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Olgu

62 yasinda kadin hasta

Sikayeti: kuru oksuruk, nefes darligi

Smoker , 40 paket/yil sigara

Evhanimi, maruziyet oykusu yok, aile oykusiu yok

Ek hastaliklar:

Koroner arter hastaligi (5 yil once bypass)
Astim (2 yil 6nce )

Hipertansiyon, Hiperlipidemi, DM



Kullandigi llaglar:

Klopidogrel 75 mg 1x1, ASA 100 1x1
Amlodipin/kandesartan (16/5) 1x1
Sitaglipin/metformin (50/500) 1x1
Metoprolol 25 1x1

Fenofibrat 160 1x1

Esameprazol 1x1
Salmeterol/flutikazon 50/500 2x1
Desloratadin /montelukast 5/10 1x1



Fizik muayene:
Sa 02: %97

Clubbing yok

Solunum sistemi muayenesi: bibaziler velcro raller



Basvuru PA Akciger Grafisi 2022
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HRCT Raporu

BULGULAR :

[V kontrast madde verilmediginden intraliiminal vaskiiler patolojiler degerlendirilememistir. Mediastenin
degerlendirilmesi suboptimaldir.

Trakea ve ana bronglar aciktir.
Aorta ve koroner arterlerde vaskiiler duvar kalsifikasyonlar: izlenmistir.

Patolojik boyutta mediastinal lenf nodu saptanmamustir. Mediastende operasyona sekonder degisiklikler
mevceuttur.

Akciger parankim alanlarinda alt loblarda ve perifer daha belirgin olmak iizere yaygmn retikiiler
danisteler, buzlu cam dansitesi alanlari, interlobuler septal kalinlasmalar, yer yer traksivon
bronsiektazileri ve bal petegi kistleri izlenmistir. Bulgular klasik UIP paterni ile uyumludur.

SONUC  :IAH bulgulan




|'l] ermml

AMERICAN THORAC
DOCUMENTS [
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UiP paterni Muhtemel UiP paterni | Belirsiz UiP paterni CT bulgular Alternatif

taniyr dustindiiriiyor

UiP histolojisi ile uyum %90 %70-89 %51-69 <%50

seviyesi

Dagilim *Subplevral ve bazal *Subplevral ve bazal *Subplevral baskinhk *Subplevral korunmaiile
dominant dominant olmadan diffiz dagilim  peribronkovaskiler
*Siklikla heterojen *Sikhikla heterojen baskin (NSIP diisiin)
(fibrozisin arasinda (retikilasyon ve *Perilenfatik baskin
normal akciger alanlari) traksiyon bronsetazisi/ (sarkoidoz dlistin)
*Bazen diffliz bronsiolektazisi *Ust ve Orta akciger
*Belki asimetrik olabilir arasinda normal akciger tutulumu (fibrotik HSP,

alanlari) KDH-IAH, sarkoidoz)

*Subplevral korunma
(NSIP, sigara iliskili IAH)

CT bulgulan *Traksiyon *Traksiyon *Akciger fibrozisinin CT ~ *Akciger bulgular

s : . . . .- . -Kistler (LAM, PLHHXx, LIP, DIP)
bronsektazisi/bronsiolekta  pronsektazisi/bronsiole  bulgulari spesifik bir ‘Mozaik atenuasyon veya iic-

ziile birlikte veya birlikte 57 jle birlikte retikiiler etyolojiyi yogunluk bulgusu (HSP)

olmadan balpetegi patern distindirmiyor -Buzlu cam baskin (HSP, sigara

*interlobuler septalarda . . iliskili, ilag, flbrozmn akut

irregiiler kalinl *Belki hafif buzlu cam alevlenmesi)

Irreguler Kalinlasma *Subpel | -Bol sentrilobuler nodiiller (HSP

*Siklikla retikuler patern ile ubpeivra veya sigara iliskili)

siiperpoze, hafif buzlucam ~korunmanin olmamasi Wotlller (Fatolics)

