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Tanım 

 Bilinen, bilinmeyen birçok 
etkenin akciğer parankiminde 
benzer patolojik değişikliklere 
yol açması sonucu oluşan, 
benzer klinik, radyolojik ve 
fizyolojik bulgular veren 
hastalıklar grubudur. 



Intertisyum 

  Kapiller ağ ile alveol yüzeyi 
arasındaki gaz değişim 
bölgesi  

  Bronşlar ve vasküler yapı 
etrafındaki ve interalveoler 
aralıktaki konnektif doku  

 Subplevral doku 









          

 TANI  ?? 



Hastanızı dinleyin; size tanıyı 
söyleyecektir…. 

 
 
 
 



Histopatoloji 

Radyoloji: HRCT 
Sorgulama:  

Meslek, hastalık, 
çevre, ilaç 

Fizyolojik 
değerlendirme 

Yakınmalar ve 
öykü 

Klinik: Fizik bakı 





Kimlik bilgileri 



YAŞ 
 20-40 yaş arası 

 Sarkoidoz 
 Histiositoz x 
 Kolljen doku 

hastalıkları ile ilişki 
DPAH 

 LAM 
 Alveoler mikrolityazis 

 50 yaş üzeri 
 IPF 



CİNSİYET 

• Kollajenozlar 
• Lenfanjioleiomyomatozis 
• Tuberoskleroz 

• Pnömokonyozlar 
• Histiositozis X 
• Alveolar proteinozis 
• İPF 
• Good-Pasture Sendromu 



 
 

 ÖZGEÇMİŞ 

Meslek 
İlaç 
Sigara 
Bilinen hastalıkları (astım , KDH..) 
Hobileri.??? 
 



Meslek 
 Tüm hayatı kapsayan meslek hikayesinin 

alınması gerekli 
 Çünkü maruziyet ile semptomların başlangıcı 

ve radyolojik bulguların ortaya çıkışı 
arasındaki süre uzun olabilir.. 



 Bernandino Ramazzini (1633-1714) 
 

"Ne iş yapıyorsun? sorusu, hastalığın 
nedenini bulabilmek için kaçınılmaz bir 

sorudur. Ancak, günlük hekimlikte bu çok 
önemli noktaya hiç önem verilmediğini ya da 
hekimin hastanın mesleğini bilse bile buna 

aldırış etmediğini görmekteyim.” 



 İnorganik - Asbestozis 
  -  Silikozis 
  - KİP 

 
 

 Organik  -Hipersensitivite   
              pnömonisi 

 
 



Sigara alışkanlığı 
 Histiositozis X (%90) 
 Respiratuar bronşiolit 

-İAH (%100) 
 Deskuamatif 

interstisyel pnömoni 
(%100) 

 Alveoler proteinozis 
 İPF (%66) 
 Good-Pasture 

Sendromu 

• Hipersensitivite pnömonisi 
• Sarkoidoz 
• Kronik eozinofilik pnömoni 



Astımla birlikte olan DPAH 

 ABPA 
 

 Churge Strauss 
 

 Kronik eozinofilik 
pnömoni 

Majör 
kriterler 

Astım 
Periferik kan eozinofilisi 
Aspergillusa karşı presipitan 
antikorlar 
Aspergillusa karşı erken 
pozitif deri testi 
Total IgE yüksekliği 
Proksimal bronşektazi ve 
pulmoner infiltratlar 

Minör 
kriterler 

Aspergillus içeren mukus 
tıkaçları 
Geç deri reaksiyonu 

Astım 
Periferik kan eozinofilisi (>%10) 
Mono veya polinöropati 
Gezici veya geçici infiltrasyonlar 
Paranazal sinüs anormallikleri 
Biyopsi örneğinde ekstravasküler 
eozinofiller 



İlaç kullanım öyküsü 

Amiadaron Kullananların %6 sında, genellikle >400 mg/gün, 2 aydan fazla 
kullanım, sinsi başlangıçlı dispne ve nonprodüktif öksürük 

Flecainid ARDS, LIP 

Metotreksat Kullananların % 5’ inde, sinsi başlangıçlı dispne ve nonprodüktif 
öksürük 

Altın Sinsi başlangıçlı dispne 

Bleomisin Kullananların %10’ unda, total doz 450 üniteyi geçince ve 70 yaşın 
üzerinde insidens artar 

