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OZET

Diffiiz Interstisyel (veya parankimal) akciger hastaliklar: akcigerlerde bilateral anormal opasitelerle iligkili oksii-
riik ve/veya nefes darligina neden olan durumlart kapsayan genel bir terimdir, 200'den fazla farkh hastaligin bu-
lundugu ¢ok biiyiik bir hastalik grubudur. Bu hastaliklarin klinik ve radyolojik tanist zordur, seyri degiskendir ve
ilerleyicidir. Klinik bulgular ¢ok farkliik gostermekle birlikte genellikle cogu olguda ilerleyici dispne, nonprodiik-
tif oksiiriik ve konstitiisyonel semptomlar gozlenmektedir. Difftiz parankimal akciger hastaliklar: simdiye kadar
pek ¢cok kez simflandirilmistir. En son olarak ATS/ERS 2013 revizyonu, 2002 ATS/ERS raporunu giincellemek
ve yeni bir idiyopatik interstisyel fibrozis stmflandirmasi gelistirmek amactyla yapilmigtir. Bu kilavuz, tek bagina
bir belge olarak tasarlanmamigtir ve orijinal 2002 stflamasina ek olarak kullamlmahdir. Yeni simiflandirmaya
gore Idiyopatik interstisyel pnomoniler (IIP) major, nadir ve simflandirilamayan olarak gruplandirilmislardir.
Yeni siniflandirmada majér [IP’ler olan IPE, NSIP, RB-IAH, DIP. COP ve AIP aynen korunmustur. Kriptojenik
fibrozan alveolit terimi kaldinlmistir. Nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP) ayr1 bir klinik antite olarak kabul
edilmektedir. Lenfoid interstisyel pnomoni (LIP) “Nadir idiyopatik interstisyel pnémoniler” grubuna dahil edil-
mistir. Aymi gruba yeni tammlanan Idiyopatik pléroparankimal fibroelastozis de (PPFE) ilave edilmistir.
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Diffiiz Parankimal Akciger Hastaliklarinin Simflandirlmast ve Klinik Bulgulari /
The Classification of Diffuse Paranchymal Lung Diseases and Their Clinical Findings

SUMMARY

Diffuse interstitial (or paranchymal) lung diseases is a general term that involves coughs related to bilateral ab-
normal opposites in lungs and/or cause respiratory insufficiency and it is a wide disease group that consists more
than 200 different diseases. The clinical and radiologic diagnosis of these diseases are hard since their progress
is changing and advancing. Although their clinical findings do not show many changes, in most of the facts ad-
vancing dyspnea, nonproductive cough and constitutional symptoms are frequently observed. Since today diffuse
paranchymal lung diseases have been classified many times. Lastly it was done to update ATS/ERS 2013 revi-
sion, 2002 ATS/ERS report and to improve a new classification of idiopathic interstitial fibrosis. This guidebook
was not designed as a single document and it should be used in addition to original 2002 classification. According
to new classification idiopathic interstitial pneumonia (IIP) were grouped as major, rare and unclassified. In new
classification major IIPs such as IPE, NSIP. RB-IAH, DIP. COP and AIP were protected as the same. The term of
criptogenic fibrosis alveolitis was removed. Nonspecific interstitial pneumonia (NSIP) is accepted as a different
clinical entity. Lenfoid interstitial pneumonia (LIP) is involved into “Rare idiopathic interstitial pneumoniaa”

group. Also idiopathic pleuroparanchymal fibroelastosis (PPFE) is added to this group.

Key Words: Diffuse interstitial lung diseases, classification, clinical signs

GiRisS

“Diffiiz interstisyel akciger hastaliklar” (DIAH) bila-
teral anormal opasitelerle iligkili 6ksuiritk ve/veya ne-
fes darligina neden olan hastaliklari kapsayan genel
bir terimdir®. Bu hastlik grubuna “Diffiiz parankimal
akciger hastaliklar1”da denilmektedir. Esas olarak tu-
tulan alan alveoller ile pulmoner kapiller alan arasin-
da kalan parankim oldugu i¢in bu terim kullanilmak-
tadir. Diffiiz interstisyel (veya parankimal) akciger
hastaliklar1 200°'den fazla farkh hastalhigin bulundugu
cok bityiik bir hastalik grubudur®. Hastah@in prog-
resyonu akcigerde bozulmug gaz alig-verisi ve skarlag-
mayla sonuglanir®.

DIFFUZ PARANKIMAL AKCiGER HASTALIKLARININ
SINIFLANDIRILMASI

Difftiz parankimal akciger hastaliklar: simdiye kadar
pek cok kez simiflandirilmigtir. Genellikle bu simiflan-
dirmalarda klinik, etyolojik ve histopatolojik 6zellik-
ler incelenerek simiflandirmalar yapilmaya caligilmig-
tir. Gintumiizde klinik davranig, histopatolojik patern
ve radyolojik gériiniime gore alternatif simflandirma-
lar da yapilmaktadur.

Ik olarak Averill Liebow idiyopatik interstisyel pno-
monileri ({TP) klinik ve histolojik olarak ayr1 gruplara
ayirmada morfolojik ézelliklerin kullamigh oldugu fik-
rine 6nciiliik etmistir. Bes paternden olusan IiP’ler icin
Usual interstisyel pnémoni (UIP), Bronsiolit obliterans
interstisyel pnémoni ve diffiiz alveoler hasar, Deskua-
matif interstisyel pnémoni (DIP), Lenfositik interstis-
yel pnémoni (LIP) ve Dev hiicreli interstisyel pnomoni
(GIP) seklinde bes grup énermislerdir (Tablo 1)@,

Dev hiicreli interstisyel pnémoni (GIP) ve Bronsioli-
tis obliterans interstisyel pnémoni ve alveoler hasar
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sonraki siniflama gsemalarinda kaybolurken Usual in-
terstisyel pnémoni ve Deskuamatif interstisyel pno-
moni énemli histolojik gruplar olarak gintumiizdeki
siiflandirmalarda da devam etmektedir.

Katzenstein ve Myers [iP’lerin simflandirilmas: icin
histopatolojik kriterler ve énemli ayirt ettirici 6zel-
likler kullanilmas: gerektigini belirtmislerdir. Bu ayirt
ettirici 6zellikler; inflamasyon ve fibrozisin gecici hete-
rojenligi, inflamasyonun derecesi, fibroblastik prolife-
rasyonun yayginhg, intraalveoler makrofaj birikiminin
yayginhgi ve bal petegi veya hyalin membran varhigidir.
Buna gore Idiyopatik intersitisyel pnomonileri Usual
interstisyel pnémoni (UIP), Deskuamatif interstisyel
pnémoni (DIP), Respiratuvar bronsiyolit interstisyel
akciger hastaligi (RB-ILD), Akut interstisyel pnémoni
(AIP), Nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP) olarak
gruplandirmiglardir (Tablo 2). Miiller ve Colby de ben-
zer bir gruplandirma énermislerdir (Tablo 3)®.

