOZIT

Polimiyozit/Dermatomiyozit (PM/DM) heterojen bir
grup olan kas hastaliklari icersinde en sik goriilen inf-
lamatuar miyopatilerdir. PM haftalar/aylar icersinde
proksimal kaslarda gii¢stizlikle ortaya ¢ikan suba-
kut miyopati seklinde gelisir. DM miyopatiden énce
veya birlikte goriilen karakteristik deri bulgulariyla
PM'den ayirt edilebilir®.

Akciger PM/DM'de en sik tutulan organdir. Pulmo-
ner tutulum hastalarin %40dan fazlasinda goriiliir
ve énemli morbidite ve mortaliteye neden olur®V.
Pulmoner tutulum belirgin kas tutulumu olmayan
hastalarda da goriilebilir®?. Parankimal akciger tutu-
lumuna ek olarak pulmoner arteriyel hipertansiyon
ve nadir fakat 6liimciil olabilen pulmoner kapillaritis
ile beraber diffiiz alveoler hemoraji de goriilebilir®®.

Dermatomiyozit/Polimiyozit'de (DM/PM) akciger
fibrozisinin klinik, radyolojik veya fonksiyonel bul-
gular1 siklikla goriliir. Retrospektif ¢alismada 1AH
DM/PM olgularinin %5 ve %9'unda bulundu®’. DM/
PM’de akciger tutulumu olgularin %33’iinde kas veya
deri bulgularindan 6nce gelisebilmektedir. Kas ve deri
tutulumunun yayginhk ve siddetiyle IAH gelismesi
arasinda hi¢ bir korelasyon yoktur. Klinik bulgu 3 ki-
sima ayrilabilir: 1) IAH nadiren hizh bir sekilde akut
ates, dispne ve Hamman-Rich sendromuna benzer
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akcigerde infiltratlarla izl bir ilerleme gosterebilir.
2) Hastalarin akcigerde radyolojik degisikliklerle ya-
vas ilerleyen dispnesi olabilir. 3) Baz1 hastalarda hi¢
bir semptom olmamakla beraber anormal radyografi
ve/veya SET bulgular1 vardir. Akciger grafisinde en sik
bilateral bazal infiltratlar vardir fakat biyopsi ile tes-
pit edilen IAH’l1 hastalarda normal olabilir. HRCT’de
plevral diizensizlik, buzlu cam gériintiisii ve yama tar-
zinda konsolidasyon goriiliir (Sekil 8)®.

Kreatinin kinaz artig1 veya kas hastaliginin giddeti ile
IAH gelisimi arasinda hicbir iligki yoktur. Her ne ka-
dar bazi hastalarda anti-Jo-1 negatif olup IAH olsa da
Jo-1 antijeni DM/PM'de IAH iligkili bir marker olarak
bildirilmigtir®®,

Interstisyel akciger hastaligi (IAH) PM/DM'de %5-65
arasinda degisen oranlarda goriilen bir akciger tutulu-
mudur. IAH 6nemli bir prognostik faktordiir ve hayati
tehdit eden komplikasyonlara sebep olabilir. Miyozit
iligkili IAH PM/DM tanisindan 6nce veya birlikte veya
tanidan sonra gelisebilir®. {AH olan 36 hastalik bir
caligmada; hastalarin %58’inde kronik bir seyirle,
%25’i semptompsuz ve %17’sinde akut solunum yet-
mezligi ile gelmistir. IAH tanis1 kondugunda hastala-
rin %42’sinde birlikte deri ve kas hastaligi bulgulan
varken hastalarin %19’una énceden PM/DM tanisi
konmugtur®. Hastalarda en sik dispne sonra da 6k-
siriik gorilmustir. Akut IAH en sik ézellikle amiyo-
patik DM olmak tizere DM'de gériilmektedir. Isve¢’te
yapilan prospektif bir calismada; 2,5 yillik periyotta
17 yeni PM/DM hastasiin 11’inde (%65) IAH tespit
edilmistir. Bunlarin %18’inde subklinik IAH bulun-
mustur®. DM'de diffiiz alveoler hasar birlikte olabilir
ve tedaviye direncli ve ilerleyici olabilir®. Baglangicta
eklem tutulumu, anti-Jo-1 pozitifligi ve yashilik PM/
DM’li hastalarda IAH gelisme ihtimalini arttirmakta-
dir®. Kore'de yapilan retrospektif bir caligmada 72
PM/DM’li hastada Hamman-Rich benzeri bulgulari,
amiyopatik DM ve FVC’si %60'dan asag1 olan hasta-



Sar1 RA.

