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DIFFUZ PARANKIMAL AKCIGER HASTALIGI

Interstisyel akciger hastalig ve diffuz parankimal
akciger hastaligi es anlamli kullanilmaktadir.

200’den fazla hastaligi kapsamakta.

Akciger interstisyumu yani sira alveolden bronsa ve
hatta plevraya kadar tum dokular etkilenebilir.

Son siniflama bile tum hastaliklari karsilamaya
yetmemekte.



INTERSTISYEL /DIFFUZ
PARANKIMAL AKCIGER
HASTALIGI

idiopatik
interstisyel
pnomoniler

Sebebi bilinen
grup

Granlulomatoz

hastaliklar Diger sebepler

J

J

An official American Thoracic Society/European Respiratory Society statement: Update of the
multidisciplinary classification of the idiopathic interstitial pneumonias.
Am J Respir Crit Care Med. 2013 Sep 15;188(6):733-48.



INTERSTISYEL /
DIFFUZ PARANKIMAL
AKCIGER HASTALIGI

Sebebi
b|||nen grup
Bag dokusu Meslek ilaglar Radyasyon
hastaliklari hastaliklari (nitrofurantoin vb) hasari




INTERSTISYEL
/DIFFUZ
PARANKIMAL
AKCIGER HASTALIGI

Idiopatik interstisyel
pnomoniler
I STy \I Nadir \l \
Major IIP’ler iip’ler Siniflandirilamayanlar




IDIOPATIK
INTERSTISYEL
PNOMONILER

| Major lIP | ["Nadir

=

Siniflandirilamayanlar

. . onspesifi -
pulmoner WS Organize meretsyel
fibrozis (IPF) pr{ﬁg;g\m pramani (OF) pnémoni (DIP)

.

N
Akut interstisyel
Respiratuar pnémoni (AIP)
bronsiolit-
interstisyel akciger
hastaligi (RB-ILD)




IDIOPATIK
INTERSTISYEL
PNOMONILER

J
l T \ l Major I '_]
Nadir IIP ii|J: Siniflandirilamayanlar
en OSItI | y |
interstisyel pnomoni Plevroparankima
(LIP) fibroelastoz (PPFE)




INTERSTISYEL /
DIFFUZ PARANKIMAL
AKCIGER HASTALIGI

J

Granililomatoz
hastaliklar
l Sarkoidozis \l Hipersensitivite \
pnomonisi




INTERSTISYEL /
DIFFUZ PARANKIMAL
AKCIGER HASTALIGI

J
Diger
sebebler
Genetik Eozinofilik
sendromlar pnomoniler
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60Y, K, son 5 haftadir kuru oksuirik









AYIRICI TANI?

Uip

Nsip

Kr eozinofilik pnédmoni
Viral pnomoni

Sarkoidozis
Hipersensitivite pnomonisi
Adenokarsinom



Ters Kelebek kanadi

Kronik eozinofilik pnomoni
Organize pnomoni
Pulmoner kontlizyon

Aspirasyon
Adenokanser



BULGU

e BAL: Eozinofil % 26



KRONIK EOZINOFILIK PNOMONI



EOZINOFiLIK AKCIGER HASTALIGI

 PRIMER

-Basit pulmoner eozinofili=> Gezici yamali inf
-Akut eozinofilik pndmoni—> Klinik kotd, ates,dispne.
-Kronik eozinofilik pnémoni—> Atopi, astma, rinit. Steroid

-Hipereozinofilik sendrom—> Multi organ yetmeazligi. Kardiyak
disfonksiyon. Steroide ragmen kotu

-Eozinofilik bronsit—> brons duvar kalinlasmasi

* SEKONDER

ABPA, Bronkosentrik grantilomatosis, ila¢ reaksiyonlari,
eozinofilik vaskdlitler, toksik yag sendromu, parazitik ve fungal
enf.
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42Y E, Kuru oksuruk






CRAZY PAVING (KALDIRIM TASI )
GORUNUMU

Pneumocystis carinii pneumonia (PCF

Mucinous m’ e




CRAZY PAVING (KALDIRIM TASI )
GORUNUMU

Kronik Eozinofilik Pnédmoni
Bakteriyel pndmoni

Akut interstisyel pnomoni
Pulmoner 6dem

Alveoler sarkoidozis

Radyasyon pndmonisi
Pulmoner veno-okluziv hastalik



ALVEOLER PROTEINOZIS






uiP

Olasi (probable)UIP

Belirsiz

Alternatif tani

Dagilim

* Bazal ve subplevral
tutulum

* Heterojen yerlesim

* Balpetegi

L ]

Bazal ve subplevral diffiz
tutulum

Heterojen yerlesim
Traksiyon bronsektazisi
ile birlikte retikiilasyon
lhmh buzlu cam

» Subplevral ve
bazal dagilim

* ince retikulasyon

» BT ozellikleri
diger spesifik
fibrozis paternini
disltindlUrtmuyor
olmali

* Erken UIP paterni

Dagilim

-Ust-orta zon
-Peribronsioler
-Perilenfatik

.