Tium diffiiz parankimal akciger hastaliklarini kapsa-
yan sistematik siniflandirmalar da yapilmigtir. Crystal
ve arkadaglan® tarafinca yapilan simiflandirma diffiiz
parankimal akciger hastaliklarini etyolojisi bilinen ve
etyolojisi bilinmeyen olarak iki baglik altinda gruplan-
dirmugtir. Bu siniflandirma klinik olarak faydali, pra-
tikte kolay ve kullanighdir. Etyolojisi bilinmeyen IAH,
tam [AH larinin %65’idir. Bu hastaliklar siklikla ak-
cigerle siirhidir, idiyopatik pulmoner fibrozis ve sis-
temik hastaliklarin akciger tutulumu olan sarkoidozis
ve konnektif doku hastaliklar1 bu gruptadir (Tablo 4).

Diffiiz parankimal akciger hastaliklar1 simiflandirma-
s1 zaman i¢inde gelistirilerek American Thoracic So-
ciety/European Respiratory Society (ATS/ERS) 2002
uzlasi simiflandirmasi olusturulmustur. Interstisyel
akciger hastalif terimi yerine hasar alaninin primer
olarak parankim oldugunu vurgulamak ve agirhikh
olarak solunum yollar1 ve kan damarlarini etkileyen



pulmoner durumlardan Diffuz parankimal akciger
hastaliklarimi (DPAH) ayirt etmek icin “Diffiiz paran-
(DPAH) terimi getirilmigtir®.

.«

kimal akciger hastalig1

Tablo 1. Liebow 1975?,

Usual interstisyel pnomoni (UTP)

Bronsiolit obliterans interstisyel pnémoni
ve diffiiz alveoler hasar

Deskuamatif interstisyel pnomoni (DIP)

Lenfositik interstisyel pnomoni (LIP)

Dev hiicreli interstisyel pnémoni (GIP)

Tablo 2. Katzenstein ve Myers (1997)©.

Usual interstisyel pnémoni (UIP)

Deskuamatif interstisyel pnomoni( DIP)

Respiratuvar bronsgiyolit interstisyel akciger hastalig:
(RB-ILD)

Akut interstisyel pnomoni (AIP)

Nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP)

Tablo 3. Miiller ve Colby 1997®.

Usual interstisyel pnomoni

Deskuamatif interstisyel pnémoni

Bronsiyolitis obliterans organize pnomoni

Akut interstisyel pnémoni

Nonspesifik interstisyel pnémoni

Tablo 4. Crystal ve ark. 1981%.

Etyolojisi bilinen IAH

Darilmaz Yiice G.

American Thoracic Society / European Respiratory
Society uzlas: raporu DPAH tamnis: i¢in radyolog, kli-
nisyen ve patolog fikir birligine dayali multidisipliner
bir yaklagim énermektedir®. Kilavuza gére bu hasta-
liklar 4 kategoride siniflandirilmigtir (Tablo 5)©©.

- Bilinen bir nedenle iligkili DPAH
(6rnegin, ilaglar, bag dokusu hastaliklar1 ve mes-
leki/cevresel etkenler)

- Granillomatéz DPAH (6rnegin Sarkoidoz)
- Idiyopatik interstisyel pnémoniler ({iP)

- Diger sik ve nadir durumlar
(6rnegin, Lenfanjiyoleimiyomatozis, Pulmoner
Langerhans hiicreli histiyositozis, Pulmoner al-
veoler proteinozis ve Eozinofilik pnémoni)

American Thoracic Society/European Respiratory
Society (ATS/ERS) 2002 uzlas1 raporunda Idiyopatik
interstisyel pnémonilerin histopatolojik siniflandir-
masi da guncellegtirilerek:

- Idiyopatik pulmoner fibrozis (UIP)
- Deskuamatif interstisyel pnémoni (DiP)

- Respiratuvar bronsiyolit interstisyel akciger has-
taligi (RB-ILD)

- Lenfoid interstisyel pnomoni (LIP)
- Kriptojenik organize pnémoni (KOP)
- Akut interstisyel pnomoni (AIP)

- Nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP)
olmak iizere yedi klinikopatolojik grup tanimlan-
migtir (Tablo 6).

Etyolojisi bilinmeyen IAH

hastaliklara

- Inhale ajanlar, inorganik toz, gazlara bagh interstisyel akciger

- Idiyopatik interstisyel pnomoniler:
(IPE, NSIB, DIP/RB-ILD, KOP, AiP)

+ Organik materyallere bagh interstisyel akciger hastaliklar

« Sarkoidozis

« Hipersensitivite Pnomonisi

« Kollajen vaskiiler hastaliklara bagl IAH

« llaclara bagh IAH (antimikrobiyal ve kemoterapotik ilaglar) + Anjitis ve graniilomatozis

« Infeksiyonlara bagh IAH (bakteriyel, fungal, viral, protozoal) | « Eozinofilik pnémoniler

- Radyasyona bagh IAH « Histiyositozis X

+ Neoplazi « Langerhans hiicreli graniillomatozis

« Lenfanjitis karsinomatoza

« Herediter ve familyal bozukluklar (Tiberoskleroz)

» Sistemik toksik ajanlar (6rnegin; paraquat)

+ Depo hastaliklari

» Transplantasyon rejeksiyonu

+ Amiloidozis, Alveoler proteinozis

» Diger organ hastaliklar1: Hepatit, Siroz, Sol kalp yetmezligi,
Kronik tiremi, Inflamatuvar barsak hastaliklan
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Histopatolojik olarak tanimlanan {iP ler arasinda net
bir ayrim yapilmistir. IPF'de tipik UIP histolojik pa-
terni, fibroblastik odak bulunmasi (akut fibroblast ve
kollajen depolanmasinin oldugu alanlar), bal petegi gé-
rinamii tipiktir. NSIP’de hafif ve orta dereceli kronik
interstisyel inflamasyon, tip 2 pnémosit hiperplazisi,
Hemotaksilen eozin boyast ile akciger yapisinin kaybol-
musg gorilmesi, graniillom olmamasi 6nemlidir. KOP'da
Organize pnémoni tablosu, distal havayollarinda int-
raluminal organize fibrozis varlig: tipiktir. RB-IAH'da
uniform tutulmus akciger parankiminde respiratuvar
bronsiyoller, alveol kanallar icinde kahverengi makro-
fajlarin birikimi ve bronsiyolosentrik dagilim karakte-
ristiktir. DiP'de alveollerde kahverenkli makrofajlarin
diffiiz ve uniform birikimi, alveoler septalarin hafif ve
orta derecede fibrotik kalinlagmasi, hafif interstisyel
kronik inflamasyon (lenfoid agregatlar) bulunurken
fibroblastik odak yoktur. DIP bronsiyolosentrik tutu-
lum olmamasi ile RB-TAH'dan ayrilir. LiP de ilgili alan-
larda interstisyel infiltrasyon, alveoler septal dagilim
bulunurken, infiltratlar1 gogunlukla T lenfositleri, plaz-
ma hiicreleri ve makrofajlar olusturur, lenfoid hiperp-
lazi (MALT hiperplazi), germinal merkez iceren lenfoid
follikiiller mevcuttur. AiP’de hyalin membranlar anah-
tar bulgudur diger {{P’den ayrimi saglar®3 7.

