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Olgu- 1 

2о ȅŀǒƤƴŘŀ ŜǊƪŜƪ Ƙŀǎǘŀ 

 ƛƪŀȅŜǘƛΥ ƪǳǊǳ ǀƪǎǸǊǸƪ 

Smoker , 8 ǇŀƪŜǘκȅƤƭ ǎƛƎŀǊŀ

hǘƻ ƪŀǇƻǊǘŀ ƛǒƛƴŘŜ œŀƭƤǒƤȅƻǊ

.ƛƭƛƴŜƴ ƘŀǎǘŀƭƤƪ ȅƻƪ

YǳƭƭŀƴŘƤƐƤ ƛƭŀœ ȅƻƪ

!ƛƭŜ ǀȅƪǸǎǸ ȅƻƪ

saO2:98

Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



.ŀǒǾǳǊǳ t! !ƪŎƛƐŜǊ DǊŀŦƛǎƛ



о ȅƤƭ ǀƴŎŜƪƛ t! !ƪŎƛƐŜǊ DǊŀŦƛǎƛ



.ŀǒǾǳǊǳ ¢ƻǊŀƪǎ Iw/¢



{ƻǊǳ нΥ Yƛǎǘƛƪ ŀƪŎƛƐŜǊ ƘŀǎǘŀƭƤƪƭŀǊƤƴŘŀƴ ŀȅƤǊƤŎƤ ǘŀƴƤŘŀ 
ǀƴ ǇƭŀƴŘŀ ƘŀƴƎƛǎƛƴƛ ŘǸǒǸƴǸǊǎǸƴǸȊΚ 

Å1) Lenfanjioleimyomatozis (LAM)

Åнύ [ŜƴŦƻǎƛǘƛƪ ƛƴǘŜǊǎǘƛǎȅŜƭ ǇƴǀƳƻƴƛ  ό[Ttύ 

Å3) Birt-Hogg-Dube sendromu (BHDS)

Å4) Amiloidoz

Å5) Pulmoner langerhans ƘǸŎǊŜƭƛ histiositoz (PLCH) 



.ŀǒǾǳǊǳ ¢ƻǊŀƪǎ .¢



SFT-DLCO



Abdomen USG: normal 

wƻƳŀǘƻƭƻƧƛƪ ōŜƭƛǊǘŜœƭŜǊ ƴŜƎŀǘƛŦ

bǀǊƻƭƻƧƛ Υ YǊŀƴƛŀƭ awΥ IŜǊ ƛƪƛ maksiller ǎƛƴǸǎǘŜ 
ǊŜǘŀƴǎƛȅƻƴ ƪƛǎǘƭŜǊƛ ŘƤǒƤƴŘŀ ƴƻǊƳŀƭ 



Bronkoskopi

ÅNormal ŜƴŘƻōǊƻƴǒƛŀƭ sistem

ÅBr Ƴŀƛ !w. ƴŜƎŀǘƛŦΣ !w. t/w ƴŜƎŀǘƛŦΣ [W ƪǸƭǘǸǊ ƴŜƎŀǘƛŦ 

ÅPatoloji: mix inflamatuar ƘǸŎǊŜƭŜǊ

ÅBAL:Lenfosit: %12

             bǀǘǊƻŦƛƭ: % 5

             Makrofaj: %78

             CD4/CD8: 1.0



BAL histopatoloji



Hematoloji konsultasyonu

ÅΨIŀǎǘŀŘŀ mevcut bulgularla Pulmoner Langerhans ƘǸŎǊŜƭƛ histiyositoz ǘŀƴƤǎƤ 
konulamaz, doku ǘŀƴƤǎƤ ǀƴŜǊƛƭƛǊ. Progresif ƻƭŘǳƐǳ ƎǀǊǸƭŜƴ hasta ǘŀƴƤ ǎƻƴǊŀǎƤƴŘŀ 
onkolojik tedavi ƛœƛƴ uygun olabilir.ΩΩ 

ÅHastaya VATS- Wedge biyopsi ǀƴŜǊƛƭŘƛΣ ƎǀƐǸǎ cerrahisine ȅǀƴƭŜƴŘƛǊƛƭŘƛ.

ÅTransplantasyon merkezine ȅǀƴƭŜƴŘƛǊƛƭŘƛ.