- ) -Konsolidasyon (Organize pndmoni
Belki pulmoner .

osifikasyon olabilir *Mediastinal bulgular



SFT-DLCO

Height: 155cm
Date of Birth: 1/1/1957 Weight: 69.0 kg
Gender: female BMI: 29
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Romatoloji konstltasyonu: romatolojik hastalik diistiniimedi

RF: 12,5 (N)

Anti CCP<1

ANA negatif

Anti ds DNA negatif
Anti Jo 1 negatif
Anti SCL 70 negatif
Anti SSA 2 negatif
Anti SSB 1 negatif



( Patient suspected of having IPF )

[ Potential cause/associated condition )
Mo Yes
¥
L ND
e ( Confirmation of specific
( e Ldiagnosis (including with HRCT)
J Yes
Indeterminate for UIP or
probable UIP* alternate diagnosis
MDD J
L
( BALY+ TBLCH }“““‘{ sLet j
L ]
( MDD )
T [ L 1
IPF ( Alternative diagnosis J

Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults: An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2022 May 1;205(9):e18-e47.
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TREATMENT CONSIDERATIONS

PHARMACOLOGICAL
* Nintedanib
* Pirfanidone

NONPHARMACOLOGICAL

¢ Oxygen supplementation
(if hypoxemic)

* Pulmonary rehabilitation
Diagnosis of

IPF
COMORBIDITIES

* Pulmonary hypertension

* Gastroesophageal reflux

* Obstructive sleep apnea
® Lung cancer

SYMPTOM CONTROL
® Palliative care

for lung transplantation at diagnosis

[ If increased risk of mortality, evaluate ]
= 7/

/ MONITOR FOR DISEASE PROGRESSION )

Consider pulmonary function testing and
the 6-minute-walk test every 4-6 months or
sooner if clinically indicated

Consider annual HRCT if there is clinical
suspicion of worsening or risk of lung cancer

Consider an HRCT if there is concern for an
acute exacerbation

Consider a CT pulmonary angiogram if there
is a clinical concern for puimonary embolism

ACUTE EXACERBATION
Corticosteroids

RESPIRATORY FAILURE DUETO
PROGRESSION OF IPF

-~

- )

Evaluate and
list for lung

transplantation

o oo

>

Y

Patients should be made aware of available clinical trials for possible enroliment at all stages
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Hangi hastalarda antifibrotik tedavi?

FVC > %50, DLCO > %30 olan hafif ve orta duzeydeki
olgular

HRCT ve/veya akciger bx ile (OIP) IPF tanisi konmus

Bag dokusu belirtecleri negatif




Olgu 2

63 yasinda erkek hasta

Sikayeti:3 aydir nefes darhgi, gogis agrisi, oksiruk, halsizlik

Exsmoker, 40 paket/yil sigara

Tren garinda ¢alismis, emekli

Ek hastaliklari: HT, KOAH, BPH

Kullandigi ilaglar: perindopril 10 mg/amlodipin 10 mg, tiotropium 18
mcg, dutasterid 0,5 mg

Soygecmis: Agabeyi lenfomadan ex

sa02:98 Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Basvuru PA Akciger grafisi (2019)










Romatoloji konsultasyonu:

Sjogren? FM: artralji, dil kuru, hafif kizarik

Tdm seroloji negatif

“Herhangi bir romatolojik hastalik tanisi konulmamistir”
Hasta takibe aliniyor.

Romatoloji tarafindan B12, folik asit ve D vit baslaniyor.

Hematoloji konsiltasyonu:
“Hastada lenfoproliferatif bir hastalik disunutlmemistir.”

Immunoloji konsiiltasyonu:
“Hastada herhangi bir immun yetmezlige rastlanmamistir.”