Radyolojik olarak [PF'de periferal, subplevral, bazal
bolgelerde retikiiler, bal petegi, traksiyon brongiekta-
zisi, yapisal bozulmalar; NSiP'de periferal, subplevral,
bazal simetrik buzlu cam dansitesi, irregiiler cizgiler,
konsolidasyonlar; KOPde subplevral/peribronsiyal
yamal konsolidasyonlar ve/veya nodiiller; AIP'de dif-
fiiz konsolidasyon ve buzlu cam dansitesi; RB-IAH'da
diffiz brongiyal duvar kalinlagmasi, sentrilobiiler
nodiiller, yamali buzlu cam opasiteleri; LiP'de diffiiz
sentrilobiiler nodiiller, buzlu cam gériintimii, bronko-
vaskiiler kalinlagma, ince duvarh kistler gézlenirken;
DiP’de alt zon tutulumu cogu periferal agirlikli buzlu
cam gérinimi ve retikiiler ¢cizgilenmeler izlenir ®.

DIP, NSIP, RB-IAH'da daha iyi sagkalim beklentisi var-
ken UiP'nin 5 yillik sag kaliminin %20 oldugu belir-
tilmistir®. AIP hizli kétiillesme ve mekanik ventilatér
ihtiyaci ile diger 1P'den ayrilir ©.

2011’den 6nce tam majér ve minér kriterlere dayali
idi, ancak bu kriterler kanita dayal degildi, tam kri-
terleri American Thoracic Society, European Respi-
ratory Society, Japanese Respiratory Society, Latin
American Thoracic Association oybirligi ile modifiye
edilmigtir ®.

2013 yilinda ATS/ERS revizyonu 2002 raporunu giin-
cellestirmek ve yeni bir Idiyopatik interstisyel fibrozis
siniflandirmasigelistirmek amaciyla olugturulmustur,
2004 ve 2011 yillar1 arasinda [iP hakkindaki tiim
klinik yaymnlarin %75’inin kullanildig: ek bir rapor
niteligindedir. Son 10 yildaki yeni bilgiler 1s131nda
hazirlanmigtir. Bu kilavuz, tek bagina bir belge olarak
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Tablo 5. American Thoracic Society / European
Respiratory Society (ATS/ERS) Diffiiz Parankimal

Akciger Hastaliklar: 2002 Uzlag: Simflandirmasi®.

Bilinen bir nedenle iliskili DPAH
(6rnegin; ilaclar, bag dokusu hastaliklar1 ve mesleki /
cevresel etkenler)

Grantilomatéz DPAH (6rnegin; Sarkoidoz)

Idiyopatik interstisyel pnémoniler ({IP)

Digersik ve nadir durumlar

(6rnegin; lenfanjiyoleimiyomatozis, Pulmoner
Langerhans hiicreli histiyositozis, Pulmoner alveoler
proteinozis ve Eozinofilik pnémoni)

Tablo 6. American Thoracic Society / European
Respiratory Society (ATS/ERS). idiyopatik

Interstisyel Akciger Hastahklar1 2002 Uzlas:
Simflandirmasi®.

Idiyopatik pulmoner fibrozis (UIP)

Deskuamatif interstisyel pnomoni (DIP)

Respiratuvar bronsiyolit interstisyel akciger hastalig:
(RB-ILD)

Lenfoid interstisyel pnémoni (LIP)

Kriptojenik organize pnémoni (KOP)

Akut interstisyel pnémoni (AP)

Nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP)

tasarlanmamustir ve orijinal 2002 1IP siniflamasina ek
olarak kullanilmalidir. Bu revizyonda 6zel 6nem veri-
len birka¢ énemli konu olmugtur ©:

1. idiyopatik nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP)
artik belirli bir kliniko patolojik antite olarak kabul
edilmektedir. End-stage fibrozise ilerleme gésteren
hastalarin incelendigi birka¢ ¢aligmanin 6éne siirdagi
gibi klinik seyrin son derece heterojen oldugu belirgin
hale gelmistir.

2. Kombine amfizem ve interstisyel fibrozis hastalari-
nin da dahil oldugu sigara ile iligkili interstisyel akci-
ger hastalif tizerine yeni bilgiler toplanmigtir. Klinik
uygulamada, Respiratuvar bronsiyolit-interstisyel ak-
ciger hastalig: klinik, gériintileme 6zellikleri (buzlu
cam opasiteler ve sentrilobiiler nodiiller) ve bronko-
alveoler lavajda sigara icenlerin makrofajlar1 (smo-
ker’s macrophages) bulunmas: ve lenfositoz yoklugu
ile sigara icenlerde cerrahi akciger biyopsisi olmadan
teghis edilebilmektedir.

3. Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) dogal progresyo-
nu; uzun siire stabil kalan, daha hizh ilerleyis goste-
ren, ve hala akut alevlenmeye yenik diisen bazi hasta-
larda heterojen olarak kabul edilir.



4. Akut alevlenme iyi tamimlanmigtir ve kronik fibro-
zisle seyreden i{P’lerde (IPF ve NSIP) meydana geldigi
kabul edilmektedir.

5. 1iP’li baz1 hastalari akciger hasarmin karigik pater-
ninden dolay: siiflandirmak zordur.

6. [iP’li hastalar1 siniflandirmak ve tedavi etmek icin
klinik bir algoritma gelistirmenin ihtiya¢ oldugu ka-
bul edilmektedir. Bu 6zellikle yiksek ¢ozunurlukli
bilgisayarl tomografi tanisal olmadig1 ve biyopsi ye-
terli olmadiginda uygulanabilir.

7. Pléroparankimal fibroelastozis genellikle idiyopa-
tik, spesifik nadir bir antite olarak kabul edilmekte-
dir. Diger daha az iyi tanmimlanmus histolojik paternler
brongiyolosentrik inflamasyon ve fibrozisdir.

8. Molekiiler belirtegler tam yaklagimlarini geligtir-
mek icin umut vaat etmektedir. Bu belirtecler prognoz
ve farkli tedavilere yanit1 6ngérmede yararh olabilir.
Genetik ve molekiiler caligmalarin birlesmesi IiP tan1
ve simiflandirilmasi yaklagiminda devrim yapabilir.

