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ÖZET

Diffüz İnterstisyel (veya parankimal) akciğer hastalıkları akciğerlerde bilateral anormal opasitelerle ilişkili öksü-
rük ve/veya nefes darlığına neden olan durumları kapsayan genel bir terimdir, 200’den fazla farklı hastalığın bu-
lunduğu çok büyük bir hastalık grubudur. Bu hastalıkların klinik ve radyolojik tanısı zordur, seyri değişkendir ve 
ilerleyicidir. Klinik bulgular çok farklılık göstermekle birlikte genellikle çoğu olguda ilerleyici dispne, nonprodük-
tif öksürük ve konstitüsyonel semptomlar gözlenmektedir. Diffüz parankimal akciğer hastalıkları şimdiye kadar 
pek çok kez sınıflandırılmıştır. En son olarak ATS/ERS 2013 revizyonu, 2002 ATS/ERS raporunu güncellemek 
ve yeni bir idiyopatik interstisyel fibrozis sınıflandırması geliştirmek amacıyla yapılmıştır. Bu kılavuz, tek başına 
bir belge olarak tasarlanmamıştır ve orijinal 2002 sınıflamasına ek olarak kullanılmalıdır. Yeni sınıflandırmaya 
göre İdiyopatik interstisyel pnömoniler (İİP) majör, nadir ve sınıflandırılamayan olarak gruplandırılmışlardır. 
Yeni sınıflandırmada majör İİP’ler olan İPF, NSİP, RB-İAH, DİP, COP ve AİP aynen korunmuştur. Kriptojenik 
fibrozan alveolit terimi kaldırılmıştır. Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP) ayrı bir klinik antite olarak kabul 
edilmektedir. Lenfoid interstisyel pnömoni (LİP) “Nadir idiyopatik interstisyel pnömoniler” grubuna dahil edil-
miştir. Aynı gruba yeni tanımlanan İdiyopatik plöroparankimal fibroelastozis de (PPFE) ilave edilmiştir. 

Anahtar Kelimeler: Diffüz interstisyel akciğer hastalıkları, sınıflama, klinik bulgular
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GİRİŞ	

“Diffüz interstisyel akciğer hastalıkları” (DİAH) bila-
teral anormal opasitelerle ilişkili öksürük ve/veya ne-
fes darlığına neden olan hastalıkları kapsayan genel 
bir terimdir(1). Bu hastlık grubuna “Diffüz parankimal 
akciğer hastalıkları”da denilmektedir. Esas olarak tu-
tulan alan alveoller ile pulmoner kapiller alan arasın-
da kalan parankim olduğu için bu terim kullanılmak-
tadır. Diffüz interstisyel (veya parankimal) akciğer 
hastalıkları 200’den fazla farklı hastalığın bulunduğu 
çok büyük bir hastalık grubudur(2). Hastalığın prog-
resyonu akciğerde bozulmuş gaz alış-verişi ve skarlaş-
mayla sonuçlanır(1).

DİFFÜZ PARANKİMAL AKCİĞER HASTALIKLARININ 
SINIFLANDIRILMASI	

Diffüz parankimal akciğer hastalıkları şimdiye kadar 
pek çok kez sınıflandırılmıştır. Genellikle bu sınıflan-
dırmalarda klinik, etyolojik ve histopatolojik özellik-
ler incelenerek sınıflandırmalar yapılmaya çalışılmış-
tır. Günümüzde klinik davranış, histopatolojik patern 
ve radyolojik görünüme göre alternatif sınıflandırma-
lar da yapılmaktadır. 

İlk olarak Averill Liebow idiyopatik interstisyel pnö-
monileri (İİP) klinik ve histolojik olarak ayrı gruplara 
ayırmada morfolojik özelliklerin kullanışlı olduğu fik-
rine öncülük etmiştir. Beş paternden oluşan İİP’ler için 
Usual interstisyel pnömoni (UİP), Bronşiolit obliterans 
interstisyel pnömoni ve diffüz alveoler hasar, Deskua-
matif interstisyel pnömoni (DİP), Lenfositik interstis-
yel pnömoni (LİP) ve Dev hücreli interstisyel pnömoni 
(GİP) şeklinde beş grup önermişlerdir (Tablo 1)(2).

Dev hücreli interstisyel pnömoni (GİP) ve Bronşioli-
tis obliterans interstisyel pnömoni ve alveoler hasar 

sonraki sınıflama şemalarında kaybolurken Usual in-
terstisyel pnömoni ve Deskuamatif interstisyel pnö-
moni önemli histolojik gruplar olarak günümüzdeki 
sınıflandırmalarda da devam etmektedir.

Katzenstein ve Myers İİP’lerin sınıflandırılması için 
histopatolojik kriterler ve önemli ayırt ettirici özel-
likler kullanılması gerektiğini belirtmişlerdir. Bu ayırt 
ettirici özellikler; inflamasyon ve fibrozisin geçici hete-
rojenliği, inflamasyonun derecesi, fibroblastik prolife-
rasyonun yaygınlığı, intraalveoler makrofaj birikiminin 
yaygınlığı ve bal peteği veya hyalin membran varlığıdır. 
Buna göre İdiyopatik intersitisyel pnömonileri Usual 
interstisyel pnömoni (UİP), Deskuamatif interstisyel 
pnömoni (DİP), Respiratuvar bronşiyolit interstisyel 
akciğer hastalığı (RB-ILD), Akut interstisyel pnömoni 
(AİP), Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP) olarak 
gruplandırmışlardır (Tablo 2). Müller ve Colby de ben-
zer bir gruplandırma önermişlerdir (Tablo 3)(3).

Tüm diffüz parankimal akciğer hastalıklarını kapsa-
yan sistematik sınıflandırmalar da yapılmıştır. Crystal 
ve arkadaşları(4) tarafınca yapılan sınıflandırma diffüz 
parankimal akciğer hastalıklarını etyolojisi bilinen ve 
etyolojisi bilinmeyen olarak iki başlık altında gruplan-
dırmıştır. Bu sınıflandırma klinik olarak faydalı, pra-
tikte kolay ve kullanışlıdır. Etyolojisi bilinmeyen İAH, 
tüm İAH larının %65’idir. Bu hastalıklar sıklıkla ak-
ciğerle sınırlıdır, idiyopatik pulmoner fibrozis ve sis-
temik hastalıkların akciğer tutulumu olan sarkoidozis 
ve konnektif doku hastalıkları bu gruptadır (Tablo 4).