Bronkoskopi

Normal endobronsial sistem
Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kultlir negatif
Patoloji: mix inflamatuar hicreler

BAL:Lenfosit: %15
Notrofil: % 10
Makrofaj: %68
CD4/CDS8: 2.34




VATS-Wedge Biyopsi Patolojisi

MAKROSKOPI

1- Sol Ust lob wedge:2,5 x 2,5 x 1 cm dlciistinde kama rezeksiyon piyesidir. Plevra ylzeyi diizenli alacali goriiniimdedir. Parankim kesitleri
hiperemik gérinimdedir. TT3K

2- Sol alt lob wedge:4 x 1,5 x 1 cm dlcsiinde kama rezeksiyon piyesidir. Plevra (izerinde 1,5 cm uzun insizyon hatti izlendi. Parankim
kesitinde hiperemik gériinimdedir. insizyon hatti altinda 1,5 x 1 x 1 cm 6lgusiinde noddler yapi izlendi. BKT4K 2A-2B-2C-2CS

(7 blok+14 lam)

PATOLOJIK TANISI

1- AKCIGER, SOL UST LOB; KAMA REZEKSIYON: e
AMFIZEMATOZ DEGISIKLIKLER, FOLIKUL YAPILARI IZLENEN LENFOSITIK INFILTRASYON

2- AKCIGER, SOL ALT LOB; KAMA REZEKSIYON: LI
YER YER GERMINAL MERKEZLER YAPAN, FOLIKUL YAPILARINDAN ZENGIN LENFOSITIK INFILTRASYON (BKZ. YORUM)

NOT

OLGUDA AYIRICI TANIDA ON PLANDA LIPlsLENFOSITiK INTERSTISYEL PNOMONiI DU$UNULMEKLE BIRLIKTE DU$_UK DERECELI
LENFOPROLIFERATIF HASTALIKLAR AYIRICI TANIDAN EKARTE EDILEMEMISTIR. OLGUNUN KLINIK VE RADYOLOJIK BULGULAR

ILE BIRLIKTE DEGERLENDIRILMES] ONERILIR.




IMMUNHISTOKIMYASAL INCELEME
TEKNIK: VENTANA-BENCHMARK ULTRA
KONTROLLER: STANDART POZITIF
PRIMER ANTIKORLAR:

BCL-2 NOVOCASTRA- BCL2/100/D5)

BCL-6 (GENEMED- IG19E/A8)
CD10 (GENEMED GMO003 1/100)
CD20 (THERMO 126 1/250)

CD23 (MEDAYSIS-EP75)

CD3 (NOVACASTRA - LN10 1/200)
CD5 (ORIGENE-UMABY)
CYCLINDI (BIOCARE EP12 1/100)
KAPPA (THERMO LIC1)

Ki-67 (THERMO-SP6)

LAMBDA (GENEMED- HP6054)

PATOLOJIK TANI :

. FOLIKUL MERKEZI DISI HUCRELERDE POZITIF

. GERMINAL MERKEZLERDE POZITIF

. GERMINAL MERKEZLERDE POZITIF

- FOLIKUL YAPILARINDA POZITIF

. FOLIKULER DENDRITIK HUCRE AGINDA POZITIF

. FOLIKUL CEVRESI KUGUK LENFOID HUCRELERDE POZITIF
. FOLIKUL CEVRESI KUGUK LENFOID HUCRELERDE POZITIF
: NEGATIF

: POZITIF

. GERMINAL MERKEZLERDE %90, PARAFOLIKULER ALANDA %10-15
: POZITIF

1- AKCIGER SOL UST LOB, KAMA REZEKSIYON; 878 PROTOKOL NOLU 7 ADET PARAFIN BLOK VE 7 ADET

- iN:I‘ERTi_S)(UMDA LENFO.SiT VE PLAZMA HUCRE ARTISI, FIBROZIS (LENFOSITI

YON:

LOJIK BULGULAR

2- AKCIGER SOL ALT LOB, KAMA REZEKSIYON; 878/20 PROTO ' X VE7
ADET H/E BOYALI LAM (SUREYYAPASA EAH), KONSULTASYON:

- NODULER LENFOID HIPERPLAZI




48 mg /gin prednizolon ile tedavi baslandi.

El ve ayaklarda uyusma hissi oldu

Noroloji ile konsulte edildi.