Plevral plaklar
Dilate 6zefagus
Distal klavikuler
erozyon

Yogun LAP kiimeleri
Plevral efizyon ve
kalinlasma

Retikuler patern

Ihmh buz cam
Parankimal ossifikasyon
Dagilim varyasyonlari:
-Asimetrik

-Diffuz

Kistler

Mozaik atenlasyon
Noddller
Konsolidasyon
Baskin buzlu cam

ATS 2018



2018



llag reaksiyonu
Bleomycine



http://radiographics.rsna.org/content/23/6/1509/F3.large.jpg
http://radiographics.rsna.org/content/23/6/1509/F11.large.jpg
http://radiographics.rsna.org/content/23/6/1509/F17.large.jpg
http://radiographics.rsna.org/content/23/6/1509/F25.large.jpg
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59 Y Kadin, Oksiiriik, ates ve kalca agrisi



Ayirici Tani ?

Infeksiy6z bronsiolit?

ABPA?

Atipik tuberkuloz?

Vaskulit?

Dipnech ?

Diffuz pulmoner meningoteliomatozis?



DIFFUZ PERIBRONSIAL KALINLASMA

Kistik fibrozis

Sigara ile iliskili ILD(RB, DIP gibi)
ABPA

Infeksiy6z bronsit

MAC enfeksiyonu

DIPNECH



MIKROSKOPIK POLIANJIT



Mikroskopik Polianjit

Table 1. Classification of vasculitides

Large-vessel vasculitis

Giant-cell arieritis

Takay=su arteritis

Medivmestred-vesmd vasculitis

Foharierits nodosa

FEawasaki dismse

Smal - vessel vascubitis

Antinartrophil] cytoplsmic antibody-associated vasowhitis

Grenulymateis with pehangiitis | Vegener's)

Eosinophilic grnulmatoss with pohangits | Chrg-Stass)

Immume complex 5%V

Antiglomenzlar basement membrane disese

frryog kbulineemic vasculhitis

Immumaghsbulin A vasculitis | Henoch=5chdnlsn)

Hypoemmplementemic urticaria vasoehtis (anti-01q vasouelits)

Vanahle vessel vascuhtis

Bahcel's disexe

Cogan’s symadrome

Single-organ vasculitis

Cutamenas leukocytockstic angiitis

Cutanenus artents

Primary central nerwas system vasouwhitis

[zl axwrtitis

Crthers

Vasculitis associztel with systemic diseace

Lupae vasoul itis

Fhetmatoid vasaclitis

Sanand vasculits

Crthers

Vasculitis asspciztel with prohahle astindogy

Hepatitis T vimes=assocated crpoghehol maemmic vasoel its

Hepatitis B virnus—associated vasauhitis

Syphvi his -amenciater] aortitis

Dmeg-associated immune complex vasoulitis

Dmeg-associzied AMNCA-associated vasoulits

Cancer-assciated vasanl s

Crthers

ANCA, anti-neutrophill cytoplazsmic astosntibody; SV, small vesoel
vazouli ide



Mikroskopik Polianijit

e Akciger tutulum bulgulari

- Diffuz alveoler hemoraji (%11)
- Interstisyel pndmoni (UIP,NSIP vb)(%51)
- Bronsektazi /peribronsial kalinlasma (%16)
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45 y K, oksirik ve ilging bir semptomu var






AYIRICI TANI:

Viral pndmoni
Nsip

Lip

Dip

Vaskaulit

Diger



Sag akcigerden VATS

* Patoloji yorumu:

Bulgular Deskuamatif interstisyel pnédmoni
lehine degerlendirilmistir



NORMAL ABNORMAL

f | Innominate Innominate
Cast / Vein

=l

| @Thoracic
| duct



https://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwiN7pLpob7gAhXIsaQKHcKaCLwQjRx6BAgBEAQ&url=http://www.zora.uzh.ch/90014/1/90014.pdf&psig=AOvVaw3b05xFaMBS1-u3diSzYn7A&ust=1550338133519638

BRONSITIS PLASTIKA

Key Words The most common cause of bronchial cast formation
Plastic bronchitis - Lymphatic malformation - is plastic bronchitis. In our case, severe respiratory insuf-
Lymphangiography - Thoracic duct ligation ficiency occurred 1 day after elective laparoscopic chole-

cystectomy in a 35-year-old man with a history of recur-
rent pulmonary infections, leading to acute hypercapnic

Fig. 1. a CT scan showing bronchial casts
filling both the main bronchus down to the
basal segment bronchi. b Flexible bron-
choscopy through the endotracheal tube:
vast cast in the distal trachea expanding in
the main bronchi. ¢ Cast extracted from the
left main bronchus by flexible bronchos-
copy through the endotracheal tube using
a cryoprobe. d Lymphography demon-
strating atypical drainage from the ductus
thoracicus mainly via the left lung.

