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I. İPF’nin tanı ve tedavisindeki güncellemeler

OİP paterninin radyolojik özellikleri:

Yeni radyolojik bulgular

HRCT kategorilerinde değişiklikler

II. İPF dışı fibrotik interstisel hastalıklarda progresif pulmoner
fibrozisin (PPF) tanı ve tedavisi



Fibrozis tanısı koymak için;

Retikülasyon

+ 

Traksiyon bronşektazisi/bronşiolektazisi ve/veya bal 
peteği gerekli



Traksiyon bronşektazisi



Bal Peteği

• Fibrozisin en özgül bulgusu

• 3-10 mm, hava ile dolu kistler

• Duvarı belirgin ve komşu kistlerde duvar
ortak

• Subplevral (küme oluşturur, çok sıralı, 
erken dönemde tek sıralı)

• Olduğu bölgede fibrozisin diğer bulguları
var (traksiyon bronşektazisi, hacim kaybı)





• Bal peteği ve traksiyon bronşiolektazilerinin aynı sürecin parçası 
olduğu düşünülüyor

• Bal peteği kisti =bronşioler kist

• Fibrotik alveoler septanın kollapsı ve terminal hava yolunda dilatasyon
= balpeteği kisti



Bal peteğinin ayırıcı tanısı;
•Paraseptal amfizem 
• Fibrozisle birlikte görülen hava boşluğu dilatasyonları



• Çok sıralı (genellikle)

• Duvarı daha kalın

• Daha küçük

• Fibrozis bulguları var (traksiyon
bronşektazisi, retikülasyon, hacim
kaybı)

• Alt lob ağırlıklı dağılım

• Tek sıralı
• Duvarı ince
• Boyutları daha büyük
• Fibrozis bulguları yok
• Üst lob ağırlıklı dağılım

PARASEPTAL AMFİZEM BAL PETEĞİ KİSTİ



Fibrozisin eşlik ettiği hava boşluğu dilatasyonu
Sigara ile ilişkili interstisyel fibrozis
Bal peteği kistlerinden daha büyük ve düzensiz kümeli, asimetrik kistler
Fibrozisin traksiyon bronşektazisi ve hacim kaybı gibi bulguları yok
+ Amfizem





Fibrozis ile ilişkili kistik hava boşluğu dilatasyonu                                       

Bal peteği



Fibrozis ile ilişkili kistik hava boşluğu dilatasyonu                                       Bal peteği







OİP paterni Olası OİP paterni OİP için belirsiz patern Alternatif tanıyı düşündüren BT bulguları

OİP histolojisi için 
güvenirlik düzeyi

Güvenilir (˃%90) Koşullu yüksek güvenirlik (%70-
89)

Koşullu düşük güvenirlik 
(%51-69)

Düşük-çok düşük güvenirlik (≤%50)

Dağılım - Subplevral ve bazal 
ağırlıklı
- Sıklıkla heterojen 
(fibrozis ve normal alanlar 
bir arada)
- Nadiren difüz
- Asimetrik olabilir

- Subplevral ve bazal ağırlıklı
- Sıklıkla heterojen 
(retikülasyon ve traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolektazisi
ve normal alanlar bir arada)

- Subplevral ağırlık 
olmadan difüz dağılım

- Subplevral korunmayla birlikte 
peribronkovasküler baskın (NSIP düşün)
- Perilenfatik dağılım (sarkoidoz düşün)
- Üst-orta zon (fibrotik HP, bağ doku 
hastalığı, sarkoidoz düşün)
- Subplevral korunma (NSİP veya sigara ile 
ilişkili IP düşün)

BT bulguları - Tek başına veya 
traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolek-
tazisi ile birlikte bal peteği
- İnterlobüler septada
düzensiz kalınlaşma
- Genellikle retiküler
patern, hafif buzlu cama 
süperpoze
- Pulmoner osifikasyon
olabilir

- Traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolektazisi
ile birlikte retiküler patern
- Hafif buzlu cam opasitesi
olabilir
- Subplevral korunma yok

- Spesifik bir etyolojiyi
düşündürmeyen 
fibrozisi bulguları

Akciğer bulguları
- Kistler (LAM, PLHH, LIP, DIP düşün)
- Mozaik atenüasyon veya üç dansite
bulgusu (HP düşün)
- Baskın BCO (HP, sigara ile ilişkili hastalık, 
ilaç toksisitesi, fibrozisin akut alevlenmesi 
düşün)
- Yaygın sentrilobüler mikronodül (HP veya 
sigara ile ilişkili hastalık düşün)
- Nodüller (sarkoidoz düşün)
- Konsolidasyon (organize pnömoni düşün)