Diffüz parankimal akciğer hastalıkları sınıflandırma-
sı zaman içinde geliştirilerek American Thoracic So-
ciety/European Respiratory Society (ATS/ERS) 2002 
uzlaşı sınıflandırması oluşturulmuştur. İnterstisyel 
akciğer hastalığı terimi yerine hasar alanının primer 
olarak parankim olduğunu vurgulamak ve ağırlıklı 
olarak solunum yolları ve kan damarlarını etkileyen 
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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 (İİP) were grouped as major, rare and unclassified. In new 
classification major İİPs such as İPF, NSİP, RB-İAH, DİP, COP and AİP were protected as the same. The term of 
criptogenic fibrosis alveolitis was removed. Nonspecific interstitial pneumonia (NSİP) is accepted as a different 
clinical entity. Lenfoid interstitial pneumonia (LİP) 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
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pulmoner durumlardan Diffüz parankimal akciğer 
hastalıklarını (DPAH) ayırt etmek için “Diffüz paran-
kimal akciğer hastalığı “(DPAH) terimi getirilmiştir(3). 

American Thoracic Society / European Respiratory 
Society uzlaşı raporu DPAH tanısı için radyolog, kli-
nisyen ve patolog fikir birliğine dayalı multidisipliner 
bir yaklaşım önermektedir(5). Kılavuza göre bu hasta-
lıklar 4 kategoride sınıflandırılmıştır (Tablo 5)(3, 6).

-	 Bilinen bir nedenle ilişkili DPAH 
	 (örneğin, ilaçlar, bağ dokusu hastalıkları ve mes-

leki/çevresel etkenler)

-	 Granülomatöz DPAH (örneğin Sarkoidoz)

-	 İdiyopatik interstisyel pnömoniler (İİP)

-	 Diğer sık ve nadir durumlar 
	 (örneğin, Lenfanjiyoleimiyomatozis, Pulmoner 

Langerhans hücreli histiyositozis, Pulmoner al-
veoler proteinozis ve Eozinofilik pnömoni)

American Thoracic Society/European Respiratory 
Society (ATS/ERS) 2002 uzlaşı raporunda İdiyopatik 
interstisyel pnömonilerin histopatolojik sınıflandır-
ması da güncelleştirilerek:

-	 İdiyopatik pulmoner fibrozis (UİP)

-	 Deskuamatif interstisyel pnömoni (DİP)

-	 Respiratuvar bronşiyolit interstisyel akciğer has-
talığı (RB-İLD)

-	 Lenfoid interstisyel pnömoni (LİP)

-	 Kriptojenik organize pnömoni (KOP)

-	 Akut interstisyel pnömoni (AİP)

-	 Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP) 
	 olmak üzere yedi klinikopatolojik grup tanımlan-

mıştır (Tablo 6).

Güncel Göğüs Hastalıkları Serisi 2014; 2 (3): 263-274

Usual interstisyel pnömoni (UİP)

Bronşiolit obliterans interstisyel pnömoni 
ve diffüz alveoler hasar

Deskuamatif interstisyel pnömoni (DİP)

Lenfositik interstisyel pnömoni (LİP)

Dev hücreli interstisyel pnömoni (GİP)

Tablo 1. Liebow 1975(2).

Usual interstisyel pnömoni (UİP)

Deskuamatif interstisyel pnömoni( DİP)

Respiratuvar bronşiyolit interstisyel akciğer hastalığı 
(RB-İLD)

Akut interstisyel pnömoni (AİP)

Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP)

Tablo 2. Katzenstein ve Myers (1997)(3).

Usual interstisyel pnömoni

Deskuamatif interstisyel pnömoni

Bronşiyolitis obliterans organize pnömoni

Akut interstisyel pnömoni

Nonspesifik interstisyel pnömoni

Tablo 3. Müller ve Colby 1997(3).

Etyolojisi bilinen İAH	 Etyolojisi bilinmeyen İAH

• İnhale ajanlar, inorganik toz, gazlara bağlı interstisyel akciğer 	 • İdiyopatik interstisyel pnömoniler: 
  hastalıkları	  (İPF, NSİP, DİP/RB-İLD, KOP, AİP)

• Organik materyallere bağlı interstisyel akciğer hastalıkları	 • Sarkoidozis

• Hipersensitivite Pnömonisi	 • Kollajen vasküler hastalıklara bağlı İAH

• İlaçlara bağlı İAH (antimikrobiyal ve kemoterapötik ilaçlar)	 • Anjitis ve granülomatozis

• İnfeksiyonlara bağlı İAH (bakteriyel, fungal, viral, protozoal)	 • Eozinofilik pnömoniler

• Radyasyona bağlı İAH	 • Histiyositozis X

• Neoplazi 	 • Langerhans hücreli granülomatozis

• Lenfanjitis karsinomatoza	 • Herediter ve familyal bozukluklar  (Tüberoskleroz)

• Sistemik toksik ajanlar (örneğin; paraquat)	 • Depo hastalıkları

• Transplantasyon rejeksiyonu	 • Amiloidozis, Alveoler proteinozis

• Diğer organ hastalıkları: Hepatit, Siroz, Sol kalp yetmezliği,  
  Kronik üremi, İnflamatuvar barsak hastalıkları	

Tablo 4. Crystal ve ark. 1981(4).  
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Histopatolojik olarak tanımlanan İİP ler arasında net 
bir ayrım yapılmıştır. İPF’de tipik UİP histolojik pa-
terni, fibroblastik odak bulunması (akut fibroblast ve 
kollajen depolanmasının olduğu alanlar), bal peteği gö-
rünümü tipiktir. NSİP’de hafif ve orta dereceli kronik 
interstisyel inflamasyon, tip 2 pnömosit hiperplazisi, 
Hemotaksilen eozin boyası ile akciğer yapısının kaybol-
muş görülmesi, granülom olmaması önemlidir. KOP’da 
Organize pnömoni tablosu, distal havayollarında int-
raluminal organize fibrozis varlığı tipiktir. RB-İAH’da 
uniform tutulmuş akciğer parankiminde respiratuvar 
bronşiyoller, alveol kanallar içinde kahverengi makro-
fajların birikimi ve bronşiyolosentrik dağılım karakte-
ristiktir. DİP’de alveollerde kahverenkli makrofajların 
diffüz ve uniform birikimi, alveoler septaların hafif ve 
orta derecede fibrotik kalınlaşması, hafif interstisyel 
kronik inflamasyon (lenfoid agregatlar) bulunurken 
fibroblastik odak yoktur. DİP bronşiyolosentrik tutu-
lum olmaması ile RB-İAH’dan ayrılır. LİP de ilgili alan-
larda interstisyel infiltrasyon, alveoler septal dağılım 
bulunurken, infiltratları çoğunlukla T lenfositleri, plaz-
ma hücreleri ve makrofajlar oluşturur, lenfoid hiperp-
lazi (MALT hiperplazi), germinal merkez içeren lenfoid 
folliküller mevcuttur. AİP’de hyalin membranlar anah-
tar bulgudur diğer İİP’den ayrımı sağlar(2, 3, 7).