Bronchial Cast Formation in Plastic
Bronchitis

Patricia Demont? Tobias Fehr® Thomas Geiser® Sebastian R. Ott®

Departments of °Pulmonary Medicine and b|ntensive Care Medicine, University Hospital Bern (Inselspital),
University of Bern, Bern, Switzerland
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AYIRICI TANI

Amfizem?

LAM?

LHH?
Norofibromatozis?
BHD sendromu?
Amiloidozis?

Hafif zincir hastaligi?
LIP ?



BIRT-HOGG-DUBE SENDROMU



-Birt-Hogg-Dubé sendromu (BHD), sac folikuli
tiumorlerinin, renal neoplazmalarin ve pulmoner
kistlerin gelisimi ile karakterize nadir gorulen,
otozomal dominant bir hastaliktir.

-HRCT bulgulari, akcigerin baziler ve subplevral —
perivaskuler bolgelerinde dagiimis cesitli
boyutlarda yuvarlak veya fluziform seklinde, ince
cidarli,bazilarinin icerisinde vaskuler yapilarin
izlendigi pulmoner kistler icermesidir.



AYIRICI TANI:

BHD sendromu

LiP

Amiloidoz

Baltoma

Hafif zincir hastalig
Sigaraya bagh iLD



o

GENETIK HASTALIKLAR TANI MERKEZ|

Hasta AdiSoyadi  Ahmet Arzuman
T.C. Kimlik No 4gteerrsazg

Gan.Merkez/oonoy TINAZTEPE HASTANES| GENETIK TANI MERKEZI
Incelenen Materyal EDTA'LI KAN

Dogum Tarihi 1101979 Ornek Alim Tarihi ~ 10.1.2019 11:04:12
Cinsiyet ERKEK Lab.KabulTarihi 10.1.2019 19:21:40
Protokol / Lab. No 1010 / 236309 / Revizyon: Rapor Onay Tarihi  1.2.2019 15:21:06

Endikasyon  MIDE AGRISI SIKAYETI, KIST OLUSUMU

sayfaNo: 1 / 1 @

Birt - Hogg - Dube Sendromu FLCN

Uygulanan Yontem : FLCN tim gen dizi analizi
Sonuglar agagidaki tabloda sunulmugtur.
leen lreri Varyant pigozite Siniflandirma_ Hastalik ____ Kalitim
FLCN kzon 8 c.1213dup Heterozigot Class 1 irt-Hogg-  [Otozomal Dominant
p.Tyra05Leufs) ube
rs1131690837

Klinik Bilgiler ve Degerlendirme:

Birt-Hogg-Dube sendromu, otozomal dominant gegisli bir hastaliktr. FLCN gen mutasyonlan hastaligin olusumundan
sorumludur.

Oneriler :

FLCN  geninin incelenen ekzonlannda heterozigot ¢.1213dup (p-Tyrd05SLeufs) mutasyonu belirlenmigtir. Bu
sonucun Birt-Hogg-Dube sendromu klinigine yol agmasi beklenmektedir.

Hastaya ait bu sonucun klinik ve laboratuvar bulgulan ile beraber degerlendirilmesi énerilmektedir.

Aile bireylerinde genetik tarama ve klinik olarak degerlendirme yapilmasi nerilmektedir.

Genetik danigmanlik verilmesi dnerilir.

Uygulanan Test Yontemi :

FLCN geni tim ekzonlarnini kapsayan primerler kullanilarak dizi analizi yéntemi uygulanmigtir. Sonuglar Nextgene analiz
programi kullanilarak analiz edilmigtir.

Yontemin Siirlamalar :

Bu yontem sadece FLCN geninde belirtilen bolgelerdeki nutasyonlan taramakta olup bu bolgeler diginda kalan ya da

farkli bir genin sorumlu oldugu degisiklikleri ekarte etmemektedir. Bu yontem nadir gériilen delesyon ve duplikasyonlan
saptamamaktadir.