Sekil 8. Dermatomiyozit tanis1 olan bir hastada diffiiz alveoler hasar (DAD)/Organize pnémoni olgusu.
A-B; yaygin buzlu cam alanlari ile birlikte yogun konsolide alanlar. C-D; Tedaviden 2 ay sonraki goriintii.
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larin kétii prognoza sahip oldugu tespit edilmigtir®?.
Ayrica Anti-sentetaz antikoru pozitif olan hastalarda
birlikte Anti-Ro/SS-A antikorlarinin olmas: duru-
munda daha siddetli ve ilerleyici IAH gorillmiistar®?.
Diger bir ¢alismada da baglangicta BAL'da nétrofilik
alveolit bulunmasi kéti prognoz isareti olarak deger-
lendirilmistir®. Miyozitte rapor edilen en sik histo-
lojik alt grup NSIP'dir® ®. LIP ise nadir goriiltr®.

PM/DM’li hastalarda IAH gériilme sikligi kullanilan
metoda ve Anti-JO-1 antikor pozitifligine bagh olarak
%5-30 arasinda degismektedir®®. PM/DM’li hasta-
larda dért major hastalik paterni olabilir; Kriptojenik
organize pnémoni (COP), UIP, NSIP ve diffiiz alveo-
ler hasar. En sik goriileni NSIP ve COP’dur®; her iki
patern siklikla aymi hastada gorular. Diger kollajen
doku hastaliklarinda oldugu gibi IAH miyozitten énce
geligebilir. COP’un tipik radyografik bulgusu genellik-
le ¢ift tarafli gorilen alveoler opasitelerdir. HRCT’de
ozellikle alt zonlarda cift tarafli yama tarzinda kon-
solidasyon alanlari, siklikla triangiler veya poligonal
sekilde olan genellikle periferde subplevral bélgede
gorilirler®.

Baslangicta bu konsolidasyon alanlar1 sadece birkag
cm iken zamanla genisleyebilir ve yer degistirebilir.
Onlar biyiik nodiil veya hava bronkogramlar iceren
kitleler seklinde olabilirler®®. Birlikte buzlu cam opa-
siteleri siktir. HRCT’de fokal bir buzlu cam opasiteyi

cevreleyen kresentrik veya halka bi¢iminde opasiteler
olabilir (Sekil 9, 10).

Tedavi

Kortikosteroidler akciger tutulumunun é6zellikle
de akut baslayan ates, dispne ve akut inflamatuar
IAH seyrini degistirmede etkili oldugu disiinil-
mektedir®. PM/DM iligkili UIP’i hastalar BO-
OP’lu hastalara oranla daha kétii prognoza sahip-
tirler (5 yillik sag kalim %33’tiir)°®. DM/PM’de
BAL alveoler inflamasyonu degerlendirmede uy-
gun bir yéntemdir. Buna gére BAL'da alveolit tespit
edilmesi alt solunum yollarinin akut inflamasyonu
ve ilerlemis [AH ile birliktedir®®, IAH tedavisinde
immiunstpressif ia¢larin etkili olduguna dair ¢ok
az bilgi mevcuttur.