Radyolojik olarak İPF’de periferal, subplevral, bazal 
bölgelerde retiküler, bal peteği, traksiyon bronşiekta-
zisi, yapısal bozulmalar; NSİP’de periferal, subplevral, 
bazal simetrik buzlu cam dansitesi, irregüler çizgiler, 
konsolidasyonlar; KOP’de subplevral/peribronşiyal 
yamalı konsolidasyonlar ve/veya nodüller; AİP’de dif-
füz konsolidasyon ve buzlu cam dansitesi; RB-İAH’da 
diffüz bronşiyal duvar kalınlaşması, sentrilobüler 
nodüller, yamalı buzlu cam opasiteleri; LİP’de diffüz 
sentrilobüler nodüller, buzlu cam görünümü, bronko-
vasküler kalınlaşma, ince duvarlı kistler gözlenirken; 
DİP’de alt zon tutulumu çoğu periferal ağırlıklı buzlu 
cam görünümü ve retiküler çizgilenmeler izlenir (3).

DİP, NSİP, RB-İAH’da daha iyi sağkalım beklentisi var-
ken UİP’nin 5 yıllık sağ kalımının %20 olduğu belir-
tilmiştir(2). AİP hızlı kötüleşme ve mekanik ventilatör 
ihtiyacı ile diğer İİP’den ayrılır (3).

2011’den önce tanı majör ve minör kriterlere dayalı 
idi, ancak bu kriterler kanıta dayalı değildi, tanı kri-
terleri American Thoracic Society, European Respi-
ratory Society, Japanese Respiratory Society, Latin 
American Thoracic Association oybirliği ile modifiye 
edilmiştir (8).

2013 yılında ATS/ERS revizyonu 2002 raporunu gün-
celleştirmek ve yeni bir İdiyopatik interstisyel fibrozis 
sınıflandırmasıgeliştirmek amacıyla oluşturulmuştur, 
2004 ve 2011 yılları arasında İİP hakkındaki tüm 
klinik yayınların %75’inin kullanıldığı ek bir rapor 
niteliğindedir. Son 10 yıldaki yeni bilgiler ışığında 
hazırlanmıştır. Bu kılavuz, tek başına bir belge olarak 

tasarlanmamıştır ve orijinal 2002 İİP sınıflamasına ek 
olarak kullanılmalıdır. Bu revizyonda özel önem veri-
len birkaç önemli konu olmuştur (9): 

1. İdiyopatik nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP) 
artık belirli bir kliniko patolojik antite olarak kabul 
edilmektedir. End-stage fibrozise ilerleme gösteren 
hastaların incelendiği birkaç çalışmanın öne sürdüğü 
gibi klinik seyrin son derece heterojen olduğu belirgin 
hale gelmiştir. 

2. Kombine amfizem ve interstisyel fibrozis hastaları-
nın da dahil olduğu sigara ile ilişkili interstisyel akci-
ğer hastalığı üzerine yeni bilgiler toplanmıştır. Klinik 
uygulamada, Respiratuvar bronşiyolit-interstisyel ak-
ciğer hastalığı klinik, görüntüleme özellikleri (buzlu 
cam opasiteler ve sentrilobüler nodüller) ve bronko-
alveoler lavajda sigara içenlerin makrofajları (smo-
ker’s macrophages) bulunması ve lenfositoz yokluğu 
ile sigara içenlerde cerrahi akciğer biyopsisi olmadan 
teşhis edilebilmektedir. 

3. İdiyopatik pulmoner fibrozis (İPF) doğal progresyo-
nu; uzun süre stabil kalan, daha hızlı ilerleyiş göste-
ren, ve hala akut alevlenmeye yenik düşen bazı hasta-
larda heterojen olarak kabul edilir.
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Bilinen bir nedenle ilişkili DPAH 
(örneğin; ilaçlar, bağ dokusu hastalıkları ve mesleki / 
çevresel etkenler)

Granülomatöz DPAH (örneğin; Sarkoidoz)

İdiyopatik interstisyel pnömoniler (İİP)

Diğersık ve nadir durumlar 
(örneğin; lenfanjiyoleimiyomatozis, Pulmoner 
Langerhans hücreli histiyositozis, Pulmoner alveoler 
proteinozis ve Eozinofilik pnömoni)

Tablo 5. American Thoracic Society / European 
Respiratory Society (ATS/ERS) Diffüz Parankimal 
Akciğer Hastalıkları 2002 Uzlaşı Sınıflandırması(6).

İdiyopatik pulmoner fibrozis (UİP)

Deskuamatif interstisyel pnömoni (DİP)

Respiratuvar bronşiyolit interstisyel akciğer hastalığı 
(RB-İLD)

Lenfoid interstisyel pnömoni (LİP)

Kriptojenik organize pnömoni (KOP)

Akut interstisyel pnömoni (AİP)

Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP)

Tablo 6. American Thoracic Society / European 
Respiratory Society (ATS/ERS). İdiyopatik 
İnterstisyel Akciğer Hastalıkları 2002 Uzlaşı 
Sınıflandırması(6).
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4. Akut alevlenme iyi tanımlanmıştır ve kronik fibro-
zisle seyreden İİP’lerde (İPF ve NSİP) meydana geldiği 
kabul edilmektedir. 

5. İİP’li bazı hastaları akciğer hasarının karışık pater-
ninden dolayı sınıflandırmak zordur.

6. İİP’li hastaları sınıflandırmak ve tedavi etmek için 
klinik bir algoritma geliştirmenin ihtiyaç olduğu ka-
bul edilmektedir. Bu özellikle yüksek çözünürlüklü 
bilgisayarlı tomografi tanısal olmadığı ve biyopsi ye-
terli olmadığında uygulanabilir. 

7. Plöroparankimal fibroelastozis genellikle idiyopa-
tik, spesifik nadir bir antite olarak kabul edilmekte-
dir. Diğer daha az iyi tanımlanmış histolojik paternler 
bronşiyolosentrik inflamasyon ve fibrozisdir. 

8. Moleküler belirteçler tanı yaklaşımlarını geliştir-
mek için umut vaat etmektedir. Bu belirteçler prognoz 
ve farklı tedavilere yanıtı öngörmede yararlı olabilir. 
Genetik ve moleküler çalışmaların birleşmesi İİP tanı 
ve sınıflandırılması yaklaşımında devrim yapabilir.

İİP sınıflandırmasının revizyonunda, ana öğeler ko-
runmuştur. Ancak, bazı önemli değişiklikler yapılmış-
tır (Tablo 7)(9, 10):

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

-	 İdiyopatik nonspesifik interstisyel pnömoni 
(NSİP) artık “geçici” teriminin kaldırılması ile 
ayrı bir klinik antite olarak kabul edilmektedir.