Hasta donem donem B12, folik asit, hidroksikobalamin,
gabapentin tx aldu.

Steroid doz azaltma uygulandi.

Kontrolleri ve etkinlik degerlendirme yapildi.
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LIP, akcigerlerle sinirl bir hastalik
Lenfositik

Sistemik otoimmun hastaliklar ve immun yetmeazlik ile iliskilidir.

En sik Sjogren Sendromu (%25-50) ile iliskilidir.

Kistik akciger hastalig ile basvuran hastalarda goz kurulugu ve agiz
kurulugu olup olmadigi sorgulanmalidir.

Immin yetmezligi olan hastalarda (6rn:HIV) siklikla enfeksiyon
oykusu vardir.




LIP Radyoloji

LiP’de ince duvarli kistler goriilebilir.

Kistler tipik olarak az sayidadir.

Cogunlukla buzlu cam alanlarinda gorulir ancak izole bir bulgu olarak da ortaya cikabilir.

Genellikle perivaskuler dagilim gosterirler, boyutlari 1 ila 30 mm arasinda degisir ve ic bolmeleri olabilir.

Sentrilobuler ve subplevral nodiller gorulebilir.

Sjogren sendromlu hastalarda kistlerle birlikte nodillerin varhgi, eszamanli lenfoma veya amiloidoz siiphesini artirmalidir.

Septal kalinlasmalar eslik edebilir.

Kistler ve buzlu cam opasitelerinin kombinasyonu, LIP’de beklenen radyolojidir.

Buzlu cam opasiteleri kistik akciger hastaliklarinin yaygin bir 6zelligi degildir.




LiP; invaziv islemler

BAL : lenfositoz (LIP %30)

TBLB interstisyel pndmonilerin ayirici tanisi icin genellikle yeterli doku saglamaz.

LIP” de kistik degisiklikler genellikle nonprogresiftir ve bilinen romatolojik hastaligi olan
hastalar biyopsi yapmaksizin izlenebilir.

Buzlu cam ve nodiller varliginda lenfoma veya enfeksiyon gibi durumlari dislamak
gerekebilir.

Cerrahi biyopsi, invaziv adenokarsinom, sarkom, metastatik ca, amiloidoz, hafif zincir
depozit hastaligi gibi durumlari dislamak icin gerekli olabilir.



LIP tedavisi

LIP’in dogal seyri degiskendir

Kortikosteroid tedavisi

Prednizolon 1-2 mg/giin (2-12 hafta)

Doz azaltma (6-12 hafta)

Tedavi yaniti degerlendirilir.

immunsupresif tx (hidroksiklorokin,azatioprin ..)




Olgu 3

23 yasinda erkek hasta

Sikayeti: kuru 6kstruk

Smoker , 8 paket/yil sigara

Oto kaporta isinde calisiyor

Bilinen hastalik yok

Kullandigi ilag yok

Aile oykisu yok

sa02:98

Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Basvuru PA Akciger Grafisi
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TORAKS BT INCELEME:
HIKAYESI : Oksiiriik
TEKNIK : Kontrastsiz.
BULGULAR :

IV kontrast madde verilmediginden intraliiminal vaskiiler patolojiler degerlendirilememistir. Mediastenin
degerlendirilmesi suboptimaldir.

Trakea ve ana bronslar aciktir.
Mediastinal vaskiiler yapilar ve kalp dogal form ve lokalizasyondadir.

Patolojik boyutta mediastinal lenf nodu saptanmamugtir.

Akciger paranl larinda farkl sekil ve boyutlarda, bazilar1 hafif kalin duval.‘_ll cok sayida kist
jztefimistir. Ayrica buna esli n birka¢ adet milimetrik nodiiller ve meveuttur. On planda
Langerhans hiicreli histiyositoz pIlmak iizere kistik akciger hastahiklari acisindan degerlendirme dnerilir.