ÅHasta cerrahiyi kabul etmedi



.ƛǊ ȅƤƭ ǎƻƴǊŀΤ .¢



.ƛǊ ȅƤƭ ǎƻƴǊŀΤ .¢



Yƛǎǘƛƪ !ƪŎƛƐŜǊ IŀǎǘŀƭƤƪƭŀǊƤ !ȅƤǊƤŎƤ ¢ŀƴƤ



Pulmoner Langerhans IǸŎǊŜƭƛHistiyositoz

DŜƴœ 
ȅŜǘƛǒƪƛƴƭŜǊŘŜΣ

 20-пл ȅŀǒ

YŀŘƤƴƭŀǊŘŀ ǾŜ 
erkeklerde 
ƎǀǊǸƭǸǊΦ

{ƛƎŀǊŀ ƛœŜƴƭŜǊŘŜ 
ȅŀ Řŀ ƛœƳƛǒ 

ƻƭŀƴƭŀǊŘŀ ƎǀǊǸƭǸǊΦ

!ƛƭŜ ǀȅƪǸǎǸ 
beklenmez



Pulmoner Langerhans IǸŎǊŜƭƛHistiyositoz, 
Extrapulmoner manifestasyonlar

t[/I ƘŀǎǘŀƭŀǊƤƴƤƴ 
҈нлΩǎƛƴŘŜ 
ƎǀǊǸƭǸǊ

Kistik kemik 
ƭŜȊȅƻƴƭŀǊƤ ό҈тύ

Diabetes 
insipitus (%8)

/ƛƭǘ ƭŜȊȅƻƴƭŀǊƤ 
(papul,egzema) 

Jeneralize LAP 



Pulmoner Langerhans IǸŎǊŜƭƛHistiyositoz; 
Radyoloji



Pulmoner Langerhans IǸŎǊŜƭƛHistiyositoz; 
Tedavi

{ƛƎŀǊŀƴƤƴ ōƤǊŀƪƤƭƳŀǎƤ

Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu



Olgu 2

Å 64 yaĸēnda erkek hasta 

Å ķikayeti: Nefes darlēĵē

Å 30 paket/yēl sigara, 20  yēldēr exsmoker

Å ķofºrl¿k yapmēĸ, emekli

Å Bilinen maruziyet yok



hƭƎǳ н ǀȊŜƭƭƛƪƭŜǊƛ

ÅEk hastalēk: KOAH

ÅKullandēĵē ila­lar: ĶKS/LABA ve LAMA 

ÅAilede akciĵer hastalēĵē solunum yetmezliĵi ºyk¿s¿ yok

Å Fizik muayenesi: clubbing yok

     oskultasyonunda bilateral akciĵer bazallerinde  velcro ralleri

Å SaO2% : 95



Toraks BT



Olgu 2- SFT-DLCO



Olgu 2- Romatoloji

Å      Reyno fenomeni pozitif

Å      Anti scl 70 pozitif

Å     Romatoloji kons¿ltasyonu: 

         Sistemik skleroz

Å     Tedavi baĸlanēyor

          Mikofenolat mofetil 500



Romatoloji takip

ÅMikofenolat fenolat tedavisine raĵmen progresyon

ÅSteroid ve siklofosfamid tedavisine ge­iĸ



н ȅƤƭ ǎƻƴǊŀΤ ¢ƻǊŀƪǎ .¢



2022- SFT-DLCO



2022- takip

ÅSteroid ve siklofosfamid tedavisine raĵmen

ÅNefes darlēĵēnda artēĸ

ÅRadyolojik progresyon

ÅFonksiyonel kayēp



2022- !¢{ w9I.9wT



Soru 4: Progresif pulmoner ŦƛōǊƻȊƛǎ ǘŀƴƤƳƤ ƛœƛƴ ƘŀƴƎƛǎƛ 
ŘƻƐǊǳŘǳǊΚ

Å1) TŘƛȅƻǇŀǘƛƪ pulmoner ŦƛōǊƻȊƛǎ ƘŀǎǘŀƭŀǊƤ ƛœƛƴ ƪǳƭƭŀƴƤƭƤǊΦ

Åнύ wŀŘȅƻƭƻƧƛƪ ƻƭŀǊŀƪ  ȅŜƴƛ ŜƪƭŜƴŜƴ ǾŜȅŀ ŀǊǘƤǒ ƎǀǎǘŜǊŜƴ ǊŜǘƛƪǸƭŀǎȅƻƴ, traksiyon 
ōǊƻƴǒŜƪǘŀȊƛƭŜǊƛ  ǾŜȅŀ ōŀƭǇŜǘŜƐƛ beklenir.