-	 Lenfoid interstisyel pnömoni (LİP) sık sık baş-
ka hastalıkların varlığında ve nadiren idiyopatik 
formda gözlenmektedir. Önceden LİP olduğu 
düşünülen pek çok durumun şimdilerde sellüler 
NSİP olduğu düşünülmektedir. Bu nedenle gün-

cellenmiş sınıflamada LİP “Nadir idiyopatik in-
terstisyel pnömoniler” grubuna dahil edilmiştir. 
Aynı gruba İdiyopatik plöroparankimal fibroelas-
tozis de (PPFE) ilave edilmiştir. Bu durum plevra 
ve subplevral akciğer parankiminin fibrozisi ile 
karakterizedir.

-	 Majör İİP’lerin nadir İİP’ler ve sınıflandırılama-
yan olgulardan ayrımı yapılmıştır.

-	 Akut fibrinoz ve organize pnömoni (AFOP) ve 
bronşiyolosentrik dağılımla birlikte olan inters-
tisyel pnömonin nadir histolojik paternleri ta-
nımlanmıştır.

-	 Majör İİP’ler 

1. Kronik fibrozan olanlar (İPF ve NSİP ), 

2. Sigara ile ilişkili olanlar; Respiratuar bronşiyolit-in-
terstisyel akciğer hastalığı (RB-İAH) ve Deskuamatif 
interstisyel pnömoni (DİP)

3. Akut/subakut İİP’ler; Kriptojenik organize pnömo-
ni (KOP) ve akut interstisyel pnömoni (AİP) 

şeklinde gruplara ayrılmıştır. 

- 	 Klinik hastalık davranış sınıflaması önerilmiştir.

- 	 İİP’lerin moleküler ve genetik özellikleri gözden 
geçirilmiştir.

-	 Multidisipliner yaklaşım İİP tanısında “altın 
standart” olarak önerilmiştir.

İİP sınıflandırmasında başka bir tamamlayıcı yakla-
şım da hastalık davranışına göre sınıflandırmadır. 
Önemli avantajı; klinisyenler için kolay olması ve 
hastalık heterojenitesini kabul etmesidir. Ana sınırla-
yıcısı ise; hastaların prognoz ve yönetiminde önemli 
olabilen etyoloji ile ilgili potansiyel olarak önemli ay-
rıntıları görmezden gelmesidir.

Hastalık Davranış Paternlerine Göre Sınıflandırma (10):	

-	 Reverzibl ve kendini sınırlayıcı (örneğin, RB-İAH) 

-	 Progresyon riskinin reverzibl olması (örneğin, 
sellüler NSİP ve bazı fibrotik NSİP, DİP ve KOP)

-	 Stabil ve rezidüel hastalık (örneğin, bazı fibrotik 
NSİP) 

-	 Progresif, irreverzibl hastalık (örneğin bazı fibro-
tik NSİP)

-	 Progresif ve tedaviye rağmen irreverzibl hastalık 
(örneğin, İPF ve bazı fibrotik NSİP) 

Tanısal aşamada kolaylık sağlayabilecek bronkoalve-
olar lavaj sıvısı özellikleri, radyolojik patern ve histo-
patolojik özelliklere göre yapılan sınıflandırmalar da 
pratikte uygulanabilir ve kolaydır.
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Majör idiyopatik interstisyel pnömoniler 

İdiyopatik pulmoner fibrozis 

İdiyopatik nonspesifik interstisyel pnömoni 

Respiratuvar bronşiyolit-intersitisyel akciğer hastalığı 

Deskuamatif interstisyel pnömoni 

Kriptojenik organize pnömoni 

Akut interstisyel pnömoni 

Nadir idiyopatik interstisyel pnömoniler 

İdiyopatik lenfoid interstisyel pnömoni 

İdiyopatik plöroparankimal fibroelastozis 

Sınıflandırılamayan idiyopatik interstisyel pnömoniler 

Tablo 7. İdiyopatik İnterstisyel Pnömoniler 
Güncellenmiş 2013 ATS/ERS Sınıflandırması(9).
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Majör intersitisyel akciğer hastalıklarının 
bronkoalveolar lavaj sıvısı özelliklerine göre 
sınıflandırılması (2):	

Nötrofilik patern:	

İPF, Kollajen/vasküler hastalık, Asbest, AİP 

Lenfositik patern:	

Sarkoidoz, Hipersensitivite pnömonisi, Silikoz

Eozinofilik patern:	

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

Karışık hücreli:	

BOOP/OP, Kollajen/vasküler hastalık, DİP 

Anormal makrofaj morfolojisi:	

Hipersensitivite pnömonisi, Alveoler proteinozis, RB-
İLD, Alveoler hemoraji

İnterstisyel akciğer hastalığı olan hastanın tanı sü-
recinde yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi-
belirgin olarak faydalıdır. Tomografide 4 ayrı patern 
gözlenebilir. Radyolojik paterne göre sınıflandırma 
yapılması ayırıcı tanıda önemlidir.

Diffüz akciğer hastalıklarının radyolojik paterne 
göre sınıflandırılması (11):	

1) Artmış attenüasyon (Buzlu cam dansitesi veya 
konsolidasyon)	

Ödem, infeksiyon, aspirasyon, hipersensitivite pnömo-
nisi, ilaç reaksiyonları (toksik ya da hipersensitivite), 
duman ya da toksin hasarı, romatizmal hastalıklarla 
ilişkili durumlar, idiyopatik interstisyel pnömoniler 
(Nonspesifik interstisyel pnömoniler, Lenfoid inters-
tisyel pnömoniler, Deskuamatif interstisyel pnömoni-
ler), respiratuvar bronşiyolit ilişkili akciğer hastalığı, 
lenfanjitik tümörler, Wegener granülomatozisi (hemo-
rajik varyant), Alveoler proteinozis, Amiloidozis.

2) Parankimal bozulma (fibrozis) ile birlikte 
retikülasyon	

Pnömokonyozlar, kronik granülomatöz infeksiyonlar, 
usual interstisyel pnömoni, romatizmal hastalıklarla 

ilişkili durumlar, kronik ilaç reaksiyonları, sarkoido-
zis, lenfoid interstisyel pnömoni, fibrotik nonspesifik 
interstisyel pnömoni, kronik aspirasyon, kronik rad-
yasyon hasarı, ilerlemiş Langerhans hücreli histiyosi-
tozis, Hermasky-Pudlak Sendromu, Erdheim-Chester 
hastalığı (non-Langerhans hücre histiyositozisi).

