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Tanım

• İnterstisyel akciğer hastalığı

• Diffüz parankimal akciğer hastalığı

• Diffüz interstisyel akciğer hastalığı   

• İnterstisyel pnömoni/pnömonitis

• Bilinen veya bilinmeyen çok sayıda faktöre bağlı olarak gelişen akciğer 
parankiminde enflamasyon ve/veya fibrozisle seyreden 200 kadar hastalık

• Benzer klinik, radyolojik, fizyolojik ve patolojik görünümleri olan heterojen bir 
grup hastalık

• Asıl olarak olay intestisyumda yerleşik olmasına karşın; alveoller, havayolları, 
damarlar ve plevra da kısmen tutulabilir





Patogenez
Martinez FJ, et al. NATURE REVIEWS, 2017. 

smoking, particulate 
inhalation, viral 

infections, 
gastroesophageal 

reflux,chronic 
aspiration





Sınıflama
• Bilinen nedenlerle ilişkili olan

• İlaçlar, radyasyon, KDH, enflamatuvar, infeksiyöz, malign hastalıklar, mesleki 
ve çevresel faktörler

• İdiyopatik
• MAJOR: IPF, NSIP, RBILD, DIP, COP, AIP

• NADİR: LIP, PPFE

• Granülomatöz
• Sarkoidoz

• Diğer
• LAM, LHH, PAP, EP

William D. Travis, Ulrich Costabel, David M. Hansell at al; on behalf of the ATS/ERS Committee on Idiopathic Interstitial Pneumonias. An 

Official American Thoracic Society/European Respiratory Society Statement: Update of the International Multidisciplinary Classification of 

the Idiopathic Interstitial Pneumonias. Am J Respir Crit Care Med. 2013: 188;733–748



Sıklık

• Prevalans
• Erkeklerde: 81 / 100 000
• Kadınlarda: 67 / 100 000
• Yaşlılarda  (>75 yaş): 160 / 100 000

• İnsidens
• Erkeklerde : 32 / 100 000
• Kadınlarda : 26 / 100 000

• Mortalite:
• İngiltere’de 3000 / yıl ( %50’si İPF)

                  

Epidemiology of IPF

Estimated 83,000 Current

Patients in the United States

Estimated 31,000 New Patients 

per Year in the United States
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Weycker D, et al. Prevalence, Incidence, and Economic Costs of Idiopathic Pulmonary 

Fibrosis. Paper presented at: CHEST 2002, November 2-7, 2002; San Diego, CA.
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Coultas DG, et al. Am J Respir Crit Care Med. 1994, New Mexico.

Weycker D, et al. Paper presented at: CHEST 2002, November 2-7, 2002; San Diego, CA.
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• Çok merkezli, 
prospektif, 
kesitsel, klinik 
gözlem 
çalışması 

• Türkiye’nin 7 

coğrafi bölge, 

18 farklı il, 21 

merkezden 

toplam 1070 

hasta

Sıklık



İAH ne zaman akla gelmeli?

• Efor dispnesi, kronik öksürük
• Inspiratuvar raller
• Risk faktörlerinin varlığı

• Meslek, çevresel maruziyet, ilaç kullanımı, KDH tanısı, aile öyküsü, sigara
kullanımı, yaş

• Parankimal opasiteler
• Çomak parmak
• Hipoksemi, egzersiz desaturasyonu
• Spirometride restriksiyon



I. ve II. Basamak

• Aile hekimi

• Acil hekimi

• İşyeri hekimi

• Göğüs hastalıkları uzmanı

• Dahiliye uzmanı

• Kardiyoloji uzmanı



Özelleşmiş merkez
• Bilgili ve deneyimli

• Göğüs hastalıkları uzmanı
• Romatoloğ/immünoloğ
• Torasik radyoloğ
• Pulmoner patoloğ
• Uygun teknikle bilgisayarlı tomografi 