[iP siniflandirmasinin revizyonunda, ana égeler ko-
runmustur. Ancak, baz1 énemli degisiklikler yapilmisg-
tir (Tablo 7)©10:

- Klinik terim olarak idiyopatik pulmoner fibrozis
(IPF) korunarak Kriptojenik fibrozan alveolit te-
rimi kaldirilmigtir.

- ldiyopatik nonspesifik interstisyel pnémoni
(NSIP) artik “gecici” teriminin kaldirlmas: ile
ayr1 bir klinik antite olarak kabul edilmektedir.

- Lenfoid interstisyel pnémoni (LiP) sik sik bas-
ka hastaliklarin varhiginda ve nadiren idiyopatik
formda gozlenmektedir. Onceden LIP oldugu
diigtiniilen pek ¢ok durumun simdilerde selliiler
NSIP oldugu distniilmektedir. Bu nedenle giin-

Tablo 7. Idiyopatik Interstisyel Pnomoniler

Giincellenmis 2013 ATS/ERS Smiflandirmas1®.

Majér idiyopatik interstisyel pnomoniler

Idiyopatik pulmoner fibrozis

Idiyopatik nonspesifik interstisyel pnomoni

Respiratuvar bronsiyolit-intersitisyel akciger hastalig

Deskuamatif interstisyel pnémoni

Kriptojenik organize pnémoni

Akut interstisyel pnémoni

Nadir idiyopatik interstisyel pnémoniler

Idiyopatik lenfoid interstisyel pnémoni

Idiyopatik pléroparankimal fibroelastozis

Siiflandinlamayan idiyopatik interstisyel pnémoniler

Darilmaz Yiice G.

cellenmis siniflamada LiP “Nadir idiyopatik in-
terstisyel pnémoniler” grubuna dahil edilmigtir.
Ayni gruba [diyopatik pléroparankimal fibroelas-
tozis de (PPFE) ilave edilmistir. Bu durum plevra
ve subplevral akciger parankiminin fibrozisi ile
karakterizedir.

- Major IiP’lerin nadir iiP’ler ve simiflandirilama-
yan olgulardan ayrimi yapilmigtur.

- Akut fibrinoz ve organize pnémoni (AFOP) ve
bronsiyolosentrik dagilimla birlikte olan inters-
tisyel pnémonin nadir histolojik paternleri ta-
nimlanmigtir.

- Major [IP’ler

1. Kronik fibrozan olanlar (IPF ve NSIP),

2. Sigara ile iligkili olanlar; Respiratuar bronsiyolit-in-
terstisyel akciger hastaligi (RB-IAH) ve Deskuamatif
interstisyel pnémoni (DIiP)

3. Akut/subakut {{P’ler; Kriptojenik organize pnémo-
ni (KOP) ve akut interstisyel pnémoni (AIP)

seklinde gruplara ayrilmistir.
- Klinik hastalik davranig siniflamasi énerilmigtir.

- 1iP’lerin molekiiler ve genetik 6zellikleri gozden
gecirilmigtir.

- Multidisipliner yaklagim IIP tanisinda “altin
standart” olarak énerilmigtir.

[iP siniflandirmasinda bagka bir tamamlayic1 yakla-
sim da hastalik davramgina gére simiflandirmadur.
Onemli avantaji; klinisyenler icin kolay olmasi ve
hastalik heterojenitesini kabul etmesidir. Ana sinirla-
yiast ise; hastalarin prognoz ve yénetiminde énemli
olabilen etyoloji ile ilgili potansiyel olarak énemli ay-
rintilar1 gérmezden gelmesidir.

Hastalik Davranis Paternlerine Gore Simiflandirma (10):

- Reverzibl ve kendini sinirlayici (6rnegin, RB-iAH)

- Progresyon riskinin reverzibl olmasi (6rnegin,
selliller NSIP ve baz: fibrotik NSiP, DiP ve KOP)

- Stabil ve rezidiiel hastalik (6rnegin, baz: fibrotik
NSiP)

- Progresif, irreverzibl hastalik (6rnegin baz fibro-
tik NSIP)

- Progresif ve tedaviye ragmen irreverzibl hastalik
(6rnegin, IPF ve baz: fibrotik NSIiP)

Tamisal agamada kolaylik saglayabilecek bronkoalve-
olar lavaj swvis1 6zellikleri, radyolojik patern ve histo-
patolojik ozelliklere gére yapilan simiflandirmalar da
pratikte uygulanabilir ve kolaydir.
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Maijor intersitisyel akciger hastaliklarinin
bronkoalveolar lavaj sivisi 6zelliklerine gére
siniflandinlmasi (2):

Notrofilik patern:
IPF, Kollajen/vaskiiler hastalik, Asbest, AIP

Lenfositik patern:

Sarkoidoz, Hipersensitivite pnémonisi, Silikoz

Eozinofilik patern:

(Kronik) eozinofilik pnémoni, Churg Strauss sendro-
mu, Hipereozinofilik sendrom

Kansik hiicreli:
BOOP/OP, Kollajen/vaskiiler hastalik, DIP

Anormal makrofaj morfolojisi:

Hipersensitivite pnémonisi, Alveoler proteinozis, RB-
LD, Alveoler hemoraji

Interstisyel akciger hastaligi olan hastanin tami sii-
recinde yitksek ¢ozinirliklu bilgisayarl tomografi-
belirgin olarak faydalidir. Tomografide 4 ayr1 patern
gozlenebilir. Radyolojik paterne goére simiflandirma
yapilmasi ayiric1 tanida énemlidir.

Diffiiz akciger hastahiklarinin radyolojik paterne
gore simflandinlmasi (11):

1) Artmig atteniiasyon (Buzlu cam dansitesi veya
konsolidasyon)

Odem, infeksiyon, aspirasyon, hipersensitivite pnémo-
nisi, ila¢ reaksiyonlar1 (toksik ya da hipersensitivite),
duman ya da toksin hasari, romatizmal hastaliklarla
iligkili durumlar, idiyopatik interstisyel pnémoniler
(Nonspesifik interstisyel pnémoniler, Lenfoid inters-
tisyel pnémoniler, Deskuamatif interstisyel pnémoni-
ler), respiratuvar bronsgiyolit iligkili akciger hastalig,
lenfanjitik timorler, Wegener grantilomatozisi (hemo-
rajik varyant), Alveoler proteinozis, Amiloidozis.