3) Nodüller (büyük veya küçük/tek veya multipl)	

Karsinom ve sarkomlar, lenfoproliferatif hastalıklar, 
miliyer granülomatöz infeksiyonlar, aspirasyon bron-
şiyoliti, hipersensitivite pnömonisi, pulmoner lan-
gerhans hücreli histiyositozis, sarkoidozis, Wegener 
granülomatozisi, nekrotize sarkoidozis, silikozis ve 
silikat hastalığı. 

4) Mozaik patern veya kistler	

Konstriktif bronşiyolitle birlikte küçük hava yolu has-
talığı, vaskülopatik hastalıklar, lenfanjiyoleimyoma-
tozis, langerhans hücreli histiyositozis.

Diffüz akciğer hastalıklarının histopatolojik 
özelliklere göre sınıflandırılması (11):	

1. Akut akciğer hasarı 	

Diffüz alveoler hasar (herhangi bir neden)

İnfeksiyonlar

İlaç reaksiyonları

Romatizmal hastalıklarla ilişkili durumlar

Toksinler ve gazlarla ilişkili durumlar

Akut eozinofilik pnömoni

Alveoler hemoraji sendromları

Transplant rejeksiyonu

İdiyopatik formlar (Akut interstisyel pnömoni, akut 
fibrinöz ve organize pnömoni) 

2. Fibrozis 	

Pnömokonyozlar

Usual interstisyel pnömoni

Kronik hipersensitivite pnömonisi

Romatizmal hastalıklarla ilişkili durumlar

Kronik ilaç reaksiyonları

İleri evre Sarkoidoz

Fibrotik nonspesifik interstisyel pnömoni
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Kronik aspirasyon

Kronik radyasyon hasarı

İlerlemiş Langerhans hücreli histiyositozis

Hermasky-Pudlak Sendromu

Erdheim-Chester hastalığı (non-Langerhans hücre 
histiyositozisi)

İdiyopatik hava yolu merkezli fibrozis

3. Sellüler infiltratlar	

Hipersensitivite pnömonisi (subakut)

İlaç reaksiyonları

Romatizmal hastalıklarla ilişkili durumlar

Lenfoproliferatif hastalıklar

Nonspesifik interstisyel pnömoniler

Belirli enfeksiyonlar (Riketsiya, HIV, Mikoplazma)

Lenfoid interstisyel pnömoni

4. Alveoler dolum 	

Pulmoner ödem

Akut bronkopnömoni

Akut eozinofilik pnömoni

Belirgin histiyositler ile sıradışı enfeksiyonlar (örne-
ğin, Rhodococcus equi)

Alveoler hemoraji

Deskuamatif interstisyel pnömoni

Respiratuvar bronşiyolit ilişkili akciğer hastalığı

Organize pnömoni (herhangi bir neden)

Organize pnömoni (kriptojenik )

Alveoler proteinozis

Akut fibrinöz ve organize pnömoni (kriptojenik ) 

Dendriform kalsifikasyon 

Alveoler mikrolityazis

5. Nodüller (küçük veya büyük, tek veya multipl)	

Neoplazmlar (primer ya da metastatik)

Granülomatöz infeksiyonlar

Pnömokonyozlar (özellikle Silika ilişkili)

Aspirasyon

Nodüler ilaç reaksiyonları (Amiodaron)

Sarkoidozis/Berilyozis

Langerhans hücreli histiyositozis

Wegener granülomatozisi

Persistan organize pnömoni

Pulmoner hyalinize granüloma 

Plazma hücreli granüloma

Akciğer infarktı

Rosai-Dorfman hastalığı

6. Minimal değişiklikler 	

Pulmoner ödem

Çok ince interstisyel infiltrasyon

Pulmoner emboli (yağ embolisini de içerir)

Konstrüktif bronşiyolit

Vaskülopatik hastalıklar

Kistik hastalıklar

Lenfanjiyoleimyomatozis

Langerhans hücreli histiyositozis

Örnek hatası 

İdiyopatik interstisyel pnömoniler sıklıklarına göre; 
İdiopatik pulmoner fibrozis (%47-64), Nonspesifik 
interstisyel pnömoni (%14-36), Respiratuvar bronşi-
yolit ilişkili interstisyel akciğer hastalığı, Respiratuvar 
bronşiyolit ilişkili interstisyel akciğer hastalığı / des-
kuamatif interstisyel pnömoni (%10-17), Kriptojenik 
organize pnömoni (%4-12), Akut interstisyel pnömo-
ni (%2) ve Lenfositik interstisyel pnömoni (%2) ola-
rak sıralanabilir (12).

KLİNİK BULGULAR	

Diffüz parankimal akciğer hastalıkları; yüksek has-
talık prevalansı, hastalıkların kronik doğası, küratif 
tedavisinin olmaması, morbidite ve erken mortalite 
gibi nedenlerden dolayı önemli sağlık yüküne neden 
olmaktadır(13). Diffüz parankimal akciğer hastalıkları 
akciğerlerin gaz değişim özelliklerini ve elastikiyetini 
olumsuz yönde etkileyen akciğer dokusu içinde yaygın 
patolojik değişikliklerle karakterize bir hastalık grubu-
dur. Bu hastalıkların klinik ve radyolojik tanısı zordur, 
klinik seyri değişkendir ve hastalık ilerleyicidir(5).

Hastalığın başlangıç yaşı önemlidir. İdiyopatik in-
terstisyel pnömoniler genellikle ileri yaşlarda görül-
mektedir. İdiyopatik pulmoner fibrozisde hastalık 
yaşı genellikle 50 yaş ve üzerindedir. Nonspesifik 
interstisyel pnömoni İPF’ye göre daha erken yaşlarda 
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hatta çocuklarda bile gözlenebilir. Kriptojenik organi-
ze pnömoni ve Akut interstisyel pnömoni her yaşta 
sıklıkla 50 yaş civarında gözlenmekteyken, Desqua-
matif interstisyel pnömoni, Respiratuvar bronşiyolit 
interstisyel akciğer hastalığı ve Lenfositik interstisyel 
pnömoni 30-50 yaşlar arasında daha sık gözlenmek-
tedir(3). Diğer interstisyel akciğer hastalıkları Sarkoi-
dozis, Langerhans hücreli histiyositozis, Lenfanjiyo-
leimyomatozis, Pulmoner alveolar proteinozis İİP’lere 
göre daha erken yaşlarda ortaya çıkmaktadır(14-16).

Bazı interstisyel akciğer hastalıkları (İPF, DİP, RB-İAH, 
Pnömokonyozlar) erkeklerde daha sık gözlenirken, ba-
zıları kadınlarda (LİP, LAM) daha sık gözlenmektedir. 
Bazı interstisyel akciğer hastalıklarında ise cinsiyet far-
kı yoktur (NSİP, KOP, AİP, Sarkoidozis)(3, 14, 17).