Siklofosfamid Dozla veya yaşla ilişkisiz bir şekilde başlangıç ve progresyon değişir 

Nitrofurantoin Akut başlangıç (7-14 gün) ve kronik reaksiyon olabilir 

www.pneumotox.com 



Soygeçmiş 
Genetik faktörler  ailesel geçiş.. 
 İPF (%3,3 -3,7) 
 Sarkoidoz (%3,6-9,6)(450 ‘den fazla ailesel 

sarkoidoz olgusu..) 
 Alveolar mikrolitiazis 
 Tuberoskleroz 
 Hermansky Pudlak     otozomal dominant 
 Nörofibromatozis 
 İdyopatik pulmoner hemosiderozis 

 



 
 
 
 

Yakınma 
 

 



Dispne 

 Akut başlangıçlı-yineleyici-yavaş ilerleyici 

 Restriksiyon veya difüzyon bozukluğu, bazen de 
hava yolu obstrüksiyonu 

 Radyolojik bulgular silik,dispne ön planda  

 Vaskülit, Skleroderma  

  Radyolojik bulgular dispneden daha ön planda 
Sarkoidoz, Silikoz , Histiyositoz-X 



Öksürük 

 Hipersensitivite pnömonisi 

 Sarkoidoz 

 Kriptojenik organize pnömoni 

 Lenfanjitis karsinomatoza 

 Eozinofilik pnömoni 

 İPF 
 



Diğer semptomlar 

 Balgam 
 
 
 Göğüs ağrısı 
 
 Hemoptizi 

•Kronik eozinofilik pnömoni 

•ABPA 

•Alveoler proteinozis (beyaz yapışkan, koyu kıvamlı balgam) 

•Kömür işçileri pnömokonyozu (KİP) (siyah renkte balgam ) 

•Alveoler hemoraji sendromları 

•İdyopatik pulmoner 
hemosiderozis 

•Lenfonjioleiomyomatozis %50 

•Malignite gelişimi 

•Histiositozis X %30-40 

•Lenfanjioleiomyomatozis 

•Tuberoskleroz 

•Sarkoidoz %1-2 

•Churge Strauss Send. 



Sistem sorgulaması 



Ateş 
• Hipersensitivite pnömonisi 
• Sarkoidoz 
• Akut eozinofilik pnömoni 
• Kronik eozinofilik pnömoni 
• Löfgren sendromu 
• Histiositozis X 
• Lenfositik intersitsiyel pnömoni 
• Good-Pasture Send. 
• Wegener granülomatozu 
• Churge-Strauss Send. 
• İdyopatik pulmoner hemosiderozis 
• Kollajenozlar 
• Lenfanjitis karsinomatoza 



• Raynoud fenomeni 
• Kuru göz, ağız kuruması 
• Eklem yakınmaları 
• Görme bulanıklığı 



Öykü 
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Akut gidişli DPAH 

• Akut interstisyel pnömoni 
• Hipersensitivite pnömonisi 
• Akut eozinofilik pnömoni 
• Kriptojenik organize pnömoni ve BOOP 
• İlaçlara bağlı interstisyel akciğer 

hastalığı 
• Alveolar hemoraji sendromları 
• SLE 



Epizodik DPAH 

• Hipersensitivite pnömonisi 
• Loeffler pnömonisi 
• Wegener granülomatozu 
• Churge Strauss 
• Kriptojenik organize pnömoni ve BOOP 



Kronik gidişli DPAH 

• İdyopatik pulmoner fibrozis 
• Histiositozis X 
• Pnömokonyozlar 
• Nonspesifik intersitisyel pnömoni 
• Kollajenozlar 
• Hipersensitivite pnömonisi 
• Alveoler proteinozis 



 



Wheezing 

• Churge Strauss Sendromu 
• ABPA 
• Kronik eozinofilik pnömoni 
• Hipersensitivie pnömonisi 
• Sarkoidoz 



Parmak çomaklaşması 

• İPF 
• Asbestoz 
• Romatoid artrit 
• Alveolar proteinozis 
• İdyopatik pulmoner hemosiderozis 