2) Parankimal bozulma (fibrozis) ile birlikte
retikiilasyon

Pnémokonyozlar, kronik granilomatéz infeksiyonlar,
usual interstisyel pnémoni, romatizmal hastaliklarla
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iligkili durumlar, kronik ilag¢ reaksiyonlari, sarkoido-
zis, lenfoid interstisyel pnémoni, fibrotik nonspesifik
interstisyel pnémoni, kronik aspirasyon, kronik rad-
yasyon hasari, ilerlemis Langerhans hiicreli histiyosi-
tozis, Hermasky-Pudlak Sendromu, Erdheim-Chester
hastalig1 (non-Langerhans hiicre histiyositozisi).

3) Nodiiller (biiyiik veya kiigiik/tek veya multipl)

Karsinom ve sarkomlar, lenfoproliferatif hastaliklar,
miliyer graniilomat6z infeksiyonlar, aspirasyon bron-
siyoliti, hipersensitivite pnémonisi, pulmoner lan-
gerhans hiicreli histiyositozis, sarkoidozis, Wegener
graniilomatozisi, nekrotize sarkoidozis, silikozis ve
silikat hastalig1.

4) Mozaik patern veya kistler

Konstriktif bronsiyolitle birlikte kii¢iik hava yolu has-
taligy, vaskiilopatik hastaliklar, lenfanjiyoleimyoma-
tozis, langerhans hiicreli histiyositozis.

Diffliz akciger hastalhiklarinin histopatolojik
ozelliklere gore siniflandinimasi (11):

1. Akut akciger hasan

Diffiiz alveoler hasar (herhangi bir neden)
Infeksiyonlar

flag reaksiyonlari

Romatizmal hastaliklarla iligkili durumlar
Toksinler ve gazlarla iligkili durumlar
Akut eozinofilik pnémoni

Alveoler hemoraji sendromlar:
Transplant rejeksiyonu

idiyopatik formlar (Akut interstisyel pnémoni, akut
fibrinéz ve organize pnémoni)

2. Fibrozis

Pnémokonyozlar

Usual interstisyel pnémoni

Kronik hipersensitivite pnémonisi
Romatizmal hastaliklarla iligkili durumlar
Kronik ilag reaksiyonlar

fleri evre Sarkoidoz

Fibrotik nonspesifik interstisyel pnémoni



Kronik aspirasyon

Kronik radyasyon hasar1

flerlemis Langerhans hiicreli histiyositozis
Hermasky-Pudlak Sendromu

Erdheim-Chester hastaligi (non-Langerhans hiicre
histiyositozisi)

Idiyopatik hava yolu merkezli fibrozis

3. Selliiler infiltratlar

Hipersensitivite pnémonisi (subakut)

fla¢ reaksiyonlar:

Romatizmal hastaliklarla iligkili durumlar
Lenfoproliferatif hastaliklar

Nonspesifik interstisyel pnémoniler

Belirli enfeksiyonlar (Riketsiya, HIV, Mikoplazma)

Lenfoid interstisyel pnémoni

4. Alveoler dolum

Pulmoner 6dem
Akut bronkopnémoni
Akut eozinofilik pnémoni

Belirgin histiyositler ile siradis1 enfeksiyonlar (6rne-
gin, Rhodococcus equi)

Alveoler hemoraji

Deskuamatif interstisyel pnémoni

Respiratuvar bronsiyolit iligkili akciger hastalig:
Organize pnémoni (herhangi bir neden)
Organize pnémoni (kriptojenik )

Alveoler proteinozis

Akut fibrinéz ve organize pnémoni (kriptojenik )
Dendriform kalsifikasyon

Alveoler mikrolityazis

5. Nodiiller (kiigiik veya biiyiik, tek veya multipl)

Neoplazmlar (primer ya da metastatik)
Granillomatéz infeksiyonlar
Pnémokonyozlar (6zellikle Silika iligkili)
Aspirasyon

Nodiiler ilag reaksiyonlar: (Amiodaron)

Darilmaz Yiice G.

Sarkoidozis/Berilyozis
Langerhans hiicreli histiyositozis
Wegener graniilomatozisi
Persistan organize pnémoni
Pulmoner hyalinize graniloma
Plazma hiicreli graniiloma
Akciger infarkt

Rosai-Dorfman hastalig

6. Minimal dedgisiklikler

Pulmoner 6dem

Cok ince interstisyel infiltrasyon
Pulmoner emboli (yag embolisini de icerir)
Konstriiktif bronsiyolit

Vaskiilopatik hastaliklar

Kistik hastaliklar
Lenfanjiyoleimyomatozis

Langerhans hiicreli histiyositozis

Ornek hatas

Idiyopatik interstisyel pnomoniler sikliklarina gore;
Idiopatik pulmoner fibrozis (%47-64), Nonspesifik
interstisyel pnémoni (%14-36), Respiratuvar bronsi-
yolit iligkili interstisyel akciger hastaligi, Respiratuvar
bronsiyolit iligkili interstisyel akciger hastalig1 / des-
kuamatif interstisyel pnémoni (%10-17), Kriptojenik
organize pnémoni (%4-12), Akut interstisyel pnémo-
ni (%2) ve Lenfositik interstisyel pnémoni (%2) ola-
rak siralanabilir @2,

KLiNiK BULGULAR

Diffuz parankimal akciger hastaliklari; yiiksek has-
talik prevalansi, hastaliklarin kronik dogasi, kiiratif
tedavisinin olmamasi, morbidite ve erken mortalite
gibi nedenlerden dolay1 énemli saghk yiikiine neden
olmaktadir®™. Diffiiz parankimal akciger hastaliklar
akcigerlerin gaz degisim 6zelliklerini ve elastikiyetini
olumsuz yonde etkileyen akciger dokusu i¢cinde yaygin
patolojik degisikliklerle karakterize bir hastalik grubu-
dur. Bu hastaliklarin klinik ve radyolojik tanis: zordur,
klinik seyri degiskendir ve hastalik ilerleyicidir®.

Hastaligin baglangic yast énemlidir. Idiyopatik in-
terstisyel pnomoniler genellikle ileri yaslarda gorul-
mektedir. Idiyopatik pulmoner fibrozisde hastahik
yagt genellikle 50 yasg ve tizerindedir. Nonspesifik
interstisyel pnémoni IPF'ye gére daha erken yaslarda
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hatta ¢cocuklarda bile gézlenebilir. Kriptojenik organi-
ze pnémoni ve Akut interstisyel pnémoni her yagta
siklikla 50 yas civarinda goézlenmekteyken, Desqua-
matif interstisyel pnémoni, Respiratuvar bronsiyolit
interstisyel akciger hastaligi ve Lenfositik interstisyel
pnémoni 30-50 yaglar arasinda daha sik gézlenmek-
tedir®. Diger interstisyel akciger hastaliklar1 Sarkoi-
dozis, Langerhans hiicreli histiyositozis, Lenfanjiyo-
leimyomatozis, Pulmoner alveolar proteinozis IiP’lere
gore daha erken yaslarda ortaya ¢ikmaktadir419.

