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Olgu 

62 yaşında kadın hasta 

Şikayeti: kuru öksürük, nefes darlığı  

Smoker , 40 paket/yıl sigara

Evhanımı, maruziyet öyküsü yok, aile öyküsü yok

Ek hastalıkları: 

Koroner arter hastalığı (5 yıl önce bypass)       

Astım (2 yıl önce )

Hipertansiyon, Hiperlipidemi, DM



Kullandığı İlaçlar: 

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 O2: %97

Clubbing yok

Solunum sistemi muayenesi: bibaziler velcro raller



Başvuru PA Akciğer Grafisi 2022



HRCT-2022



HRCT- 2020



HRCT Raporu





UİP paterni Muhtemel UİP paterni Belirsiz UİP paterni CT bulguları Alternatif 
tanıyı düşündürüyor

UİP histolojisi ile uyum 
seviyesi

%90 %70-89 %51-69 <%50

Dağılım *Subplevral ve bazal 
dominant
*Sıklıkla heterojen 
(fibrozisin arasında 
normal akciğer alanları)
*Bazen diffüz
*Belki asimetrik olabilir

*Subplevral ve bazal 
dominant
*Sıklıkla heterojen 
(retikülasyon ve 
traksiyon bronşetazisi/ 
bronşiolektazisi
arasında normal akciğer 
alanları)

*Subplevral baskınlık 
olmadan diffüz dağılım

*Subplevral korunma ile 
peribronkovasküler
baskın (NSİP düşün)
*Perilenfatik baskın 
(sarkoidoz düşün)
*Üst ve Orta akciğer 
tutulumu (fibrotik HSP, 
KDH-İAH, sarkoidoz)
*Subplevral korunma 
(NSİP, sigara ilişkili İAH)

CT bulguları *Traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolekta
zi ile birlikte veya birlikte 
olmadan balpeteği
*İnterlobuler septalarda
irregüler kalınlaşma
*Sıklıkla retiküler patern ile 
süperpoze, hafif buzlu cam
*Belki pulmoner
osifikasyon olabilir

*Traksiyon 
bronşektazisi/bronşiole
ktazi ile birlikte retiküler
patern
*Belki hafif buzlu cam
*Subpelvral
korunmanın olmaması

*Akciğer fibrozisinin CT 
bulguları spesifik bir 
etyolojiyi
düşündürmüyor

*Akciğer bulguları
-Kistler (LAM, PLHHx, LIP, DIP)
-Mozaik atenuasyon veya üç-
yoğunluk bulgusu (HSP)
-Buzlu cam baskın (HSP, sigara 
ilişkili, ilaç, fibrozisin akut 
alevlenmesi)
-Bol sentrilobuler nodüller (HSP 
veya sigara ilişkili)
-Nodüller (Sarkoidoz)
-Konsolidasyon (Organize pnömoni
vs)
*Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)



SFT-DLCO



Romatoloji konsültasyonu: romatolojik hastalık düşünülmedi

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 



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.





Hangi hastalarda antifibrotik tedavi?

FVC ≥ %50, DLCO ≥ %30 olan hafif ve orta düzeydeki 
olgular

HRCT ve/veya akciğer bx ile (OİP) İPF tanısı konmuş 

Bağ dokusu belirteçleri negatif



Olgu 2

63 yaşında erkek hasta 

Şikayeti:3 aydır nefes darlığı, göğüs ağrısı,  öksürük, halsizlik

Exsmoker, 40 paket/yıl sigara

Tren garında çalışmış, emekli 

Ek hastalıkları: HT, KOAH, BPH

Kullandığı ilaçlar: perindopril 10 mg/amlodipin 10 mg, tiotropium 18 
mcg, dutasterid 0,5 mg

Soygeçmiş: Ağabeyi lenfomadan ex

saO2:98  Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Başvuru PA Akciğer grafisi (2019)







• Romatoloji konsultasyonu:
• Sjögren? FM: artralji,  dil kuru, hafif kızarık
• Tüm seroloji negatif
• ‘’Herhangi bir romatolojik hastalık tanısı konulmamıştır’’ 
• Hasta takibe alınıyor.
• Romatoloji tarafından B12, folik asit ve D vit başlanıyor.