Mediastinal bulgular
- Plevral plaklar (asbestozis düşün)
- Dilate özefagus (bağ doku hastalığı düşün) 



Tipik OİP paterni



Alt zon-subplevral ağırlıklı retikülasyon ve traksiyon bronşektazileri-bronşiolektaziler
Olası OİP paterni



OİP paterni:

• İPF
• Fibrotik HP
• Bağ doku hastalığı tutulumu
• Maruziyet ile ilişkili interstiyel hastalıklar
• Plöroparankimal fibroelastozis

Bağ doku hastalığı ve HP’ye bağlı OİP paterni bazı özellikleri ile İPF’den
ayırt edilebiliyor
Her zaman değil !!!



Birden fazla bulgu olduğunda;

Duyarlılık %24

Özgüllük %95

‘‘Düz kenar’’ (‘‘straight edge’’) işareti

‘‘Abartılı balpeteği kisti’’ (‘‘exuberant honeycomb cyst’’) 

‘‘Ön üst lob’’ (‘‘anterior upper lobe’’) işareti

Bağ doku hastalığında OİP paterni     



Sklerodermada OİP

İPF’de OİP



OİP paterni
Amfizem
Bal peteğinin eşlik ettiği fibrozis

OİP paterni için belirsiz
Peribronkovasküler ve subplevral BCO
İnce retikülasyon
Bal peteği/traksiyon bronşektazisi yok

Olası OİP paterni
Amfizem
Bal peteği olmadan fibrozis



NSİP 

• İki patolojik alt tipi var; selüler ve fibrotik form (daha sık)

• En sık görülen bulgu buzlu cam 
• Tümüyle aktif alveolitin karşılığı değil

• Düzensiz retikülasyon, traksiyon bronşiektazisi

• Bal peteği kisti yok/çok az
❖Çok yaygın lezyon varken bal peteği kistinin olmaması önemli

* Capelli S, Interstitial lung disease in systemic sclerosis: where do we 
stand? Eur Respir Rev 2015



NSİP 

• Bazal ve subplevral ağırlıklı dağılım
• Apikobazal gradiyent OİP paternindeki kadar belirgin değil

• Aksiyel düzlemde konsantrik, peribrokovasküler yayılım

• Zamansal homojenite
• Lezyonların inflamasyon ve fibrozisin aynı dönemindeki lezyonlar şeklinde 

olması, örn; tümü buzlu cam ya da tümü retikülasyon

• Uzaysal homojenite
• Homojen ve konfluen dağılım (OİP’deki gibi atlayarak yamalı değil)



NSİP

Simetrik, konsantrik, subplevral ve peribronkovasküler dağılım, 
retikülasyon ağırlıklı, bal peteği kisti yok, traksiyon bronşiektazisi belirgin, santral bronşiektazi



NSİP OİP

Apikobazal gradient



Skleroderma, NSİP, subplevral korunmuş alan, santral bronşiektazi
Subplevral korunmuş alan: %20-50, duyarlılık %25, özgüllük %94





Yeni tanı alacak fibrotik interstisyel hastalığı olan hastada hangi kılavuzu 
kullanalım?

• Potansiyel maruziyet öyküsü varsa HP kılavuzu kullanılmalı (HRCT ve 
BAL’da lenfosit analizi, multidisipiliner değerlendirme)

• Maruziyet öyküsü olmayan, sigara içmiş, 60 yaş üstü erkek hastada 
ATS/ERS/JRS/ALAT’nin İPF kılavuzu (HRCT ve multidisipliner
değerlendirme)

• İnterstisyel hastalığın yeni saptandığı diğer tüm hastalarda hangi 
kılavuzun kullanılacağına olgu bazında karar verilmeli



Yeni kılavuzda; 

• Fibrotik (inflamatuar + fibrotik veya saf fibrotik) 

• Nonfibrotik (saf inflamatuar)

Prognozu belirleyen radyolojik/ histopatolojik fibrozis 
varlığı
Klinik yaklaşımı belirlemek için daha uygun



HRCT tekniği:

• Kontrastsız inceleme

• Volümetrik tarama

• Aksiyel ve MPR kesitler (kraniokaudal dağılım)