• Skleroderma 
• Sarkoidoz 
• Hipersensitivite pnömonisi 
• Histiositozis X 



Sistemik hipertansiyon 

• Kollajenozlar 
• Good-Pasture Sendromu 
• Vaskülitler 



Akciğer oskültasyonu 
• İPF (%90) 
• Asbestozis (%50) 
• Kollajenozlar 

• Sarkoidoz 
• Hipersensitivite pnömonisi 
• Silikozis 
• Histiositozis X 
• Wegener granülomatozu 

İnspiratuar ral ↑ 

İnspiratuar ral ↓ 

Squawk 
(inspiratuvar ronküs şeklinde 
martı sesi) 

• Hipersensitivite pnömonisi 
• Sarkoidoz 
• Kriptojenik organize pnömoni 
• Histiositozis X 
• Romatoid artrit 
 



Plevral sıvı ile birlikte DPAH 

• SLE (%50) 
• Romatoid artrit (%25) 
• Lenfanjioleiomyomatozis (şilöz sıvı) 
• Sarkoidoz (% 1) 
• Asbestozis 



Hepato-splenomegali 

• Sarkoidoz (%40-80) 
• Histiositozis X 
• Kronik berilliyozis 
• İdyopatik pulmoner hemosiderozis (%20) 
• Kronik eozinofilik pnömoni 

 



Periferik lenfadenopati 

• Sarkoidoz (%30) 
• Lenfomatoid granülomatozis (Nadir) 
• Histiositozis X 
• İdyopatik pulmoner hemosiderozis (%20) 



Üst solunum yolu tutulumu 

• Wegener 
 
 
 
 
 
 

• Churge Strauss 

Semer burun deformitesi 

Nazal polipozis 



Kas zayıflığı 

• Polimiyozit 
• Sarkoidoz 



Artrit 

• Romatoid artrit 
• SLE 
• Sjögren 
• Skleroderma 
• Sarkoidoz 
• Wegener 



Deri bulguları 

• Eritema nodozum 
• Lupus pernio 
• Küçük plaklar ve nodüller 
• Makülopapüler lezyonlar 
• Psöriatik lezyonlar 
• Vitiligo 
• Alopesi 



Skleroderma 

• Raynaud fenomeni 
• Sklerodaktili 
• Ciltte kalınlaşma 
• Yüzeyel ülserler 
• Otoampütasyonlar 
• Telenjiektazi 
• Kalsinozis cutis 



Göz bulguları 
 Sarkoidoz: İridosiklit, ant. üveit, post. 

üveit, optik nöropati 
 Romatoid artrit: Episklerit 
 Wegener: İridosklerit, keratokonjunktivit 
 Histiositozi X: Eksoftalmus 
 SLE: retinal arter trombozu 
 Sjögren Send: Keratokonjuntivitis sicca 

 



OLGU 1.  
Ateş ve diz-dirsek eklemlerinde ağrı yakınması ile başvuran 
32 yaşındaki kadın hastanın fizik muayenesinde her iki 
bacakta diz altında deriden hafifçe kabarık, sert, kırmızı 
renkli, çapları birkaç santimetre arasında değişen lezyonlar 
ve dirseklerde ödem-hassasiyet saptanıyor.  
 
 

Tanı  ??? 



Laboratuvar Bulguları 

  Tam Kan Sayımı 
Mikrositer Anemi; gizli pulmoner hemoraji 
Normositik Anemi; KDH, kronik hastalık 
Lökositoz; enfeksiyon , hematolojik malignite 
Eozinofili; eozinofilik pnömoni, ilaç toksisitesi  

İdrar tetkiki;  Vaskülit 
Serolojik testler (ANA, ANCA, RF..); KDH 

  Biyokimya 
Hiperkalsemi, ACE artışı; Sarkoidoz 
Kreatin artışı; KDH, Pulmoner-renal sendromlar 
CK, Aldolaz artşı;  PM,DM 



Solunum Fonksiyon Testleri 
 Ayırıcı tanının yapılmasında 
 
 Hastalık şiddetinin değerlendirilmesinde 
 
 Hastalık progresyonun monitörizasyonunda 
 
 Tedaviye yanıtın değerlendirilmesinde 
 

 En sık Restriktif patern  



Bazen Obstrüktif Patern 

 LAM 
 
 Sarkoidoz 
 
 RB-İAH 
 
 HP 
 
 LCH 

Nadiren Miks Patern 

 sarkoidoz 
  
 HP 
 
 RA 
 
 LCH 
 
 LAM 



Diffüzyon Testi 
 YRBT’de hastalığın yaygınlığı ile en iyi korelasyonu 

DLCO gösterir 
 
 Fibrozisle seyreden akciğer hastalıklarında; 

mortaliteyi en iyi öngören değişken DLCO değeridir. 
 