Hatron ve arkadaslari® DM/PM iligkili IAH olan
3 olguda erken dénemde yapilan kortikosteroid (1-
2mg/kg/guin) ve siklofosfamid (2mg/kg/giin) tedavi-
sine iyi cevap verdigini gosterdiler. Notrofil/eozinofil
alveolitli hastalarda yitksek oranda IAH gelismesi ris-
ki tasidig1 gosterilmistir. Bu hastalar erken tedavi ve
dikkatli takip edilmelidir. Kétii prognostik faktérler
arasinda yaghlik, kisa hastalik siiresi, disfaji ve tedavi-
nin etkili olmamasi sayilabilir®®®.
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SJOGREN SENDROMU

Sjogren sendromu (SS) primer ve sekonder olmak tizere
iki grupta incelenir. Sekonder SS basta RA, SLE ve SSk
olmak tizere KDH hastaliklariyla birlikte goriiliir. Primer
Sjogren sendromu (SS) genel popiilasyonun %0.1'ini ve
yash niifusun %3’tnii etkiler. K/E oram 9/1 olup 40-50
yaslarinda gérillir®™?. Hastalarda géz kurulugu, agiz
kurulugu ve 1/3 vakada tubulo-interstisyel, nérolojik ve
vaskiilit-raynoud fenomeni gibi vaskiiler bozukluklarla
karakterize ekstra-glandiiler bulgular gorilir®®.

Bu hastalik en sik tikritk ve gézyas: bezlerinde ve
solunum yollarinda olmak iizere degisik organlarda
B lenfosit infiltrasyonu ile karakterizedir. Alt solu-
num yollarinda kuruluga bagh kronik éksurik, efor
dispnesi ve rekiiren brongit goriiliir®®®.

Klinik olarak belirgin {AH primer Sjégren sendromu-
nun seyrinde nadirdir. 343 hastalik buyuk bir seride
Strimlan®%® gosterdi ki bircok hastada tek bir tip

Sekil 9. Belirgin traksiyon brongektazi ile birlikte
bazallerde belirgin konsolide alanlar.

pulmoner lezyon gorilmemistir. Sjogren sendromu
otoimmiin hastaliklarla lenfoproliferatif hastaliklara
arsinda bir kavsaktir. Bundan dolay:1 IAH lenfositik
pnoémonitis (psédolenfoma ve malign lenfoma) ve
pulmoner fibrozisi kapsayabilir®°”.

Pulmoner fibrozis olduk¢a nadirdir. Histopatolojik
degisiklikler iyi bilinmemektedir. 12 hastalik bir ca-
lismada akciger lezyonlar follikiiler bronsiolitten len-
foid interstisiyel pnémonitise ve fibrozise kadar degi-
siyordu®®®. Diger bir calismada 343 hastanin 13’tinde
(%3) histopatolojik bulgular tespit edildi. ki olguda
pulmoner fibrozis, ¢ olguda lenfositik interstisiyel
pnémoni, 3 olguda malign lenfoma, bir olguda psé-
dolenfoma, bir olguda amiloidoz ve dért olguda bron-
kopnémoniyi iceren lezyonlar tespit edilmigtir®®®. Ya-
kin zamanda yapilan calismada birka¢ BOOP olgusu
ve iki olguda diffiz panbrongiolit rapor edilmigtir®®®.

Lenfositik pnémonitis genellikle bilinenden daha
yiitksek orandadir. Hatro ve arkadaglari®® 29 primer
Sjogren sendromu ve 21 saglikh kontrol hastasinda
yaptiklar1 calismada; Sjégren sendromlu hastalarda
lenfosit ve nétrofil oraninda artis tespit ettiler. Eozi-
nofil oraninda hig bir farklilik bulamadilar.

IAH 6zellikle primer SS’de olmak iizere SS’de sik gorii-
liir ve degisik histolojik paternlerde olabilir (LIP, NSIP,
UIP, COP, pnémonitis, brongiolit, veya diffiz inters-
tisyel amiloidoz)®®. LIP’l hastalarin akciger grafisin-
de esas olarak alt loblarda yerlesim gésteren genellik-
le retikiilonodiiler bir patern mevcuttur®™?, HRCT'de
buzlu cam opasiteleri, nodiiller, interlobiiler septa
kalinlagmas: ve kistler bulunur (Sekil 11). Konsoli-
dasyon ve bal petegi kistler daha az siklikta gorilar®.
Kistler de folikiiler brongiolitle birlikte bulunabilir ve
muhtemelen lenfositik duvar infiltrasyonu sonucu
brongiol titkanmasina baglidir™'?.