Sigara öyküsü interstisyel akciğer hastalıklarının pa-
togenezinde ve hastalık progresyonunda önemlidir. 
Sigara öyküsü özellikle RB-İAH, DİP, İPF, Langerhans 
hücreli histiyositozis, ve Kombine pulmoner fibrozis ve 
amfizem (CPFE) sendromunda önemlidir(3, 15, 18). Meslek 
ve çevresel maruziyetlerin sorgulanması meslek hasta-
lıklarına bağlı interstisyel akciğer hastalıkları ve Hiper-
sensitivite pnömonisi açısından özelikle önemlidir.

Aile hikayesi bazı diffüz parankimal akciğer hasta-
lıklarını düşündürebilir. Bugüne kadar 100 ailede 
kalıtsal Usual interstisyel pnömoni saptanmıştır(19). 
Hermansky-Pudlak Sendromu pulmoner hastalık, 
okülokutanöz albinizm ve kanama diyatezi triadı ile 
karakterize, nadir görülen genetik diffüz parankimal 
akciğer hastalığıdır(1). 

Diffüz parankimal akciğer hastalıklarında başlıca 
semptomlar nefes darlığı ve öksürüktür. Bu semp-
tomların süresi her bir hastalıkta farklılık gösterebilir. 
Semptomların süresine göre hastalıklar akut, subakut 
veya kronik olarak gruplandırılabilir.

Diffüz Parankimal Akciğer Hastalıklarının Klinik 
Paternleri (11) 	

Akut: (saatler-günler) 	

İnfeksiyonlar, Diffüz alveolar hasar, Akut eozinofilik 
pnömoni, İlaçlarla ilişkili akut hasarlar, Duman ya da 
toksinlerle ilişkili akut hasarlar, Romatizmal hastalık-
larla ilişkili akut hasarlar, Vaskülitler, Diffüz alveolar 
hemorajiler, Kronik hastalığın akut alevlenmeleri, 
Akut interstisyel pnömoni (idiyopatik). 

Subakut: (haftalar- birkaç ay)	

Hipersensitivite pnömonisi, Sigara ilişkili hastalık-
lar, Sarkoidozis/Berilyozis, Romatizmal hastalıklarla 
ilişkili durumlar, İlaçlarla ilişkili durumlar, Belirli in-

feksiyonlar, Alveolar proteinozis, Kronik eozinofilik 
pnömoni, Kriptojenik organize pnömoni, Nonspesifik 
interstisyel pnömoni, Lenfoid interstisyel pnömoni.

Kronik: (birkaç ay-yıllar) 	

Romatizmal hastalıkla ilişkili durumlar, ilaçlarla iliş-
kili durumlar, Pnömokonyozlar, Sigara ilişkili hasta-
lıklar, Sarkoidozis/Berilyozis, Alveolar proteinozis, 
Küçük havayolu hastalığı, Amiloidozis, Usual inters-
tisyel pnömoni, Nonspesifik interstisyel pnömoni.

İnterstisyel akciğer hastalıklarında başvuru semp-
tomu olarak hemoptizi de görülebilir. Good-Pasture 
sendromu, Sistemik lupus eritematozis, Antifosfoli-
pid sendromu, Wegener’s hastalığı ve Multipl myelo-
ma gibi hastalıklardan oluşan diffüz alveolar hemo-
rajide, Nekrotizan granülom ya da kavite olduğunda 
Sarkoidozda, pnömokonyozların pulmoner kompli-
kasyonu olarak, Behçet hastalığında, Lenfanjiyoleim-
yomatozisde, Langerhans hücreli histiyositozisde he-
moptizi olabilir(20-25). Diffüz alveolar hemorajide masif 
ya da sık hemoptiziye bağlı olarak anemi de gözlene-
bilmektedir (20). 

Lenfanjiyoleimyomatozis premenapozal kadınlarda 
atipik düz kas hücrelerinin progresif proliferasyo-
nuyla karakterizedir. Dispne, öksürük, tekrarlayan 
spontan pnömotoraks, hemoptizi görülebilir(21). 
Langerhans hücreli histiyositozis de Lenfanjiyoleim-
yomatozis gibi benzer klinik ve radyolojik özellikle-
re sahip bir durumdur. Progresif dispne, hemoptizi, 
spontan pnömotoraks ve solunum semptomları göz-
lenir(25). En sık olarak gözlenen solunum semptomları 
dispne ve nonprodüktif öksürüktür. Ateş, terleme ve 
kilo kaybı gibi konstitüsyonel semptomlar olguların 
%15-20’sinde gözlenmektedir. Göğüs ağrısı genellikle 
pnömotoraks veya kaburga tutulumu anlamına gelir. 
Pnömotoraks hastaların yaklaşık % 15’inde görülür. 
Hemoptizi akut bronşit, bronkojenik karsinom veya 
aspergilloma gibi alternatif bir tanıyı düşündürür. 
Poliüri ve polidipsi Diabetes inspidusu, ağrı iskelet 
tutulumunu, cilt döküntüleri cilt tutulumunu düşün-
dürür(15).

İnterstisyel akciğer hastalığı herhangi bir konnektif 
doku hastalığına eşlik edebilir. Bu hastalıklar sistemik 
organ tutulumu ve otoimmün belirtilerle karakterize-
dir. Sistemik bulgular kadınlarda ve 50 yaş civarında 
daha sık gözlenmektedir(26). 

-	 Eritema nodosum; Sarkoidozis, Behçet hastalı-
ğı, Konnektif doku hastalıkları, Histoplazmozis, 
Koksidyoidomikozis

-	 Makülopapüler raş; ilacın indüklediği interstisyel 
akciğer hastalıkları, Amiloidozis, Lipoidozis, Ga-
ucher’s hastalığı gibi depo hastalıkları, Konnektif 
doku hastalıkları
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-	 Heliotrop raş; Dermatomiyozit, Telenjektaziler, 
Skleroderma

-	 Albinizm; Hermansky-Pudlak Sendromu

-	 Kalsinozis; Dermatomyozit, Skleroderma

-	 Üveit; Sarkoidozis, Behçet hastalığı, Ankilozan 
Spondilit

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

-	 Keratokonjonktivitis sikka; LİP

-	 Tükrük bezi tutulumu; LİP, Sarkoidoz

-	 Perikardit; Radyasyon pnömonisi, konnektif 
doku hastalıkları

-	 Myozit ve kas güçsüzlükleri; Konnektif doku has-
talıkları, ilaca bağlı ( L-triptofan) interstisyel ak-
ciğer hastalıkları

-	 Sistemik arteriyel hipertansiyon; Konnektif doku 
hastalıkları, Nörofibromatozis, Diffüz alveolar 
hemoraji sendromlarını düşündürür(27).