 DLCO %30 olan hastalarda mortalite  artar. 

Lynch DA, et al. Am J Respir Crit Care Med 2005; 172;488-493 
Raghu G, et al.  Am J Respir Crit Care Med 1999;159:1061-1069 



Radyoloji /HRCT 

Centerlobuler 
alan 

Perilenfatik alan 







Noduler patern 











Düşük atenüasyon paterni 









OLGU 2 
40 yaşında erkek hasta yaklaşık 3-4 aydır eforla nefes 
darlığı yakınması mevcut, öksürük ara sıra son 1 haftadır 
ateş , halsizlik yakınması olması üzerine polikliniğimize 
başvurdu.  Özgeçmişinde ek hastalık yok .  
Meslek : öğretmen , 4 yıla yakın papağan besliyor… 





  Tanı?  
  Bronkoskobi; BAL 
 Lenfositik alveolit , lenfosit %50 
  
 Anamnez +  radyoloji + sitolojik bulgular 

Hipersensitivite  pnömonisi 



Tanı 
 BAL 
 Bronş Biyopsisi 
 TBB 
 Kriyobiyopsi 
 TBİAB, EBUS-TBİAB 
 VATS 



BAL’ın Tanı Değeri Olduğu Hastalıklar 
Alveoler proteinozis (PAS + makrofajlar  
ve sütümsü görünüm ) 
 
 
 

Pulmoner hemoraji  
sendromları 

Histiyositozis –X   
(CD1a- birbeck granülleri) 



 Akciğer Tümörleri (BAK, adenokarsinom, lenfoma) 
,Lenfanjitis karsinomatoza  

 Pulmoner enfeksiyonlar (PCP, virüsler,) 

Sarkoidoz 
HP 
Berilyoz 
Tüberküloz 
Radyasyon 
pnömonisi 
Asbestoz 
kollajenazlar 

Lenfositik alveolit Nötrofilik alveolit Eozinofilik Alveolit 

IPF 
Kollajenazlar 
Pnömokonyozlar 
Enfeksiyonlar 
ARDS 
 
 

Eozinofilik pnömoni 
Churge strauss 
ABPA 
İlaçlar 
 

Alveoler makrofaj  >%85  
Lenfosit  %10-15 
Nötrofil < %3 
Eozinofil< %1 
 





Transbronşiyal biyopsi 

 KOP tanı %70 
     Chest 2011; 139(4):893-900 

 
• Sarkoidoz tanı %70 
   Curr Opin Pulm. Med. 2008; 14(5):455-461 
 
 
 

 
Sentrilobüler yerleşimli hastalıklarda yararlıdır,  
1.Sarkoidoz  
2. KOP 
3.Hipersensitivite pnömonisi 
 4.Malignite  
5.İnfeksiyon/mantar  
6.Tüberküloz 



Kriyobiyopsi 

 Avantajları 
- Daha büyük biyopsi materyali 
- Daha az ezilme artefaktı 
- Yeterli doku, korunmuş yapı 
• Dezavantajları 
 -Entübasyon 
 -Floroskopi 
 



 11 çalışma ( 7’si full text, 4’ü abstrakt) 
 731 hasta 
 CTBB bulguları yalıtılmış olarak yorumlandığında 

tanısal başarısı %74-98 ,%83 
 Multidisipliner ekiple değerlendirildiğinde tanı 

başarısı; %51-98,%79 
 Komplikasyonlar 
       -pnömotoraks %12 (3-21) 
       - orta/ciddi kanama %39 (3-76) 

 



Sarkoidoz Evre 1,2 
Tanı oranı %54-96 
Duyarlılık %79 
ROSE tanı üzerine etkisi yok 



 Cerrahi  akciğer biyopsisi gerekiyorsa tedavi başlamadan 
önce yapılmalıdır 

 
 Cerrahi biyopsi yapılırsa, birden fazla biyopsi, tercihen 

farklı lobdan, birden fazla yerden alınmalıdır. 