Bazi interstisyel akciger hastaliklar1 (iPF, DiP, RB-IAH,
Pnémokonyozlar) erkeklerde daha sik gozlenirken, ba-
zilar1 kadinlarda (LiP, LAM) daha sik gozlenmektedir.
Baz interstisyel akciger hastaliklarinda ise cinsiyet far-
ki yoktur (NSIP, KOP, AP, Sarkoidozis)® 417,

Sigara 6ykiist interstisyel akciger hastaliklarinin pa-
togenezinde ve hastahk progresyonunda 6nemlidir.
Sigara 6ykiisii ozellikle RB-IAH, DIP, IPF, Langerhans
hiicreli histiyositozis, ve Kombine pulmoner fibrozis ve
amfizem (CPFE) sendromunda 6nemlidir®*>®, Meslek
ve cevresel maruziyetlerin sorgulanmas: meslek hasta-
liklarina bagh interstisyel akciger hastaliklar1 ve Hiper-
sensitivite pnémonisi agisindan 6zelikle énemlidir.

Aile hikayesi baz: diffiiz parankimal akciger hasta-
liklarim1 dugtndurebilir. Bugiine kadar 100 ailede
kalitsal Usual interstisyel pnémoni saptanmigtir®.
Hermansky-Pudlak Sendromu pulmoner hastalik,
okiillokutanéz albinizm ve kanama diyatezi triadi ile
karakterize, nadir gériilen genetik diffiiz parankimal
akciger hastahgidir®.

Diffiiz parankimal akciger hastaliklarinda baglica
semptomlar nefes darhg ve oéksiruktir. Bu semp-
tomlarin siiresi her bir hastalikta farklilik gosterebilir.
Semptomlarin siiresine gore hastaliklar akut, subakut
veya kronik olarak gruplandirilabilir.

Diffiiz Parankimal Akciger Hastaliklannin Klinik
Paternleri (11)

Akut: (saatler-giinler)

Infeksiyonlar, Diffiiz alveolar hasar, Akut eozinofilik
pnoémoni, {laglarla iligkili akut hasarlar, Duman ya da
toksinlerle iligkili akut hasarlar, Romatizmal hastalik-
larla iligkili akut hasarlar, Vaskiilitler, Diffiiz alveolar
hemorajiler, Kronik hastaligin akut alevlenmeleri,
Akut interstisyel pnémoni (idiyopatik).

Subakut: (haftalar- birkag ay)

Hipersensitivite pnémonisi, Sigara iligkili hastalik-
lar, Sarkoidozis/Berilyozis, Romatizmal hastaliklarla
iligkili durumlar, flaglarla iliskili durumlar, Belirli in-
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feksiyonlar, Alveolar proteinozis, Kronik eozinofilik
pnémoni, Kriptojenik organize pnémoni, Nonspesifik
interstisyel pnémoni, Lenfoid interstisyel pnémoni.

Kronik: (birkag ay-yillar)

Romatizmal hastalikla iligkili durumlar, ilaglarla ilig-
kili durumlar, Pnémokonyozlar, Sigara iligkili hasta-
liklar, Sarkoidozis/Berilyozis, Alveolar proteinozis,
Kii¢iik havayolu hastaligi, Amiloidozis, Usual inters-
tisyel pnémoni, Nonspesifik interstisyel pnémoni.

Interstisyel akciger hastaliklarinda bagvuru semp-
tomu olarak hemoptizi de goriilebilir. Good-Pasture
sendromu, Sistemik lupus eritematozis, Antifosfoli-
pid sendromu, Wegener’s hastaligi ve Multipl myelo-
ma gibi hastaliklardan olusan diffiiz alveolar hemo-
rajide, Nekrotizan grantlom ya da kavite oldugunda
Sarkoidozda, pnémokonyozlarin pulmoner kompli-
kasyonu olarak, Behget hastaliginda, Lenfanjiyoleim-
yomatozisde, Langerhans hiicreli histiyositozisde he-
moptizi olabilir®?. Diffiiz alveolar hemorajide masif

ya da sik hemoptiziye bagh olarak anemi de gézlene-
bilmektedir .

Lenfanjiyoleimyomatozis premenapozal kadinlarda
atipik diiz kas hucrelerinin progresif proliferasyo-
nuyla karakterizedir. Dispne, oksuriik, tekrarlayan
spontan pnémotoraks, hemoptizi
Langerhans hiicreli histiyositozis de Lenfanjiyoleim-
yomatozis gibi benzer klinik ve radyolojik 6zellikle-
re sahip bir durumdur. Progresif dispne, hemoptizi,
spontan pnémotoraks ve solunum semptomlar: goz-
lenir®. En sik olarak gézlenen solunum semptomlar
dispne ve nonprodiiktif 6ksiirtktir. Ates, terleme ve
kilo kayb: gibi konstitiisyonel semptomlar olgularin
%15-20’sinde gozlenmektedir. Gogiis agris: genellikle
pnoémotoraks veya kaburga tutulumu anlamina gelir.
Pnémotoraks hastalarin yaklagik % 15’inde gorualar.
Hemoptizi akut bronsit, bronkojenik karsinom veya
aspergilloma gibi alternatif bir taniy1 dagsundarir.
Politiri ve polidipsi Diabetes inspidusu, agr iskelet
tutulumunu, cilt dékiintiileri cilt tutulumunu diigiin-
diriir®.

gorilebilir®.

Interstisyel akciger hastaligi herhangi bir konnektif
doku hastalifina eslik edebilir. Bu hastaliklar sistemik
organ tutulumu ve otoimmiin belirtilerle karakterize-
dir. Sistemik bulgular kadinlarda ve 50 yas civarinda
daha sik gézlenmektedir®@®.

- Eritema nodosum; Sarkoidozis, Behg¢et hastali-
g1, Konnektif doku hastaliklari, Histoplazmozis,
Koksidyoidomikozis

- Makiilopapiiler ras; ilacin indiikledigi interstisyel
akciger hastaliklari, Amiloidozis, Lipoidozis, Ga-
ucher’s hastalig gibi depo hastaliklari, Konnektif
doku hastaliklar



- Heliotrop ras; Dermatomiyozit, Telenjektaziler,
Skleroderma

- Albinizm; Hermansky-Pudlak Sendromu
- Kalsinozis; Dermatomyozit, Skleroderma

- Uveit; Sarkoidozis, Behget hastaligi, Ankilozan
Spondilit

- Sklerit; Sistemik vaskiilit, Sistemik lupus erite-
moatozis, Skleroderma ve Sarkoidozis

- Keratokonjonktivitis sikka; Lip
- Tikrik bezi tutulumu; LIP, Sarkoidoz

- Perikardit; Radyasyon pnémonisi, konnektif
doku hastaliklar

- Mpyozit ve kas giigsiizliikleri; Konnektif doku has-
taliklari, ilaca bagh ( L-triptofan) interstisyel ak-
ciger hastaliklan

- Sistemik arteriyel hipertansiyon; Konnektif doku
hastaliklari, Nérofibromatozis, Diffiiz alveolar
hemoraji sendromlarin: diistindiriir®.