• İnce kolimasyon, 

• Kısa rotasyon zamanı, yüksek pitch (hareket artefaktlarını
azaltmak için)

• Supin pozisyonda, inspiyum sonunda, volümetrik

• Supin pozisyonda, ekspiryum sonunda, volümetrik/sekansiyel
(hava hapsi için)

• Pron pozisyonda, volümetrik/sekansiyel (şart değil, alt loblara 
sınırlı olabilir)

• Akut kötüleşmede;

• Pulmoner emboli için BT anjiyografi



Mozaik atenüasyon ≠ Mozaik perfüzyon

Mozaik atenüasyon (mozaik görünüm)

Görece opak alan anormal
⇓

BUZLU CAM

Görece lüsen alan anormal
⇓

MOZAİK PERFÜZYON
Hava yolu hastalığı

Kronik tromboemboli



Mozaik atenüasyon

• Farklı dansitelerde yamalı 
görüntü

• Düşük dansiteli alanlar anormal 
olabilir (yüksek dansiteli alanlar 
normal)

• Vasküler hastalık?

• Hava yolu hastalığı?

• Yüksek dansiteli alanlar anormal 
olabilir = buzlu cam (düşük 
dansiteli alanlar normal)

• İnterstisyel infiltrasyon

• Alveoler dolum



Mozaik perfüzyon

• Akciğer perfüzyonunda bölgesel azalma = oligemi

• Akciğer atenüasyonun %50’sinden kanlanma sorumlu

• Perfüzyon ↓→ lüsensi↑           

Perfüzyon ↓

KR. PULMONER TROMBOEMBOLİ KÜÇÜK HAVA YOLU HASTALIĞI

Pulmoner arterlerde stenoz ve oklüzyon
Hava yolu stenoz ve obstrüksiyonu

Hipoksi

Refleks vazokonstrüksiyon



Mozaik perfüzyon

• Akciğer perfüzyonundaki
farklılıklara bağlı bölgesel 
atenüasyon değişiklikleri

• Düşük dansiteli alanlar anormal 

• Düşük dansiteli alanlar 
içerisindeki damarlarda incelme

• Vasküler hastalıklarda veya hava 
yolu hastalıklarında (hava 
hapsine ikincil oligemi)

MOZAİK PERFÜZYON

BUZLU CAM



Mozaik perfüzyon

• Ayırıcı tanı ekspiratuar BT ile yapılır

• Vasküler hastalıkta da buzlu camda da yüksek dansiteli
alanlarda da düşük dansiteli alanlarda da aynı miktarda 
dansite artışı olur

• Hava yolu hastalıklarında hava hapsi olan alanlarda dansite
değişikliği olmaz, yüksek dansiteli olan normal parankimin
dansitesi daha da artar = mozaik görüntü belirginleşir



Hava hapsi

İNSPİRYUM EKSPİRYUM



Üç dansite paterni

• Eski adı “headcheese” işareti

• Normal + yüksek dansiteli + düşük 
dansiteli alanlar

• Keskin sınırlarla ayrılır

• Obtrüktif (hava hapsi =düşük dansiteli) ve 
infiltratif (BCO =yüksek dansiteli) patoloji 
birarada

• Fibrotik HP’yi OİP paterninden ayırmada 
özgüllüğü yüksek



• Parankimal infiltrasyona işaret eden 
en az bir HRCT bulgusu
• Buzlu cam
• Mozaik atenüasyon

• Küçük hava yolu hastalığına işaret 
eden en az bir HRCT bulgusu
• Belirsiz sınırlı sentrilobüler nodüller
• Hava hapsi

• Her iki bulgu da hem aksiyel hem 
kraniokaudal düzlemde difüz dağılım 
göstermeli
• Bazal korunmayla birlikte/değil

Non-fibrotik HP için tipik bulgular Non-fibrotik HP ile uyumlu bulgular

• Nonspesifik paternlerden 
oluşmakta

• Parankimal anormallikler:
• Uniform ve belli belirsiz buzlu cam

• Konsolidasyon

• Kistler

• Dağılım kraniokaudal ve aksiyel 
düzlemde difüz
• Alt lob baskın varyant
• Peribronkovasküler baskın varyant





