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OLGU

• 64 yaşında erkek hasta 

• Şikayeti: Nefes darlığı, öksürük,halsizlik

• 30 paket/yıl sigara, 20 yıldır exsmoker

• Şoförlük yapmış, emekli

• Bilinen maruziyet yok



• Ek hastalık: KOAH

• Kullandığı ilaçlar: İKS/LABA ve LAMA 

• Ailede akciğer hastalığı solunum yetmezliği öyküsü yok

• Fizik muayenesi: clubbing yok

oskultasyonunda bilateral akciğer bazallerinde  velcro ralleri

• SaO2% : 95









• Reyno fenomeni pozitif

• Anti scl 70 pozitif

• Romatoloji konsültasyonu: 

Sistemik skleroz akciğer tutulumu

• Tedavi başlanıyor

Mikofenolat mofetil 500







 Mikofenolat fenolat tedavisine rağmen progresyon

 Steroid ve siklofosfamid tedavisine geçiş









 Steroid ve siklofosfamid tedavisine rağmen

 Klinik kötüleşme

 Radyolojik progresyon

 Fonksiyonel kayıp



N Engl J Med 383;10 nejm.org September 3, 2020







• Nonspesifik İnterstisyel Pnömoni (NSİP)

• Bağ Dokusu Hastalığı ilişkili İAH (BDH_İAH)

• Fibrotik Hipersensitivite Pnömonisi (Fibrotik HP)

• Sınıflandırılamayan İİP

• Fibrotik Sarkoidoz

• Meslek ilişkili İAH

Progresif Pulmoner Fibroz (PPF) Ayırıcı Tanısı









OLGU

• 53 yaşında kadın hasta 

• İşe başvuru sırasında çekilen akciğer grafisinde interstisyel patern 

görülmesi üzerine yönlendirilmiş.

• Semptom sorgusu yapıldığında: nefes darlığı 

• 20 paket/yıl sigara, 15 yıldır exsmoker

• Pansiyon işletmecisi

• Bir yıl önce 5 ay otel temizlik işinde çalışmış 

• Başka maruziyet tariflemiyor 



• Ek hastalık yok

• İlaç kullanımı yok

• Ailede akciğer hastalığı solunum yetmezliği öyküsü yok

• Fizik muayenesi: clubbing yok

oskultasyonunda bilateral akciğerde velcro ralleri

• SaO2% : 94











• 6DYT: 360 mt

• Bronkoskopi: normal endobronşial sistem

• Br mai ARB negatif, kültür negatif, patoloji n

• BAL:Lenfosit: %12

Nötrofil: % 35

Makrofaj: %53

CD4/CD8: 2.37

• Romatoloji konsultasyonu: Romatolojik hastalık düşünülmedi.

• RF:12.7 (0-15), anti CCP: 1.56 (0-5), ANA negatif



HİSTOPATOLOJİ









• Viseral plevrada fibrozis ve subplevral parankimde 

fibroelastotik değişiklikler

• Toraks BT: AC üst lobları ve apekslerde tutulum

• PPFE ile birlikte en sık görülen fibrotik İAH: UIP (%25-32)

• Etkin bir tedavisi yok

düşük doz kortikosteroid? immunsupresif? antifibrotik? 

AC transplantasyon

Plevraparankimal fibroelastoz



• Antifibrotik tedavi başlandı

• Transplantasyon için yönlendirildi: 

listelemeye alındı

• 1. yıl kontrolü: nefes darlığında azalma

radyolojik, fonksiyonel stabilite 











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 AC GRAFİSİ



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





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.



PULMONER LANGERHANS HÜCRELİ

HİSTİYOSİTOZ

Genç 
yetişkinlerde,

20-40 yaş

Kadınlarda ve 
erkeklerde 

görülür.

Sigara içenlerde 
ya da içmiş 

olanlarda görülür.

Aile öyküsü 
beklenmez



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.



EKSTRAPULMONER MANİFESTASYONLAR

PLCH hastalarının %20’sinde görülür

Kistik kemik lezyonları (%7)

Diabetes insipitus (%8)

Cilt lezyonları (papul,egzema) 

Jeneralize LAP 



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

 69 yaşında erkek hasta 

 Şikayeti:3 aydır nefes darlığı, kuru öksürük

 45 paket/yıl sigara

 Kumaş dokuma işinde çalışmış, emekli 

 Ek hastalıkları: HT

 Kullandığı ilaçlar: Kandesartan/hidroksikloortiyazid 16/12,5,       
asetilsalisilik asit 100



 Fizik muayenesi: clubbing yok

oskultasyonunda bilateral akciğer bazallerinde

velcro ralleri

 SaO2% : 97



PA GRAFİ



BAŞVURU HRCT 







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/bronşiole

ktazi ile birlikte veya 

birlikte olmadan 

balpeteği

*İnterlobuler

septalarda irregüler

kalınlaşma

*Sıklıkla retiküler

patern ile süperpoze, 

hafif buzlu cam

*Belki pulmoner

osifikasyon olabilir

*Traksiyon 

bronşektazisi/bronşi

olektazi 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)

-Dilate özefagus (KDH)





ROMATOLOJİK MARKERLER NEGATİF



Raghu G, et al. Am J Respir Crit Care Med 2018;198:e44–e68.





2021 SFT-DLCO



2021 HRCT 





HRCT RAPORU



PET-CT 



BRONKOSKOPİ PATOLOJİ



EBUS PATOLOJİ



AKCİĞER KANSERİ- İPF

 Sıklığı: %4-13 (%3-50)

 İPF hastalarında 7-14 kat fazla

 İPF, AC Ca için sigaradan bağımsız risk faktörü

 En sık fibrozisin olduğu alt zonlarda noduler lezyonlar

 En sık skuamoz hücreli karsinom

 Operatif mortalite ve alevlenme riski yüksek



TEŞEKKÜRLER.. 