Date of Birth:
Gender:

Height:
Weight:
BMI:
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RF: 12,5 (N)

Anti CCP<1

ANA negatif

Anti ds DNA negatif

Anti Jo 1 negatif

Anti SCL 70 negatif

Anti SSA 2 negatif

Anti SSB 1 negatif



Abdomen USG: normal

Norolojik degerlendirme:
normal

Kranial MR: Her iki maksiller
sinuste retansiyon Kkistleri
disinda normal



Bronkoskopi

Normal endobronsial sistem
Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kultlur negatif

Patoloji: mix inflamatuar hicreler

BAL:Lenfosit: %12
Notrofil: % 5
Makrofaj: %68
CD4/CDS8: 1.0



Histopatoloji

IMMUNHISTOKIMYASAL INCELEME
TEKNIK: VENTANA-BENCHMARK ULTRA
KONTROLLER: STANDART POZITIF
PRIMER ANTIKORLAR:

CDI1A (GENEMED 010 1/100) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF
CD68 (DAKO - PGM1) : POZITIF

LANGERIN (BIOSB-12D6) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF
S100 NOVOCASTRA S100P) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF

SAG AKCIGI::R BRONKOALVEOLAR LAVAJ, HUCRE BLOGU, KONSULTASYON:
- BIR KISMI PIGMENT ICEREN MAKROFAJLAR SEYREK BENIGN BRONS EPITEL HUCRESI (LUTFEN
EPIKRIZI OKUYUNUZ) d

EPIKRIZ :

- SITOLOJIK ORNEK BiR KISMI PIGMENTLI MAKROFAJLAR ICERMEKTEDIR.

- MORFOLOJIK DETAY NET DEGERLENDIRILEMEMEKLE BIRLIKTE AZ SAYIDA MAKROFAJDA
(MAKROFAJLARIN %1 KADARINDA) "CDI1A" VE "LANGERIN" IMMUNOHISTOKIMYASAL
BELIRLEYICILERI ILE REAKTIVITE DIKKATI CEKMISTIR.

- SITOLOJIK ORNEKTE "CDIA" VE "LANGERIN" iLE GOZLENEN IMMUNREAKITVITE ORANI KLINIK

- . . 5 2 - i Sioase 3 . *

(>%5) ORANIN ALTINDADIR.

*[LGILI LITERATUR:
Misbah Bagir, Robert Vassallo, Fabien Maldonado, Eunhee S Yi, Jay H Ryu. Utility of bronchoscopy in pulmonary
Langerhans cell histiocytosis. J Bronchology Interv Pulmonol. 2013 Oct;20(4):309-12.



Hematoloji konsultasyonu

‘Hastada mevcut bulgularla Pulmoner Langerhans hiicreli histiyositoz tanisi
konulamaz, doku tanisi oOnerilir. Progresif oldugu gorilen hasta tani

sonrasinda onkolojik tedavi icin uygun olabilir.”’
Hastaya VATS- Wedge biyopsi onerildi, gogus cerrahisine yonlendirildi.
Transplantasyon merkezine yonlendirildi.



Pulmoner Langerhans Hucreli
Histiyositoz

.G.enc; Kadinlarda ve
yetiskinlerde, erkeklerde

20-40 yas gorulur.

Sigara icenlerde
va da icmis
olanlarda gorulur.

Aile oykusu
beklenmez




Ekstrapulmoner manifestasyonlar

PLCH hastalarinin %20’sinde gorullr
Kistik kemik lezyonlari (%7)

Diabetes insipitus (%8)

Cilt lezyonlari (papul,egzema)

Jeneralize LAP




PCLH Radyoloji

Duvarlari olan, diizensiz, tuhaf sekilli kistler

Ust loblari daha cok tutar

Kostofrenik acilar korunur

Akciger parankimi normal
Kicuk noduller eslik eder.

Noduller sonra kavitelesebilir, sonra kistik forma donusebilir.

Noduller ve kistler ayni anda gorulebilir.



Cd 26,

AN
|

BAL'de CD1a-pozitif hiicreler> % 5 PLCH'yi kuvvetle
dusuindurar ancak duyarhlhigi zayiftir.