Sistemik sklerozlu hastalarda özefageal dilatasyon, 
Dermatomyozit ve Polimyozitde pnömomediastinum 
olabilir(28). Konnektif doku hastalıklarında dispne 
primer olarak akciğer parankiminin tutulumuna bağ-
lı olarak gelişebileceği gibi sekonder nedenlere bağlı 
olarak da meydana gelebilir. Sistemik lupus eritema-
tozuslu bir hastada renal yetmezlikle ilişkili dispne, 
sistemik sklerozlu bir hastada kalp yetmezliği ile iliş-
kili dispne olabilmektedir(26).

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem sendromu 
da idiyopatik forma göre kollajen doku hastalığı olan 
hastalarda daha az sıklıkta olmakla birlikte görülebil-
mektedir(29). Kollajen doku hastalıkları arasında da 
özellikle Romatoid artrit ve Sistemik sklerozda kom-
bine pulmoner fibrozis amfizem sendromu daha sık 
görülebilmektedir(30).

Parmaklarda çomaklaşma İdiyopatik pulmoner fibro-
zis ve Astbestozisde sık olmak üzere, Sarkoidozis, 
Hipersensitivite pnömonisi, Pulmoner Langerhans 
hücreli histiyositozisde gözlenebilmektedir(31). 

İdiyopatik interstisyel pnömonilerin en sık gözlenen 
formu İPF açıklanamayan yaygın kronik efor dispne-
si, öksürük, bibaziler inspiratuvar raller ve çomak 
parmak ile karakterizedir. Bu bulgular tüm İİP form-
larında değişen sıklıkta görülmektedir. Nefes darlı-
ğı en belirgin semptomdur ve dereceli olarak artar. 
Nonprodüktif öksürük genellikle vardır ve paroksis-
maldir. Konstitüsyonel yakınmalar nadirdir. Eklem 
ya da cilt bulguları genellikle bulunmaz ve kollajen 
doku hastalıklarını akla getirir(3). Gastroözofageal 
reflü (GÖR), İPF’li hastalarda sıktır(32). Çoğu hastada 
semptomlar başvurudan altı ay öncesinde mevcuttur. 

Oskültasyonda başlangıçta bazallerde duyulan inspir-
yum sonu ince raller daha sonra tüm akciğer alanla-
rında duyulur. Son dönemlerde sağ kalp yetmezliği 
bulguları ve periferal ödem gözlenir. Solunum fonk-
siyon testlerinde restriktif defekt, diffüzyon testinde 
ve egzersizde PaO2 de azalma gözlenir. Hastalığın er-
ken dönemlerinde solunum fonksiyon testleri ve rad-
yolojik bulgular normal olabilmektedir(3). İPF’li has-
talarda venöz tromboembolizmin kontrol grubuna 
göre daha yüksek olduğu gösterilmiştir(33). Pulmoner 
HT prevalansının %32-85 olduğu raporlanmıştır(34, 

35). Son çalışmalar pulmoner hipertansiyonu olan 
İPF’li hastalarda mortalite ve morbiditenin artmış 
olduğunu göstermiştir(36, 37). Amfizem ve pulmoner 
hipertansiyon gibi eşlik eden diğer durumlar hastalı-
ğın seyrini ağırlaştırmaktadır(38). Pnömoni, pulmoner 
emboli, pnömotoraks veya kalp yetmezliği gibi genel 
durumlara sekonder olarak klinik durumda ağırlaşma 
meydana gelebilir. Akut respiratuvar kötüleşme için 
bir neden saptanamadığı zaman İPF’nin akut alevlen-
mesi düşünülmektedir(39). İPF akut alevlenmesi için 
kriterler son 1 ay içinde nefes darlığında ve gaz deği-
şiminde kötüleşme ya da ileri derecede bozulma, yeni 
radyografik alveoler infiltrasyonlar olması ve infeksi-
yon, pulmoner emboli, pnömotoraks, kalp yetmezliği 
gibi alternatif bir nedenin olmaması olarak tanımlan-
mıştır(40). Kötüleşen öksürük, ateş ve/veya artmış bal-
gam da gözlenmektedir(41). İPF’de sağkalım beklentisi 
düşüktür. Hastaların %50’den fazlası teşhisten 2 ya 
da 3 yıl sonra kaybedilir(1).

Cottin ve arkadaşları(42, 43) amfizem ile ilişkili İPF’yi 
Kombine Pulmoner Fibrozis ve Amfizem (CPFE) 
Sendromu olarak tanımlamışlardır. Ryerson ve arka-
daşları(18) tarafınca yapılan yeni bir çalışmada klinik 
profili ve prognozu daha iyi tanımlanmaya çalışılmış-
tır. CPFE’li ve CPFE’li olmayan İPF’li hastalar klinik 
gidiş ve karakteristikleri açısından karşılaştırılmış-
lardır. CPFE olan hastaların daha kapsamlı sigara öy-
küsü, daha fazla oksijen gereksinimleri, daha düşük 
restriktif fonksiyon bozukluğu ve daha düşük diffüz-
yon kapasitesi ve daha yüksek pulmoner arter basınç-
larına sahip oldukları saptanmıştır. CPFE hastaların-
daki yüksek FVC amfizem ve kısmen daha az ciddi 
olan fibrozis ile açıklanabilir. Fibrozis ve amfizem gaz 
değişimi, DLCO ve pulmoner hipertansiyon üzerinde 
benzer etkilere sahiptir. CPFE hastalarının non-CPFE 
hastalarına göre daha kötü prognoza sahip oldukları 
gösterilmiştir(42, 43). 

DİP genellikle 40-60 yaşlarda ve erkeklerde daha sık 
gözlenir. DİP olan hastaların büyük çoğunluğu (%58-
91) sigara içicisi, küçük bir yüzdesi bağ dokusu hasta-
larıdır. Egzersiz dispnesi ve persistan öksürük en sık 
bulguladır. Nadiren hemoptizi, yorgunluk, kilo kaybı 
gözlenebilir. Fizik muayenede bazallerde inspiryum 
sonu ince raller ve siyanoz sıktır. Parmaklarda çomak-
laşma nadiren gözlenmektedir. Respiratuvar bronşi-
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yolit ilişkili interstisyel akciğer hastalığı (RB-İAH) ve 
DİP çeşitli klinikopatolojik ve radyolojik özellikleri 
örtüşen iki durumdur. Her iki durum da sigara içimi 
ile ilişkilidir(44). “Sigara ile ilişkili İAH” terimi giderek 
daha çok kullanılmaya başlanmıştır. DİP’li vakaların 
çoğu, RB-İAH ve Langerhans hücreli histiyositozu 
olan vakaların tümü sigara ile ilişkili İAH’dır(45).