• İnce kolimasyon, en kısa rotasyon zamanı ve en yüksek pitch, azaltılmış doz (1-3 mSv),hastaya 
uygun tüp potansiyeli ve tüp akımı (genellikle 120 kVp ve <240 mAs); İince hastalar için daha 
düşük tüp potansiyelleri (örneğin 100 kVp), supin pozisyon ve yeterli inspirasyon sonunda 
(volumetrik); supin pozisyon, ekspiryum sonunda (volumetrik veya sequential); prone, 
rekonstruksiyon

• Geniş laboratuvar menü
• Otoantikorlar, vaskülit belirteçleri, genetik testler



Semptomlar

• Asemptomatik

• Sarkoidoz, erken dönem kronik İAH

• Solunumsal 

• Efor dispnesi, kuru öksürük, siyanoz, hemoptizi, traksiyon 
bronşektazilerinde balgamlı öksürük, plöritik ağrı

• Sistemik 

• Halsizlik, kırgınlık, yorgunluk, kilo kaybı, ateş, eklem ağrıları, 
güçsüzlük, 



Cilt, eklem, böbrek, göz, kalp, GİS semptom ve 
bulguları

• Raynoud: SS, IPF

• Keratokonjonktivitis sicca: Sjogren

• Hepatosplenomegali: sarkoidoz, 
histiyositozis X, KDH, amiloidoz

• Diyabet insipidis: histiyositozis x, 
sarkoidoz

• Glomerülonefrit: KDH, Wegener, 
sarkoidoz, vaskülit

• Renal Kitle: LAM, tuberosklerozis

• Uveit: Sarkoidoz, Behçet

• Artrit: KDH, sarkoidoz, vaskülit

• Plevral hastalık: KDH, ilaçlar, asbestoz, 
tuberoskleroz, LAM ve histiyositozis X 
(pnömotoraks)

• Hipertansiyon: KDH, vaskülit

• Eritema nodosum: sarkoidoz, Behçet, 
KDH

• Heliotropik rash: dermatomyozit, 
polimyozit

• Makülopapüler rash: KDH, ilaçlar, 
amiloidoz

• Alopesi: KDH



Fizik muayene bulguları

• Velkro rall 
• IPF, fibrozis

• Squeaks (bronş gıcırtısı) 
• Bronşiolit, traksiyon bronşektazileri

• Çomak Parmak 
• IPF, DIP, asbestoz, RA

• Takipne, siyanoz, kor pulmonale 
• Terminal dönem IAH, kardiyak komplikasyon

• Ekstrapulmoner bulgular 
• Sistemik hastalık



Radyografi

• Normal PA grafi (% 10)

• Volüm azalması
• Amfizem, Histiositozis-X, lenfanjiyoleiyomiyomatozis ve sarkoidoz, hariç

• Buzlu cam opasiteler

• Konsolidasyon

• Çizgisel, retiküler opasiteler

• Nodüller

• Plevral sıvı ve kalınlaşmalar

• Mediastinel LAP

• Kistik gölgeler, bal peteği, kavite









Radyolojik paternler
KONSOLİDASYON

• Ödem

• Pnömoni

• Hemoraji

• Sarkoidoz

• Organize pnömoni

• Eozin. pnömoni

• PAP

• Bronkoalveoler ca

• Lenfoma

BUZLU CAM

• Ödem /ARDS

• Pnömoni/PCP, 
virus vb

• Hemoraji

• Hipersensit. pnöm

• Organize pnömoni

• Eozin. pnömoni

• PAP

• Bronkoalveoler ca

• Lenfoma

• NSİP

• RBİLD

• DİP

RETİKÜLER

• Ödem

• Interst. pnömoni 
(virus, PCP)

• Limfanj. karsinom

• UIP (IPF, KDH vb)

• İlaçlar (Amiodaron vb)

• Kistik hastalıklar 
(LAM, LİP, 
Histiositozis)

• Sarkoidoz

• Metastaz

• Tbc

NODÜLER

• Sarkoidoz

• Silikoz

• Limfanj. Karsinom

• Sarkoidoz

• Metastaz

• Tbc

• Histiositozis

• Hipersens. pnöm

• RBİLD

• BAC

KİSTİK

• Amfizem

• Balpeteği

• LAM

• Histiocytosis

• LİP

• Pulmonary 
metastases 
(squamous/aden
ocarcinoma)