Åоύ YƭƛƴƛƪΣ ǊŀŘȅƻƭƻƧƛƪ ǾŜ ŦƻƴƪǎƛȅƻƴŜƭ ƪǊƛǘŜǊƭŜǊŘŜƴ ōƛǊƛƴŘŜ ǇǊƻƎǊŜǎȅƻƴ ƻƭƳŀǎƤ ȅŜǘŜǊƭƛŘƛǊΦ

Åпύ {ƻƴ с ŀȅƭƤƪ ǘŀƪƛǇǘŜ 5[/h Řŀ ҈ р ŘŜƴ ŀȊ ŘǸǒƳŜ ōŜƪƭŜƴƛǊΦ

Å5) IŀǎǘŀƭŀǊƤƴ о ŀȅƭƤƪ ǘŀƪƛōƛ ƎŜǊŜƪƭƛŘƛǊΦ

Å  



2022- !¢{ w9I.9wT



twhDw9{TC t¦[ahb9w CT.wh½T{



PF-T[5 ΨŘŜƴ  ttCΩ Ŝ



TtC ŘƤǒƤ Progresif {ŜȅǊŜŘŜƴ T!I



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



ttC ¢95!±T



OLGU-3

Å70 yaĸēnda, erkek hasta

Åķikayeti: kuru ºks¿r¿k ve efor dispnesi 

    (3 yēldēr)

Å Mesleĵi: emekli (nakliyecilik yapmēĸ)

Å80 pk/yēl sigara , 2 aydēr sigarayē bērakmēĸ 

ÅBilinen maruziyet ºyk¿s¿ yok



OLGU-о 9ƪ ƘŀǎǘŀƭƤƪƭŀǊ

ÅEk hastalēklarē:

   ASKH: 40 g¿n ºnce MI  sonrasē balon anjioplasti ve  stent   

ÅAstēm: 3 yēldēr

ÅKullandēĵē ila­lar: 
ÅKlopidogrel 75 mg 1x1

ÅAsetilsalisilik asit 100 mg

ÅAmlodipin 5 mg 1x1

ÅMetoprolol 100 mg 1x1

ÅBudesonid/Formoterol 9/320

ÅPantoprozol 1x1



OLGU-3 Fizik Muayene

ÅClubbing mevcuttu

ÅOskultasyon: AC alt alanlarēnda 
velcro raller

Å+/+ pretibial ºdem 



OLGU-3 PA Grafi



OLGU-3 TORAKS HRCT 2023



OLGU-о .Tw ¸L[ mb/9YT ¢hw!Y{ .¢ όнлннύ



w!5¸h[hWTY Y!w L[! ¢Lwa! нлнн-2023



OLGU-3 SFT-DLCO



OLGU-о wha!¢h[hWTY .9[Tw¢94[9w b9D!¢TC



¦Tt paterni aǳƘǘŜƳŜƭ ¦Tt paterni .ŜƭƛǊǎƛȊ ¦Tt paterni /¢ ōǳƭƎǳƭŀǊƤ !ƭǘŜǊƴŀǘƛŦ 
ǘŀƴƤȅƤ ŘǸǒǸƴŘǸǊǸȅƻǊ

¦Tt ƘƛǎǘƻƭƻƧƛǎƛ ƛƭŜ ǳȅǳƳ 
seviyesi

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

5ŀƐƤƭƤƳ *Subplevral ve bazal 
dominant
ϝ{ƤƪƭƤƪƭŀ ƘŜǘŜǊƻƧŜƴ 
(fibrozisin ŀǊŀǎƤƴŘŀ 
ƴƻǊƳŀƭ ŀƪŎƛƐŜǊ ŀƭŀƴƭŀǊƤύ
*Bazen ŘƛŦŦǸȊ
*Belki asimetrik olabilir

*Subplevral ve bazal 
dominant
ϝ{ƤƪƭƤƪƭŀ ƘŜǘŜǊƻƧŜƴ 
(ǊŜǘƛƪǸƭŀǎȅƻƴ ve 
traksiyon ōǊƻƴǒŜǘŀȊƛǎƛ/ 
ōǊƻƴǒƛƻƭŜƪǘŀȊƛǎƛ ŀǊŀǎƤƴŘŀ 
ƴƻǊƳŀƭ ŀƪŎƛƐŜǊ ŀƭŀƴƭŀǊƤύ

*Subplevral ōŀǎƪƤƴƭƤƪ 
olmadan ŘƛŦŦǸȊ ŘŀƐƤƭƤƳ

*Subplevral korunma ile 
ǇŜǊƛōǊƻƴƪƻǾŀǎƪǸƭŜǊ 
ōŀǎƪƤƴ όb{Tt ŘǸǒǸƴύ
*Perilenfatik ōŀǎƪƤƴ 
(sarkoidoz ŘǸǒǸƴύ
ϝ«ǎǘ ǾŜ hǊǘŀ ŀƪŎƛƐŜǊ 
tutulumu (fibrotik HSP, 
KDH-T!IΣ sarkoidoz)
*Subplevral korunma 
όb{TtΣ ǎƛƎŀǊŀ ƛƭƛǒƪƛƭƛ T!Iύ