Subakut olarak gelişen dispne ve öksürük, NSİP’de en 
sık görülen belirtilerdir(46). Hastaların yaklaşık üçte 
birinde ateş ve/veya konstitüsyonel belirtiler vardır. 
Hastalarda altta yatan bir kollajen doku hastalığı var-
sa kuru ağız ya da göz, eklem ya da kas ağrısı, kas za-
yıflığı, Raynaud ya da raş bildirilmiştir(1). Parmaklar-
da çomaklaşma %10-35’inde mevcuttur(47). Solunum 
fonksiyon testleri genelde restriktif bir solunumsal 
defekt ve gaz transferinde azalma gösterir(1). Fibrotik 
NSİP ve sellüler NSİP iki histolojik tipidir. Fibrotik 
NSİP genç kadınları(48) etkiler ve bağ dokusu hasta-
lığı olan hastalarda daha sık görülür(49). Prognoz de-
ğişkendir bir kısmı stabil kalırken bir kısmı düzelir. 
Bazılarında da son dönem fibrozis gelişir ve solunum 
yetmezliği ile hasta kaybedilir(50, 51).

Akut interstisyel pnömoni Hamman-Rich sendromu-
olarak da bilinir. İdiyopatik ve hızlı progresiftir(52). 
Hastalığın başlangıcı ortalama 49 yaşdır (7-83 yaş). 
Belli bir cinsiyet baskınlığı yoktur (53). Hastaların çoğu 
boğaz ağrısı, baş ağrısı, öksürük, nefes darlığı ve ateş 
ile ani başlangıçlı ve kısa süreli grip benzeri bir kli-
nik ile başvururlar(54). Semptomlar akut başlangıçlıdır 
(1±3 hafta). Çoğu olguda hızlı başlangıçlı dispne ve 
öksürüğü solunum yetmezliği ve mekanik ventilatör 
ihtiyacı takip eder. Akut interstisyel pnömoni hızla 
ilerleyen hipoksemi, tedavisinin olmaması ve %50 
üzerinde mortalite ile karakterizedir(55).

Kriptojenik organize pnömoni genellikle 50-60 yaş 
arasında gözlenir. Kadın ve erkeklerde görülme oranı 
benzerdir. Klinik tablo oldukça karakteristiktir. Baş-
langıçta viral enfeksiyon benzeri bir tablo ile başlar, 
kuru öksürük, ateş yüksekliği, halsizlik, iştahsızlık ve 
kilo kaybı en sık rastlanan semptomlardır. Hemoptizi, 
balgam ve göğüs ağrısı daha nadir semptomlardır. Kor-
tikosteroid tedaviye hızlı cevap vermesi tipiktir(56-58).

Lenfositik interstisyel pnömoni genellikle diğer has-
talıklara eşlik eden bir durumdur. Yavaş başlayan ök-
sürük dereceli olarak artar. Nefes darlığı 3 yıl ya da 
daha fazla süredir mevcuttur. Bazı hastalarda ateş, 
kilo kaybı, göğüs ağrısı ve eklem ağrısı bulunur. Bazı 
olgularda lenfadenopati mevcuttur. Sjögren sendro-
munun eşlik ettiği LİP’de lenfadenopati daha sıktır. 
Konstitüsyonel semptomlar nadirdir. Klinik olarak 
LİP’e eşlik eden bir kollojen doku hastalığı ya da im-
mün yetmezlik araştırılmalıdır. Çünkü idiyopatik LİP 
nadirdir. LİP Romatoid artrit, Sjögren sendromu, 
Hashimoto hastalığı, Pernisiyöz anemi, Kronik aktif 
hepatit, Sistemik lupus eritematoz, Otoimmün he-

molitik anemi, Primer biliyer siroz, Miyastenia gravis, 
Hipogamaglobulinemi ve Ağır kombine immün yet-
mezlik gibi altta yatan sistemik ya da otoimmün bir 
hastalıkla birlikte bulunabilir(3).

İdiopatik (Plöroparankimal fibroelastozis) PPFE ilk 
olarak 1992 yılında Japon literatüründe “Aminati 
hastalığı” olarak tanımlanmıştır. Akciğer paranki-
minde ağırlıklı olarak üst loblarda plevral fibrozis ve 
subplevral fibroelastozis oluşan nadir bir durumdur. 
Klinik olarak hızlı ilerleyen ve kötü prognoza sahip 
bir durumdur. Çoğu olguda egzersiz dispnesi ve ök-
sürük gibi semptomlar gözlenmektedir. Akciğer ve 
kemik iliği transplantasyonunda gözlenebilir. Ailesel 
ve idiyopatik formları tanımlanmıştır. Güncellenmiş 
İİP sınıflamasında “Nadir idiyopatik interstisyel pnö-
moniler” başlığı altında ayrı bir antite olarak yerini 
almıştır(59, 60).

Sarkoidoz ve Hipersensitivite pnömonisi en yaygın 
olarak gözlenen granülomatöz diffüz parankimal ak-
ciğer hastalıklarıdır(1). Sarkoidozisde belirtiler ırk ve 
cinsiyet ile değişir, en yaygın belirti inatçı öksürük-
dür. Dispne erken evrelerde nadirken geç evrelerde 
daha yoğun gözlenir. Wheezing ve hemoptizi nadirdir. 
Fizik muayenede raller nadiren duyulur(14). Türkiye’de 
yapılan bir çalışmada en sık semptomlar sırasıyla 
öksürük, dispne ve göğüs ağrısı olarak bildirilmiştir. 
Konstitüsyonel semptomlar da sık olarak gözlenir. 
Bunlar yorgunluk, kilo kaybı, ateş ve gece terlemesi-
dir(61). Sarkoidoz pek çok sistemi etkilediği için tüm 
organlarda granülomlara ait belirtiler gözlenebilir(14). 

Kronik Hipersensitivite pnömonili (HP) hastalar ge-
nellikle öksürük, nefes darlığı, yorgunluk ve kilo kay-
bı gibi semptomlarla başvururlar. Kronik HP tanısı 
gecikebilir ve kaçınılmaz olarak hastalarda pulmoner 
fibrozis ve ilerleyici, geri dönüşümsüz solunum yet-
mezliği gelişebilir. Bilinen bir antijene maruziyet, 
sorun olan antijene karşı pozitif çöken antikorlar, 
semptomların tekrarlayıcı olması, fizik muayene-
de inspiratuar raller, semptomların maruziyetten 
4-8 saat sonra meydana gelmesi ve kilo kaybı HP’de 
önemlidir(1). 

İnterstsiyel akciğer hastalıklarında obstrüktif uyku ap-
nesinin insidansında da artış olduğu gösterilmiştir(62). 
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