• Birt Hogg Dubé 
syndrome

• Cystic 
mesenchymomas

• Light-chain 
disease



Buzlu
Cam



Buzlu cam
Mozaik

perfüzyon



Balpeteği
Traksiyon
bronşektazisi



Mozaik
Patern



Hava kisti



Amfizem



İnterlobüler Septal
Kalınlaşmalar



Kaldırım Taşı
Crazy Paving



Bronşektazi



Halo 
Ters Halo



Tree in bud



Cannonball



Konsolidasyon



Nodül





Kavite



Peribronşioler
tutulum



Subplevral
Periferik
tutulum



Subplevra
l sparing



Santral Tutulum



Üst ve alt zon
tutulumu



Yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı tomografi (HRCT)



Laboratuar testler

• Hemogram, Karaciğer testleri, LDH, Kreatinin, sedimentasyon
• Eozinofili; KEP
• Lökopeni; sarkoidoz, KVH, lenfoma
• Karaciğer testleri; sarkoidoz, amiloidoz, 
• Renal testler; KVH, WG, Goodpasture
• Fe eksikliği anemisi; DAH
• Sedimentasyon: KDH, malignite

• İdrar sedimenti
• KVH, Wegener, mikroskopik polianjitis, Goodpasture

• ANA, RF
• IIP, KDH (IPF’de %20)

• EKG, EKO
• Sağ kalp yüklenmesi, kor pulmonale



Laboratuar testler

• ANCA C, WG

• ANCA P, Mikroskopik polianjitis

• Anti-GBM, Goodpasture

• Presipitan antikor, HSP

• RF (IgG), ANA, RA

• Scl-70, PM-Scl, PSS  

• ds-DNA, ANA, Lupus antikoagulan, SLE

• U1-RNP, Miks KDH 

• Jo-1, DM/PM   

• R0 (SS-A), La (SS-B), RF(IgM), Sjögren

• ACE, sarkoidoz  



Solunum fonksiyon testleri
• Restriktif bozukluk

• FVC, FEV1, TLC, RV azalır

• Obstruktif patern
• FEV1/FVC, FEV1 azalır

• Diffüzyon
• DLCO azalr

• DLCO’da artabilir DAH (SLE)

• Arter Kan Gazları

• Hipoksemi, hipokarbi, P(A-a)O2 artar, egzersizde belirgin



Egzersiz testleri

• Max VO2 (oksijen tüketimi)
• Cihaz gereksinimi

• Randevu

• Kompleks

• Kardiyak/respiratuvar ayırımı yapabilir

• 6 dk yürüme testi
• Çok pratik



Tanı, ayırıcı tanı
• Klinik

• Efor dispnesi, öksürük, çabuk yorulma
• Çomak parmak, subskapuler inspiratuvar raller, siyanoz

• Risk Faktörleri
• Sigara, çevresel ve mesleki maruziyet, ilaç kullanımı, radyopterapi, otoimmün hastalık, vaskülit, sarkoidoz, 

idiyopatik

• Görüntüleme
• HRCT, PA grafi, kontrastlı BT

• SFT
• FVC ve DLCO

• Laboratuvar
• Otoantikorler, vaskülit belirteçleri

• Örnekleme, Histo-sitopatoloji
• Bronkoskopi, torakoskopi

• Konsültasyon, MDK



Am J Respir Crit Care Med Vol 205, Iss 9, pp e18–e47, May 1, 2022 

Progressif Pulmoner Fibrozis

• Radyolojik olarak akciğer fibrozisi bulguları olan İPF dışında İAH tanılı bir hastada, başka bir 
nedenle açıklanamayan aşağıdaki üç bulgudan en az ikisinin son bir yıl içinde ortaya 
çıkmasıdır

• Solunumsal semptomlarda kötüleşme

• Hastalığın fizyolojik olarak kötüleştiğini gösteren aşağıdakilerden biri
• FVC’de %5 veya daha fazla düşme

• DLCO’da (Hb’ne göre düzeltilmiş) %10 veya daha fazla düşme

• Progresyonun radyolojik kanıtları
• Traksiyon bronsektazi/bronşiolektazilerin şiddet veya yaygınlığının artması