Tirk Akreditasyon Kurumu(TURKAK) analiz raporlarnin daAvi k Birligi(EA) ve L Lab Akred Birligi
(ILAC) ile karsgihkli taninma Bu rapor, yauli izni olmadan kismen kopyalanip gogaltilamaz. Imzasiz raporlar gegersizdir.
Akreditasyon olan Testler (*) olarak belirtilmistir.

Cinnah Caddesi No: 47/1 Gankaya - ANKARA / TORKIYE Tol : +90(312) 427 48 01 Fax: +90(312) 427 48 03

CEQAS | ier.n,;, I vi“‘fo.@f"ﬂikl"ogen.com

FRM.168

YUrGrlilik Tarihi: 20.07.2018 Revizyon No:00 Revizyon Tarihi:-

»

. @
m| r O TORKA(K
GfNET]K HASTALIKLAR TANI MERKEZ| @

SayfaNo: 2 / 2 &

Gon.Merkez/Doktor TINAZTEPE HASTANESI GENETIK TANI MERKEZI
Incelenen Materyal EDTA'LIKAN

Hasta AdiSoyadi  Ahmet Arzuman
T.C. Kimlik No 4geeeesen3g

Dogum Tarihi 1.10.1979 Ornek Alim Tarihi 10.1.2019 11:04:12
Cinsiyet ERKEK Lab.KabulTarihi 10.1.2019 19:21:40
Protokol / Lab. No 1010 / 236309 / Revizyon: Rapor Onay Tarihi ~ 1.2.2019 15:21:06

Endikasyon  MIDE AGRISI SIKAYETI, KIST OLUSUMU

Birt - Hogg - Dube Sendromu FLCN
Varyant Siniflandirma (American College of Medical Genetics'in belirledigi kriterlere gore)
*ACMG STANDARS AND GUIDELINES, Standarts and guidelines for the interpretation of sequence variants 17(5):405-424.
d0i:10.1038/gim.2015.30 GENETICS in MEDICINE, 2015

Class Degigiklik Tiir Patojenite Agiklama

\ Olasihgi

\ 1 Patojenik >%99 Hastalik yapici etkisi(patojenitisite) yeterli verilerle
gosterilmig degigiklikler.

\ 2 Olast Patojenik %95-99 | Hastalk yapici etkisinin (patojenitisite) varligi lehinde gok

guda veriler bulunan degisiklikler.
3 |PatojenikEtkisiBilinmeyen| %5-95 |Hastalikyapia etkisine (patojenitisite) iligkin sinirh ve/veya

Varyant tartigmali veriler bulunan degisiklikler.
4 Olasi Benign %1-5 |Hastalik yapi etkisinin (patojenitisite) olmadigi lehinde gok|
gudi veriler bulunan degigiklikler.
5 Benign <%1 Hastalk yapici etki (patojenitisite) olmadg yeterli

verilerle gosterilmig degisiklikler.
Hum Mutat. 2008 November;29(11): 1282-1291. d0i:10.1002/humu.20880*

Yar.Dog.De.Suleyman Aktuna Or. Leyla OZER MD, PhD

Turk Akreditasyon Kurumu(TURKAK) analiz raporlarnin da Avrupa Ak
(ILAC) ile karglikd taninma antl Bu rapor,

Akreditasyon olan Testler (*) olarak belirtilmistir,

CEQAS

FRM.168

BIrligi(EA) ve Uluslararasi Laboratuvar Akreditasyon Birligi
yazili izni olmadan kismen kopyalantp gogaltilamaz. Imzasiz raporlar gegersizdir.

Cinnah Caddesi No: 47/1 Gankaya - ANKARA / TORKIYE Tel : 490(312) 427 48 01 Fax: +90(312) 427 48 03

info@mikrogen.com

P NG

YOriirlalok Tarihi: 20.07.2018 Revizyon No:00 Revizyon Tarihi:-



KISTIK PATERN

* Akcigerde ince duvarli kistik yapilarin
gozlendigi paterndir.

e LHH, LIP, tuberoskleroz, LAM,
norofibromatozis gibi hastaliklarda

gorullr. Ancak bu hastaliklar ile karisabilecek

amfizem, bronsektazi ve bal petegi akcigerde bu
paternde ayirici tanida diasdnulmelidir.









LAM



©d &9
? CENDROMU [ —3
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Norofibromatozis



TESEKKUR EDERIM



https://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwin2I2nhr7gAhUHzhoKHdb9BLoQjRx6BAgBEAU&url=http://www.istanbulturkeybook.com/the-most-useful-izmir-turkey-guide/&psig=AOvVaw3xoWEpJ2ieEB3FCGEwB7Pe&ust=1550330743634577