Lenfositik interstisyel pnémonitis akcigerde benign
bir lenfoproliferasyonu, fakat bazi hastalarda pre-

Sekil 10. Polimiyozitte OP ve NSIP. (a) fokal konsolide ve hafif bronsiektazili sag alt lobda buzlu cam
alanlar. (b) Bir y1l sonra traksiyon brongektazi ile birlikte her iki bazalde retikiiler goriiniim.
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Sekil 11. $S’li hastada lenfositik interstisyel
pnomoni.

Sekil 12. Miks bag doku hastaliginda NSIP ve
bronsektazi. Bazal buzlu cam alanlar1.

Sekil 13. Miks bag doku hastalig: olan 52 yaginda
bir hastada NSIP. HRCT’de akciger alt loblarda
retikiiler degisiklikler ve periferde buzlu cam
opasiteleri goriinmektedir.

malign bir durumu yansittigr disiinilmektedir®™®.
Histolojik olarak olgun lenfositler, plazma hiicreleri

ve diger lenforetikiiler elemanlarin interstisyel biri-

Sar1 RA.

kimiyle karakterizedir. Siklikla folikiler lezyonlari ile
birliktedir. Low-grade lenfoma potansiyel olarak pre-
malign durum olup dogal seyri oldukca degigiktir™®.

Sjogren sendromunda imminsiipresif ilaglarin etkili
olduguna dair ¢ok az bilgi vardir™®. Steroidler ve si-
totoksik ilaglar ekstraglandiiler tutulumlu hastalarda
kullamlabilir ve hastalarin yaklagik yarisinda etkilidir.
Klorambusil baz1 hastalarda dramatik ve tam cevap
sagladigi rapor edilmistir. Buna karsihik lenfositik
pnémonitis veya psédolenfomali baz: hastalar yogun
kemoterapiye ragmen lenfomaya déniigebilir®®.

MiKS BAG DOKU HASTALIGI

Pulmoner tutulum miks bag doku hastalikli (MBDH)
hastalarin %20-85’inde rapor edilmistir®”. MBDH
olan hastalarm [AH1n klinik bulgusu skleroderma-
daki bulgulara benzemektedir; genellikle fibrozisin
derecesi skleroderma bulgular: 6n planda olan hasta-
larda daha siddetli oldugu gérilmiistiir™®. MBDH'da
HRCT'de en sik gériilen patern NSIP'dir (Sekil 12). Bal
petegi, konsolidasyon ve sentrilobiiler nodiiller daha
az goriilmektedir. Buzlu cam goriintisi en sik gorii-
len parankim tutulumudur (Sekil 13).

MBDH'da IAHin patolojik bulgular1 [PFye benze-
mektedir. Burada lenfositler, plazma hiicreleri ve tip
3 kollajen ile alveoler septal infiltrasyon gériilmekte-
dir™®. Hastalarin SFT’lerinde ve akciger grafisinde
degisiklik sik olup %67’sinde CO diffizyon testinde
bozulma ve %50’sinde restriktif tipte solunum fonk-
siyon bozuklugu rapor edilmistir®®. CO diffiizyon
testi MBDH’da pulmoner fonksiyon bozuklugunu de-
gerlendirmede en sensitif parametredir. Kortikoste-
roidler ve klorambusil ve siklofosfamid gibi sitotoksik
ilaglar akut inflamatuar durumlarda etkili oldugu da-
siiniilmektedir. Sullivan ve arkadaglar1**” 34 MBDH
hastasinda prospektif bir ¢alisma yapmislar ve hasta-
larin 2/3ande yeterli cevap almiglardir. Ancak bagka
bir ¢alismada steroidlere ve immunsiipresif ilaclara
cevap alimamamigtir®™®. Siirpriz bir sekilde baz1 has-
talarda nonsteroid antiinflamatuar ilaglarla akciger-
deki opasitelerin kayboldugu gorilmustir.
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