• Hematoloji konsültasyonu:
• ‘’Hastada lenfoproliferatif bir hastalık düşünülmemiştir.’’

• İmmunoloji konsültasyonu:
• ‘’Hastada herhangi bir immun yetmezliğe rastlanmamıştır.’’



Bronkoskopi

• Normal endobronşial sistem

• Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kültür negatif 

• Patoloji: mix inflamatuar hücreler

• BAL:Lenfosit: %15

Nötrofil: % 10

Makrofaj: %68

CD4/CD8: 2.34



VATS-Wedge Biyopsi Patolojisi





48 mg /gün prednizolon ile tedavi başlandı.

El ve ayaklarda uyuşma hissi oldu

Nöroloji ile konsulte edildi.

Hasta dönem dönem B12, folik asit, hidroksikobalamin, 
gabapentin tx aldı.

Steroid doz azaltma uygulandı.

Kontrolleri ve etkinlik değerlendirme yapıldı.



PA Akciğer Grafisi (2021)





Lenfositik İnterstisyel Pnömoni (LİP)

LİP, akciğerlerle sınırlı bir hastalık 

Sistemik otoimmün hastalıklar ve immün yetmezlik ile ilişkilidir. 

En sık Sjögren Sendromu  (%25-50) ile ilişkilidir.

Kistik akciğer hastalığı ile başvuran hastalarda göz kuruluğu ve ağız 
kuruluğu olup olmadığı sorgulanmalıdır. 

İmmün yetmezliği olan hastalarda (örn:HIV) sıklıkla enfeksiyon 
öyküsü vardır.



LİP Radyoloji 

LİP’de ince duvarlı kistler görülebilir. 

Kistler tipik olarak az sayıdadır.

Çoğunlukla buzlu cam alanlarında görülür ancak izole bir bulgu olarak da ortaya çıkabilir.

Genellikle perivasküler dağılım gösterirler, boyutları 1 ila 30 mm arasında değişir ve iç bölmeleri olabilir.

Sentrilobüler ve subplevral nodüller görülebilir. 

Sjögren sendromlu hastalarda kistlerle birlikte nodüllerin varlığı, eşzamanlı lenfoma veya amiloidoz şüphesini artırmalıdır.

Septal kalınlaşmalar eşlik edebilir.

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

Buzlu cam opasiteleri kistik akciğer hastalıklarının yaygın bir özelliği değildir.



LİP; invaziv işlemler

BAL : lenfositoz (LIP %30)

TBLB interstisyel pnömonilerin ayırıcı tanısı için genellikle yeterli doku sağlamaz.

LIP’ de kistik değişiklikler genellikle nonprogresiftir ve bilinen romatolojik hastalığı olan 
hastalar biyopsi yapmaksızın izlenebilir.

Buzlu cam ve nodüller varlığında lenfoma veya enfeksiyon gibi durumları dışlamak 
gerekebilir.

Cerrahi biyopsi, invaziv adenokarsinom, sarkom, metastatik ca, amiloidoz, hafif zincir 
depozit hastalığı gibi durumları dışlamak için gerekli olabilir.



LIP tedavisi

LIP’İn doğal seyri değişkendir

Kortikosteroid tedavisi

Prednizolon 1-2 mg/gün (2-12 hafta)

Doz azaltma (6-12 hafta)

Tedavi yanıtı değerlendirilir.

İmmunsupresif tx (hidroksiklorokin,azatioprin ..)