Muhtemel/Şüpheli İAH 
Anamnez, FM, Lab, SFT, PA akciğer grf 

HRCT 

Kesin UIP paterni Kesin olmayan UIP paterni 

Bronkoskopinin tanıya yardımcı olma 
ihtimali var mı ? 

Evet  

Bronkoskopi / BAL / TBB/ 
kiryobiyopsi,  
EBUS-TBİAB 

Hayır 

Cerrahi akciğer biyopsisi 

Güvenli tanı için 
Multidisipliner 

Yaklaşım 

Multidisipliner Ekip 

İndüklenen ya da ilişkili 
İAH 





İnterstisyel Hastalık Tedavi 

İPF Antireflü önlemler 
Akciğer Transplantasyonu 
Pirfenidon 
Nintedanip 

Sarkoidoz Yanlızca gözlem (hafif/stabil hastalıkta) 
Kortikosteroidler  
Metotreksat 
Azathiyoprin 

NSIP Kortikosteroidler 
Azathiyoprin 

KOP Kortikosteroidler 

DIP Sigaranın bırakılması 
Kortikosteroidler 

AİP/DAH Kortikosteroidler 
Destek tedavi/ MV  

LİP Kortikosteroidler 
Altta yatan hastalığın tedavisi  

RB-ILD Sigaranın bırakılması 

HP Maruziyetin kesilmesi 
Kortikosteroidler  

Eozinofilik pnömoni Kortikosteroidler  

LCH Sigaranın bırakılması 
Kortikosteroidler  

LAM Sirolimus (deneysel) 
Transplantasyon 

Alveoler proteinozis Akciğer lavajı 
GM-CSF 



OLGU 3 
43 yaşında, kadın hasta, ev hanımı 
 
Yakınma: Nefes darlığı, öksürük 
 
Hikaye:    Bir aydır yakınmaları mevcut 
       Dış merkezde viral pnömoni ön tanısıyla 
tedavi edilmiş, ancak yakınmaları devam etmesi 
üzerine sevk edilmiş 

 



 
Özgeçmiş: Diabetes mellitus 
 
Soygeçmiş: Özellik yok 
 
Kullandığı ilaçlar: Diamicron, metformin 
 
Alışkanlıklar:   Sigara (-) 
            Alkol (-) 
 
Fizik muayene:  
 Solunum muayenesinde whezing, bilateral ral  
 Diğer sistem muayeneleri normal 





 



 



 



Laboratuvar 
Hemogram, biokimya normal 

 ANA: Negatif, ANCA negatif 
 
 Anti-ds-DNA: Negatif  

 
Ph:7,38 pCO2: 57,6 pO2:52,9 sO2:85,4 

(oda havasında) 
 



BAL:  
Berrak görünümde 
 Hücre analizinde: Lenfosit hakim (%60) 
                                      CD4: %40 
CD8:%20 
 
Sitolojik inceleme: malignite negatif 
 
Mikrobiyolojik inceleme: kültür negatif  
 



 Dispne - hipoksemi - ≤4 haftalık 
öykü 

 HRCT’de yaygın buzlu cam opasitesi 
 BAL ≥%50 lenfosit varlığı 

A) Eozinofilik pnömoni 
B) Diffüz alveolar hemoraji 
C) Deskuamatif İnterstisyel pnömoni 
D) Akut hipersensitivite pnömonisi 
E) Akut interstisyel pnömoni 

BAL: ≥ %25 Eozinofil 

BAL: Hemorajik 

BAL: Alveolar makrofaj 
artışı 

BAL: Nötrofilik 

İlaç akciğerini de 
akılda tutalım 



TBB: Parankimde alveoler 
septalarda hafif kalınlaşma ve 
konjesyon 
 

Hastamızın oğlu güvercin 
besliyor 



Olgu 4  
 
 22 yaş, bayan hasta 
 
Nefes darlığı, öksürük, balgam, yorgunluk 
1 aydır giderek artan  şikayetleri nedeniyle 
polikliniğimize başvurdu. 
Nonsmoker 