• Traksiyon bronşektazileriyle beraber yeni buzlu cam opasiteler

• Yeni ince retikülasyonlar

• Retiküler anormalliklerin yaygınlığının veya kabalığının artması

• Yeni veya artmış balpetekleşme

• Artmış lober volüm kaybı



Progrese hastalık

Nisan 2019Kasım 2016
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PPF’e 
ilerleyen 
fibrotik 
akciğer 
hastalıkları

Am J Respir Crit Care Med Vol 205, 
Iss 9, pp e18–e47, May 1, 2022 





Fibrozisin radyolojik paternleri ve nedenleri

• UIP
• IPF, RA, HSP, SS, Sarkoidozis, Asbestozis

• NSIP
• KDH, SS, maruziyet ve tedaviyle ilgili fibrozis, iNSIP, HSP

• OP
• COP, maruziyet ve tedaviyle ilişkili, KDH,  dermatomyozit, HSP, vaskülit, 

malignite 



• Subplevral, bazal 
tutulum

• Retiküler opasiteler
• Bal peteği ± traksiyon 

bronşektazi
• Uyumsuz bulguların 

olmaması 

UIP



NSIP
• Peribronkovasküler tutulum

• Yamalı buzlucam alanlar

• Retiküler opasiteler

• Subplevral alanların

korunması

• Bazal simetrik tutulum, 

volüm kaybı

• Mikrokistik balpeteği

• İntralobüler septal

kalınlaşmalar

• Traksiyon bronşektazileri

• Homojen tutulum



OP

• Yamalı konsolidasyon alanları, 
bazen subplevral yerleşimli

• Spiküler, multipl, nodüller
• Ters halo belirtisi
• Retiküler opasiteler, fibrozis







Tedavi
• Düzenli izlem

• Risk kontrolü

• Bilinen etyolojilerin tedavisi
• KDH, sarkoidoz, HSP

• Farmakolojik tedavi
• Antifibrotik tedavi

• Tedaviye uyum

• Enfeksiyon kontrolü, aşılama

• Yan etkilerin yönetimi
• DM, GİS…

• Komorbiditelerin yönetimi
• KY, KAH, KBH, HT, DM, KOAH

• Komplikasyonların yönetimi 
• Akut alevlenme, PH, 

• Semptom kontrolü
• Dispne, öksürük..

• Destek tedavisi 
• Oksijen, NIMV, rehabilitasyon, 

beslenme, psikososyal

• Transplantasyon

Spagnolo P et al. Frontiers in Medicine, 2018.



Farmakolojik Tedavi

• Kortikosteroidler
• Prednizolon, metilprednizolon

• Anti-enflamatuvar ve sitostatik ajanlar
• Siklofosfamid, azatioprin, metotreksat, mycophenolate, cellcept, sirolimus, leflunomide

• Antifibrotik
• Kolsişin, Pirfenidon, Nintedanip

• İmmunmodülatör
• Siklosporin, gama interferon, infliximab, etarnecept

• Antioksidanlar
• N-asetil sistein, glutation, niasin, taurine

• Destek tedavi





Komplikasyonlar

• Akut atak, akut solunum yetmezliği

• Kronik solunum yetmezliği

• Kardiyovasküler olaylar

• Pulmoner hipertansiyon

• Akciğer kanseri



İzlem

• Semptomlarda artış, kötüleşme

• 3-6 aylık düzenli periyotlarla

• Progresyon

• Akut Alevlenme

• Komorbidite

• Komplikasyon

• İlaç yan etkisi

• Tedavi başlama

• Tedavide değişiklik
• Ara verme

• Doz azaltma

• İlaç değiştirme

• Kombinasyon

• Palyatif bakım

• Transplantasyon



İzlem Parametreleri

• Semptomlar
• Dispne
• Egzersiz kapasitesi
• Öksürük
• İlave semptomlar

• SFT
• Spirometri, DLCO, 6DKYT

• Oksijenizasyon
• Pulseoksimetri, AKG, Monitorizasyon

• Görüntüleme
• Direkt Grafiler, HRCT
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