Sistemik sklerozlu hastalarda 6zefageal dilatasyon,
Dermatomyozit ve Polimyozitde pnémomediastinum
olabilir®. Konnektif doku hastaliklarinda dispne
primer olarak akciger parankiminin tutulumuna bag-
11 olarak gelisebilecegi gibi sekonder nedenlere bagh
olarak da meydana gelebilir. Sistemik lupus eritema-
tozuslu bir hastada renal yetmezlikle iligkili dispne,
sistemik sklerozlu bir hastada kalp yetmezligi ile ilig-
kili dispne olabilmektedir®®.

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem sendromu
da idiyopatik forma gére kollajen doku hastaligi olan
hastalarda daha az siklikta olmakla birlikte goriilebil-
mektedir®. Kollajen doku hastaliklar1 arasinda da
ozellikle Romatoid artrit ve Sistemik sklerozda kom-
bine pulmoner fibrozis amfizem sendromu daha sik
gorilebilmektedir®®.

Parmaklarda ¢omaklagma Idiyopatik pulmoner fibro-
zis ve Astbestozisde sik olmak tiizere, Sarkoidozis,
Hipersensitivite pnémonisi, Pulmoner Langerhans
hiicreli histiyositozisde gézlenebilmektedir®®.

Idiyopatik interstisyel pnomonilerin en sik gozlenen
formu IPF aciklanamayan yaygin kronik efor dispne-
si, oksurik, bibaziler inspiratuvar raller ve ¢omak
parmak ile karakterizedir. Bu bulgular tiim {{P form-
larinda degisen siklikta gériilmektedir. Nefes darli-
g1 en belirgin semptomdur ve dereceli olarak artar.
Nonprodiiktif oksiiriik genellikle vardir ve paroksis-
maldir. Konstitiisyonel yakinmalar nadirdir. Eklem
ya da cilt bulgular1 genellikle bulunmaz ve kollajen
doku hastaliklarim1 akla getirir®. Gastrodzofageal
refli (GOR), IPFli hastalarda siktir®. Cogu hastada
semptomlar bagvurudan alt1 ay 6ncesinde mevcuttur.

Darilmaz Yiice G.

Oskiiltasyonda baglangicta bazallerde duyulan inspir-
yum sonu ince raller daha sonra tim akciger alanla-
rinda duyulur. Son dénemlerde sag kalp yetmezligi
bulgular1 ve periferal 6dem gozlenir. Solunum fonk-
siyon testlerinde restriktif defekt, diffiizyon testinde
ve egzersizde PaO, de azalma gézlenir. Hastaligin er-
ken dénemlerinde solunum fonksiyon testleri ve rad-
yolojik bulgular normal olabilmektedir®. IPFli has-
talarda venéz tromboembolizmin kontrol grubuna
gore daha yiiksek oldugu gosterilmistir®. Pulmoner
HT prevalansinin %32-85 oldugu raporlanmigtir®*
%), Son ¢aligmalar pulmoner hipertansiyonu olan
IPF’li hastalarda mortalite ve morbiditenin artmis
oldugunu géstermistir® *”. Amfizem ve pulmoner
hipertansiyon gibi eslik eden diger durumlar hastali-
g1n seyrini agirlagtirmaktadir®. Pnémoni, pulmoner
emboli, pnémotoraks veya kalp yetmezligi gibi genel
durumlara sekonder olarak klinik durumda agirlasma
meydana gelebilir. Akut respiratuvar kétiilesme icin
bir neden saptanamadigi zaman [PF'nin akut alevlen-
mesi diisiinilmektedir®®. IPF akut alevlenmesi icin
kriterler son 1 ay icinde nefes darliginda ve gaz degi-
siminde kotiillesme ya da ileri derecede bozulma, yeni
radyografik alveoler infiltrasyonlar olmas: ve infeksi-
yon, pulmoner emboli, pnémotoraks, kalp yetmezligi
gibi alternatif bir nedenin olmamasi olarak tanimlan-
mistir®?. Kétillesen dksiiriik, ateg ve/veya artmig bal-
gam da gézlenmektedir®?. IPFde sagkalim beklentisi
dugiktir. Hastalarin %50'den fazlas: teghisten 2 ya
da 3 yil sonra kaybedilir®.

Cottin ve arkadaslari®> % amfizem ile iliskili IPF’yi
Kombine Pulmoner Fibrozis ve Amfizem (CPFE)
Sendromu olarak tanimlamiglardir. Ryerson ve arka-
daglari®® tarafinca yapilan yeni bir caligmada klinik
profili ve prognozu daha iyi tanimlanmaya ¢aligilmig-
tir. CPFE’li ve CPFE’li olmayan IPF’li hastalar klinik
gidis ve karakteristikleri acisindan karsilastirilmig-
lardir. CPFE olan hastalarin daha kapsaml sigara 6y-
kiisii, daha fazla oksijen gereksinimleri, daha disik
restriktif fonksiyon bozuklugu ve daha diisik diffiz-
yon kapasitesi ve daha yiiksek pulmoner arter basing-
larina sahip olduklar1 saptanmigtir. CPFE hastalarin-
daki yiiksek FVC amfizem ve kismen daha az ciddi
olan fibrozis ile aciklanabilir. Fibrozis ve amfizem gaz
degisimi, DLCO ve pulmoner hipertansiyon tizerinde
benzer etkilere sahiptir. CPFE hastalarinin non-CPFE
hastalarina gore daha kéti prognoza sahip olduklar:
gosterilmigtir®*®.

DIP genellikle 40-60 yaslarda ve erkeklerde daha sik
gozlenir. DIP olan hastalarin bityiik cogunlugu (%58-
91) sigara icicisi, kiiciik bir ytizdesi bag dokusu hasta-
laridir. Egzersiz dispnesi ve persistan oksiiriik en sik
bulguladir. Nadiren hemoptizi, yorgunluk, kilo kayb1
gozlenebilir. Fizik muayenede bazallerde inspiryum
sonu ince raller ve siyanoz siktir. Parmaklarda ¢omak-
lagma nadiren goézlenmektedir. Respiratuvar brongi-
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yolit iligkili interstisyel akciger hastaligi (RB-IAH) ve
DIP cesitli klinikopatolojik ve radyolojik ozellikleri
ortigen iki durumdur. Her iki durum da sigara i¢imi
ile iligkilidir®?®. “Sigara ile iliskili IAH” terimi giderek
daha ¢ok kullanilmaya baslanmigtir. DIP’li vakalarin
cogu, RB-IAH ve Langerhans hiicreli histiyositozu
olan vakalarin tiimii sigara ile iligkili IAH'dir.