• Fibrozise işaret eden HRCT 
bulguları
• Yapısal distorsiyon ile birlikte 

düzensiz lineer opasiteler/kaba 
retikülasyon

• Traksiyon bronşiektazisi ve bal peteği 
olabilir ama baskın değil

• Fibrozisin dağılımı;
• Aksiyel düzlemde rastgele (santral 

veya periferal baskınlık yok)
• Kraniokaudal düzlemde 

• Orta / orta-alt zon baskın 
• Hafif bazal korunmayla birlikte üç 

zonda eşit

• Küçük hava yolu hastalığına işaret 
eden en az bir HRCT bulgusu
• Belirsiz sınırlı sentrilobüler nodüller 

ve/veya BCO
• Mozaik atenüasyon, üç dansite

paterni (fibrotik HP için özgüllüğü 
yüksek)

Fibrotik HP için tipik bulgular

• Fibrozis paterni ve/veya fibrozisin 
dağılımı tipik HP paterninden farklı 
olduğunda

• Fibrozise mutlaka küçük hava yolu 
hastalığı bulguları eşlik etmeli

• Varyant fibrozis paternleri:
• OIP paterni: traksiyon bronşiektazisi ile 

birlikte olan veya olmayan bazal ve 
subplevral ağırlıklı bal peteği

• Yaygın BCO’ya süperpoze belirsiz silik 
fibrozis  bulguları 

• Varyant (baskın) dağılım:
• Aksiyal: peribronkovasküler, subplevral
• Kraniokaudal: bazal veya üst zon ağırlıklı

• Küçük hava yolu hastalığına işeret 
eden HRCT bulguları:
• Belirsiz sınırlı sentrilobüler nodüller 

veya
• Üç dansite paterni ve /veya hava hapsi

Fibrotik HP ile uyumlu bulgular





Hipersensitivite pnömonisi – Üç dansite  bulgusu



Takip aralığı nasıl olmalı?

• Fibrozisin kötüleştiğini düşündüren klinik şüphe olduğunda takip YRBT 
gerekli

• Hastalık progresyonunu saptamak için optimal bir takip aralığı yok

• Sistemik sklerozisi ve stabil akciğer fonksiyonları olan hastalarda 12-24 
aylık intervaller progresyonu saptamak için uygun olabilir

• Başta akciğer kanseri olmak üzere komplikasyonları yakalamak 
açısından yıllık kontrol yapılabilir
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İPF ve İPF dışı PPF’de radyolojik progresyonun
değerlendirmesi

Görsel değerlendirme:

• Üst, orta ve alt zonlarda fibrotik alanların yüzdelerinin karşılaştırılması

• Transvers, koronal ve sagittal düzlemde karşılaştırma

• Fibrotik özelliklerin yaygınlığının ve şiddetinin artması = progresyon
• Traksiyon bronşektazisi ve bronşiolektazilerinin yaygınlık ve şiddetinde artış
• Traksiyon bronşektazisi ile birlikte yeni buzlu cam opasiteleri
• Yeni ince retikülasyon
• Retiküler anormalliklerin yaygınlığı ve kalınlığında artış
• Yeni veya artmış bal peteği
• Lober hacim kaybında artış



• Bal peteği, traksiyon bronşektazisi ve fibrotik değişikliklerin yaygınlığı 
İPF, RA, PSS, fibrotik HP, ve sarkoidozda kötü prognoz ve yüksek 
mortalitenin göstergeleri



Ocak 2016 Mart 2019

İPF’de progresyon



Pulmoner fibrozisin kantitatif değerlendirmesi

• Bilgisayar tabanlı kantitatif BT (Computer-based quantitative CT = 
QCT)

• Objektif ve tekrarlanabilir ölçümler 

• Basit histogram tabanlı tekniklerden ‘‘texture’’, lokal histogram, derin 
öğrenme tabanlı makine öğrenme tekniklerine evrildi. 

• Hastalığın yaygınlığı ve progresyonu değerlendirme, mortalite tahmini



• ILA (Interstitial lung abnomalities):
• Erken fibrozisin BT bulguları görülür

• Tek başına veya BCO’ya süperpoze ince retikülasyon, intralobüler çizgiler ve 
yapısal distorsiyon (düzensiz, tortüyoze pulmoner damarlar ve bronşlar, 
lobuler anatomide distorsiyon)

• Rastlantısal olarak başka nedenlerle çekilmiş BT’lerde, tarama çalışmalarında 
saptanabilir

• En az %40’ında 4-6 yıl içerisinde progresyon görülüyor
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