BAL ve TBLB birlikte tani %50

Diger hastalarda, S-100 proteini ve CD1a pozitif
Langerhans hucrelerinin varligini dogrulamak icin
VATS gerekebilir.
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PLCH Tedavisi

Sigaranin birakilmasi

‘ Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu




Olgu 4

69 yas, erkek hasta
Sikayeti: nefes darligi, 6ksiirtik, hiriltili solunum,balgam
Emekli, makam soforligi
Aktif smoker, 50 pk/yil
Ozgecmis: ASKH, 1,5 yil énce MI
Panik atak, astim

Kullandig ilaglar: plavix 75, coraspin 100, beloc tb, atacand tb, cipralex tb,
IKS/LABA



[k basvuru 19.11.2018, 4 ay dnce MI gecirip, anjio yapilan hastaya
medikal tx baslaniyor. D1s merkezde cekilen BT de IAH raporlanmasi
lizerine basvuruyor.

Sa02:%96 Clubbing yok

Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince raller












Trakea ve her iki ana brons dogaldir.

Her iki akcigerde paraseptal amfizem alanlari, sepétl kalinlasmalar ve yer yer balpetegi
goriiniimlerinin olusturdugu interstisyel akciger hastaligi ile uyumlu bulgular
mevecuttur. Alt loblarda tubuler bronsektaziler mevcuttur.

Tetkik mediastene yonelik yapilmamis olmak ile birlikte kalp kontur, biiytkligi,
mediastinal ana vaskiiler yapilar normaldir.



RF: 12,5 (N)

Anti CCP<1

ANA negatif

Anti ds DNA negatif
Anti Jo 1 negatif
Anti SCL 70 negatif
Anti SSA 2 negatif
Anti SSB 1 negatif
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Konsey karart:
Sigara iliskili IAH (DIP) diisiiniildii.

Oneri:
Sigaranin birakilmasi
Klinik, radyolojik fonksiyonel takip



Respiratuar bronsiyolit (RB-ILD)
Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler nodiiller
Hafif mozaik perfiizyon/hava hapsi

Santral ve ust lob dagilimi

Deskuamatif interstisyel pnémoni (DIP)
Buzlu cam opasitesi
Hava dansitesinde fokal lusensiler (kistler veya amfizem)
Subplevral ve bazal dagilim



DIP Tedavisi

Sigaranin birakilmasi
Kortikosteroid tedavi
Prognozu diger IAH larindan daha iyi
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Istem Kabul Tarihi  :24.05.2022 [N Doktor I
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Trakea, kanna ile ana bronglar ve dallari agiktir,

Interstisyel akciger hastalig ile uyumlu bulgular 2019 yilindan beri benzer sekilde sebat etmektedir.
Ancak sag Ust lob posteriorda yaklagik 3x1.5 cm boyutunda yeni geligsen dizensiz sinirh noduler
dansite dikkati gekmektedir. Malignite tetkik énerilir.

Tetkik mediastene yonelik olmayip izlenebildigi kadariyla belirgin patoloji mevcut degildir,




MAKROSKOPI

2R 0.2 - 0.3 cm ¢apta 2 adet doku pargasi. T1K

4R Topluca 1 x 1 x 0,4 cm boyutlarda doku pargalan. T1K
2 blok+6 lam

IMMUNOHISTOKIMYA
TTF-1: (+) Pozitif
Napsin A (+) Pozitif
CK5/8: (-) Negatif

P63 (-) Negatif
FROZEN TANI

2R) Malignite izlenmedi
4R) Malign tumér infiltrasyonu

PATOLOJIK TANISI

BOLGESEL LENF NODLARI, BIOPSILER;
| 2R) REAKTIF DEGISIKLIKLER
| 4R) ADENOKARSINOM INFILTRASYONU

NOT

Oiguda mevcut sitomorfolojik ve |IHK bulgul@kciﬁer adennk@ﬂltraayununu desteklemektedir.