Subakut olarak gelisen dispne ve oksiiriik, NSIP’de en
sik goriilen belirtilerdir“®. Hastalarin yaklagik iicte
birinde ates ve/veya konstitiisyonel belirtiler vardur.
Hastalarda altta yatan bir kollajen doku hastalig: var-
sa kuru ag1z ya da goz, eklem ya da kas agrisi, kas za-
yiflig1, Raynaud ya da rag bildirilmistir®. Parmaklar-
da comaklagsma %10-35’inde mevcuttur®”. Solunum
fonksiyon testleri genelde restriktif bir solunumsal
defekt ve gaz transferinde azalma gosterir®. Fibrotik
NSIP ve selliiler NSIP iki histolojik tipidir. Fibrotik
NSIP gen¢ kadinlari®® etkiler ve bag dokusu hasta-
l1g1 olan hastalarda daha sik gériilir. Prognoz de-
giskendir bir kism stabil kalirken bir kismu diizelir.
Bazilarinda da son dénem fibrozis geligir ve solunum
yetmezligi ile hasta kaybedilir®® .

Akut interstisyel pnémoni Hamman-Rich sendromu-
olarak da bilinir. idiyopatik ve hizli progresiftir®.
Hastaligin baglangici ortalama 49 yagdir (7-83 yas).
Belli bir cinsiyet baskinlig1 yoktur ©®. Hastalarin ¢cogu
bogaz agrisi, bag agrisi, 6ksuiriik, nefes darhigi ve ates
ile ani baglangich ve kisa siireli grip benzeri bir kli-
nik ile bagvururlar®. Semptomlar akut baglangichdir
(13 hafta). Gogu olguda hizh baglangich dispne ve
Sksurugi solunum yetmezligi ve mekanik ventilatér
ihtiyaci takip eder. Akut interstisyel pnémoni hizla
ilerleyen hipoksemi, tedavisinin olmamasi ve %50
uzerinde mortalite ile karakterizedir®.

Kriptojenik organize pnémoni genellikle 50-60 yas
arasinda gozlenir. Kadin ve erkeklerde gorilme orani
benzerdir. Klinik tablo olduk¢a karakteristiktir. Bag-
langicta viral enfeksiyon benzeri bir tablo ile baglar,
kuru oksiirik, ates yuksekligi, halsizlik, istahsizlik ve
kilo kayb1 en sik rastlanan semptomlardir. Hemoptizi,
balgam ve g6giis agris1 daha nadir semptomlardir. Kor-
tikosteroid tedaviye hizli cevap vermesi tipiktir®®>®.

Lenfositik interstisyel pnémoni genellikle diger has-
taliklara eglik eden bir durumdur. Yavas baglayan ¢k-
sirik dereceli olarak artar. Nefes darlig: 3 yil ya da
daha fazla stiredir mevcuttur. Baz1 hastalarda ates,
kilo kaybi, gogiis agris: ve eklem agrisi bulunur. Bazi
olgularda lenfadenopati mevcuttur. Sjégren sendro-
munun eslik ettigi LIP’de lenfadenopati daha siktir.
Konstitiisyonel semptomlar nadirdir. Klinik olarak
LiP’ eslik eden bir kollojen doku hastaligi ya da im-
miin yetmezlik aragtirilmalidir. Ciinkii idiyopatik LiP
nadirdir. LIP Romatoid artrit, Sjégren sendromu,
Hashimoto hastaligi, Pernisiyéz anemi, Kronik aktif
hepatit, Sistemik lupus eritematoz, Otoimmiin he-

Guncel Gogiis Hastaliklar: Serisi 2014; 2 (3): 263-274

molitik anemi, Primer biliyer siroz, Miyastenia gravis,
Hipogamaglobulinemi ve Agir kombine immin yet-
mezlik gibi altta yatan sistemik ya da otoimmiin bir
hastalikla birlikte bulunabilir®.

1diopatik (Pléroparankimal fibroelastozis) PPFE ilk
olarak 1992 yihinda Japon literatiiriinde “Aminati
hastaligi” olarak tanimlanmigtir. Akciger paranki-
minde agirlikh olarak tst loblarda plevral fibrozis ve
subplevral fibroelastozis olusan nadir bir durumdur.
Klinik olarak hizl ilerleyen ve kétii prognoza sahip
bir durumdur. Cogu olguda egzersiz dispnesi ve 6k-
surik gibi semptomlar gozlenmektedir. Akciger ve
kemik iligi transplantasyonunda gozlenebilir. Ailesel
ve idiyopatik formlar: tanimlanmigtir. Guincellenmis
[P siniflamasinda “Nadir idiyopatik interstisyel pno-
moniler” baghg: altinda ayr bir antite olarak yerini
almigtir®® 9,

Sarkoidoz ve Hipersensitivite pnémonisi en yaygin
olarak gézlenen granillomatéz diffiiz parankimal ak-
ciger hastaliklaridir™®. Sarkoidozisde belirtiler irk ve
cinsiyet ile degisir, en yaygin belirti inat¢1 6ksirik-
diir. Dispne erken evrelerde nadirken ge¢ evrelerde
daha yogun gézlenir. Wheezing ve hemoptizi nadirdir.
Fizik muayenede raller nadiren duyulur®?. Tiirkiye'de
yapilan bir ¢alismada en sik semptomlar sirasiyla
okstriik, dispne ve gogiis agrisi olarak bildirilmigtir.
Konstitiisyonel semptomlar da sik olarak gézlenir.
Bunlar yorgunluk, kilo kaybs, ates ve gece terlemesi-
dir®. Sarkoidoz pek ¢ok sistemi etkiledigi icin tim
organlarda graniilomlara ait belirtiler gézlenebilir™®.

Kronik Hipersensitivite pnémonili (HP) hastalar ge-
nellikle 6ksiirik, nefes darhg, yorgunluk ve kilo kay-
b1 gibi semptomlarla bagvururlar. Kronik HP tanisi
gecikebilir ve kaginilmaz olarak hastalarda pulmoner
fibrozis ve ilerleyici, geri doniigimsiiz solunum yet-
mezligi gelisebilir. Bilinen bir antijene maruziyet,
sorun olan antijene kargi pozitif ¢dken antikorlar,
semptomlarin tekrarlayici olmasi, fizik muayene-
de inspiratuar raller, semptomlarin maruziyetten
4-8 saat sonra meydana gelmesi ve kilo kayb1 HP’de
énemlidir®.

Interstsiyel akciger hastaliklarinda obstriiktif uyku ap-
nesinin insidansinda da artig oldugu gésterilmistir®?.
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