Özgeçmiş:     Astım bronşiale 
                    8 ay önce polip nedeniyle  opere olmuş. 
Kullandığı ilaçlar:  45 gündür yüzde akne vulgaris nedeniyle 
izotretinoin tb  
- IKS+ LABA  



Fizik muayene ve labarotuvar 
 FM: Normal 
 WBC: 13 800,  
 NE: 3500 (%25.5),  
 Eos: 7100 (% 51.5) 
 Hb:11.3, Hct: 34.3, Plt: 433 000 
 Crp: 1.5mg/dl, sedim: 35tff9 mm/h 
 Rutin biyokimya normal 
 Anti-ccp:1.38, ANA, c-ANCA, p-ANCA negatif 
 Total IgE: 337 IU/ml 

 



SFT 
 FVC:2.75 %69  FEV1: 1.95 % %56   
 FEV1/FVC: %70 
 Erken reverzibilitede FEV1’de 810 ml 

(%41) artış 
 PEF:4.61 % 62 
 FEF25- 75:1.42 % 34 

 







Bronkoskopi:  
Endobronşial lezyon saptanmadı.  
BAL’da %43 alveoler makrofaj, %45 
eosinofil, %3 lenfosit, % 9 nötrofil 
BAL, bronş aspirasyonunda ARB 
görülmedi, kültürde üreme saptanmadı 
 





Olgu 5  
 

• A.O.M 
 
• 55 yaş k. 
 
• 2 yıldır  eforla gelen nefes darlığı,  hırıltı.  
öksürük yok, balgam yok. 
 
• Ev hanımı 
• sigara  30 pkt yılı  , exsmoker.  

 
• KOAH, HT, 7 yıl önce  KAG, stent yok.  

 
• Bronkodilatör ve ramipril 5 mg kullanıyor.  

 
• FM: ss bilateral bazallerde inspiratuar raller+ , clubbing yok. 
  

 



 Hgb: 12,2 g/dl 
 WBC: 10.300/uL 
 PLT: 345.000/uL 
 EOS: 100/Ul 
 Sedim: 26 
 CRP: 0,9 mg/dl 
 KCFT ve BFT olağan 
 ANA, ANCA ,RF ve anti CCP NEGATİF 

 



26.12.2016- SFT 
 



 













RADYOLOJİK PATERN : 

Sadece subplevral alanda değil 
peribronkovasküler demet boyunca bulgular 
mevcut 

 Buzlu cam diğer retiküler değişikliklerden 
daha fazla 

 Birden fazla lob ve segmentte hava hapsi 
alanları mevcut 
 

    UIP İLE UYUMSUZ (NSIP veya IPF dışı 
UIP  yapabilen hastalıklar ) 
 





.     Sol Videotorakoskopi Wedge Rezeksiyonu (Nonentübe 
Uniportal Vats) + İnterkostal Blokaj) 

PATOLOJİ:  
   Her iki wedge rezeksiyon materyalinin seri 

kesitlerinde UIP ile uyumlu değişim izlendi. 
Fibroblast odakları, heterojenite, 
paraseptal ve yamalı görünümde parankimal 
fibrozis ile spesifik olmayan enfeksiyon 
görünümü mevcuttur. 



OLGU 6: 45 yaşında erkek hasta, 4-5 aydır eforla olan nefes 
darlığı ve öksürük yakınmaları var.  
FM’de çomak parmak ve velcro ralleri var.  
SFT’de hafif restriksiyon var.  
HRCT’sinde her iki alt lobda daha belirgin ve daha çok periferde 
olmak üzere yaygın buzlu cam görünümleri saptanıyor.  
Romatolojik belirteçleri negatif.  
50 paket-yıl sigara öyküsü var.  
Mesleki ya da çevresel maruziyet saptanmıyor.   
Bronkoskopi ile tanı konulamayan hastanın cerrahi biyopsisinde 
alveolleri dolduran pigmente makrofajlar raporlanıyor.  
Bu hastada en olası tanı? 

a) Akut intersitisyel pnömoni 
b) Lenfositik interstisyel pnömoni 
c) Nonspesifik interstisyel pnömoni 
d) Kriptojenik organize pnömoni 
e) Deskuamatif interstisyel pnömoni  



 

TEŞEKKÜRLER 
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