Olgu 3 
23 yaşında erkek hasta 

Şikayeti: kuru öksürük 

Smoker , 8 paket/yıl sigara

Oto kaporta işinde çalışıyor

Bilinen hastalık yok

Kullandığı ilaç yok

Aile öyküsü yok

saO2:98

Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Başvuru PA Akciğer Grafisi



3 yıl önceki PA Akciğer Grafisi









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 

Nörolojik değerlendirme: 
normal 

Kranial MR: Her iki maksiller 
sinüste retansiyon kistleri 
dışında normal 



Bronkoskopi

• Normal endobronşial sistem

• Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kültür negatif 

• Patoloji: mix inflamatuar hücreler

• BAL:Lenfosit: %12

Nötrofil: % 5

Makrofaj: %68

CD4/CD8: 1.0



Histopatoloji



Hematoloji konsultasyonu

• ‘Hastada mevcut bulgularla Pulmoner Langerhans hücreli histiyositoz tanısı
konulamaz, doku tanısı önerilir. Progresif olduğu görülen hasta tanı
sonrasında onkolojik tedavi için uygun olabilir.’’

• Hastaya VATS- Wedge biyopsi önerildi, göğüs cerrahisine yönlendirildi.

• Transplantasyon merkezine yönlendirildi.



Genç 
yetişkinlerde,

20-40 yaş

Kadınlarda ve 
erkeklerde 

görülür.

Sigara içenlerde 
ya da içmiş 

olanlarda görülür.

Aile öyküsü 
beklenmez

Pulmoner Langerhans Hücreli  
Histiyositoz



• ‘

PLCH hastalarının %20’sinde görülür

Kistik kemik lezyonları (%7)

Diabetes insipitus (%8)

Cilt lezyonları (papul,egzema) 

Jeneralize LAP 

Ekstrapulmoner manifestasyonlar



PCLH Radyoloji

• ‘ Duvarları olan, düzensiz, tuhaf şekilli kistler

Üst lobları daha çok tutar 

Kostofrenik açılar korunur 

Akciğer parankimi normal 

Küçük noduller eşlik eder.

Noduller sonra kaviteleşebilir, sonra kistik forma dönüşebilir.

Noduller ve kistler aynı anda görülebilir.



• ‘

BAL'de CD1a-pozitif hücreler≥ % 5 PLCH'yi kuvvetle 
düşündürür ancak duyarlılığı zayıftır.

BAL ve TBLB birlikte tanı %50

Diğer hastalarda, S-100 proteini ve CD1a  pozitif 
Langerhans hücrelerinin varlığını doğrulamak için 
VATS gerekebilir.



PLCH Tedavisi

• ‘

Sigaranın bırakılması

Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu



Olgu 4 

 69 yaş, erkek hasta

 Şikayeti: nefes darlığı, öksürük, hırıltılı solunum,balgam

 Emekli, makam şoförlüğü

 Aktif smoker, 50 pk/yıl

 Özgeçmiş: ASKH, 1,5 yıl önce MI

Panik atak, astım

 Kullandığı ilaçlar: plavix 75, coraspin 100, beloc tb, atacand tb, cipralex tb, 

IKS/LABA



 İlk başvuru 19.11.2018, 4 ay önce MI geçirip, anjio yapılan hastaya 

medikal tx başlanıyor. Dış merkezde çekilen BT de İAH raporlanması 

üzerine başvuruyor. 

 SaO2:%96  Clubbing yok

 Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince raller











 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 





 Konsey kararı:

Sigara ilişkili İAH (DİP) düşünüldü.

Öneri: 

Sigaranın bırakılması 

Klinik, radyolojik fonksiyonel takip 



Respiratuar bronşiyolit (RB-İLD) 

 Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler nodüller

 Hafif mozaik perfüzyon/hava hapsi

 Santral ve üst lob dağılımı

Deskuamatif interstisyel pnömoni (DİP)

 Buzlu cam opasitesi

 Hava dansitesinde fokal lusensiler (kistler veya amfizem)

 Subplevral ve bazal dağılım



DİP Tedavisi

 Sigaranın bırakılması

 Kortikosteroid tedavi

 Prognozu diğer IAH larından daha iyi