/¢ ōǳƭƎǳƭŀǊƤ*Traksiyon 
ōǊƻƴǒŜƪǘŀȊƛǎƛ/ōǊƻƴǒƛƻƭŜƪǘŀȊ
i ile birlikte veya birlikte 
olmadan ōŀƭǇŜǘŜƐƛ
*TƴǘŜǊƭƻōǳƭŜǊ septalarda 
ƛǊǊŜƎǸƭŜǊ ƪŀƭƤƴƭŀǒƳŀ
ϝ{ƤƪƭƤƪƭŀ ǊŜǘƛƪǸƭŜǊ patern ile 
ǎǸǇŜǊǇƻȊŜ, hafif buzlu cam
*Belki pulmoner 
osifikasyon olabilir

*Traksiyon 
ōǊƻƴǒŜƪǘŀȊƛǎƛ/ōǊƻƴǒƛƻƭŜƪ
tazi ile birlikte ǊŜǘƛƪǸƭŜǊ 
patern
*Belki hafif buzlu cam
*Subpelvral ƪƻǊǳƴƳŀƴƤƴ 
ƻƭƳŀƳŀǎƤ

ϝ!ƪŎƛƐŜǊ fibrozisinin CT 
ōǳƭƎǳƭŀǊƤ ǎǇŜǎƛŦƛƪ ōƛǊ 
etyolojiyi 
ŘǸǒǸƴŘǸǊƳǸȅƻǊ

*!ƪŎƛƐŜǊ ōǳƭƎǳƭŀǊƤ
-Kistler (LAM, PLHHx, LIP, DIP)
-Mozaik atenuasyon ǾŜȅŀ Ǹœ-
ȅƻƐǳƴƭǳƪ ōǳƭƎǳǎǳ όI{tύ
-.ǳȊƭǳ ŎŀƳ ōŀǎƪƤƴ όI{tΣ ǎƛƎŀǊŀ ƛƭƛǒƪƛƭƛΣ 
ƛƭŀœΣ fibrozisin akut alevlenmesi)
-Bol sentrilobuler ƴƻŘǸƭƭŜǊ όI{t ǾŜȅŀ 
ǎƛƎŀǊŀ ƛƭƛǒƪƛƭƛύ
-bƻŘǸƭƭŜǊ όSarkoidoz)
-Konsolidasyon (Organize ǇƴǀƳƻƴƛ 
vs)
*Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)
-Dilate ǀȊŜŦŀƎǳǎ (KDH)



ĶPF tanēsēndan ĸ¿phe

Potansiyel neden/iliĸkili hastalēk

Hayēr Evet

Hayēr

HRCT paterni
Spesifik tanēnēn doĵrulanmasē 

(HRCT dahil)

BALÀÑTBLCÿ SLBÿ

MDD

IPF

UIP ya da olasē UIP*

ĶPF 

Tanē Algoritmasē

Evet

UIP a­ēsēndan belirsiz veya 

alternatif tanē

MDD

Alternatif tanē



TtC ¢95!±T ![DhwT¢a!{L



G¿ncel 2022 ĶPF 

Tedavi Algoritmasē

Zaman

TEDAVĶDE DĶKKATE

ALINMASI GEREKENLER

Ķla­

Å Nintedanib

Å Pirfenidon

Ķla­ dēĸē

Å Oksijen desteĵi 

(hasta hipoksemikse)

Å Pulmoner rehabilitasyon

Komorbiditeler

Å Pulmoner hipertansiyon

Å Gastroºzofageal refl¿

Å Obstr¿ktif uyku apnesi

Å Akciĵer kanseri

Semptom kontrol¿

Å Palyatif bakēm

Hastada mortalite riski y¿ksekse, 

tanē anēnda akciĵer nakli 

a­ēsēndan deĵerlendirilir

PROGRESYON TAKĶBĶ

4-6 ayda bir veya klinik olarak 

endike olduĵunda daha kēsa 

aralēklarla solunum fonksiyon testi 

ve 6 dakika y¿r¿me testi 

d¿ĸ¿n¿l¿r

Klinik kºt¿leĸme ĸ¿phesi veya 

akciĵer kanseri riski varlēĵēnda yēlda 

bir HRCT ­ekilmesi d¿ĸ¿n¿l¿r

Akut alevlenme endiĸesi varlēĵēnda 

HRCT ­ekilmesi d¿ĸ¿n¿l¿r

Pulmoner emboli a­ēsēndan klinik 

endiĸe varsa, pulmoner BT 

anjiyografi d¿ĸ¿n¿l¿r

AKUT ALEVLENMELER

Kortikosteroidler

ĶPF PROGRESYONUNA BAĴLI 

SOLUNUM YETMEZLĶĴĶ

Solunum yetmezliĵi olan hastalarēn 

b¿y¿k bºl¿m¿nde mekanik 

ventilasyon ºnerilmemektedir

Akciĵer nakli 

a­ēsēndan 

deĵerlendirilir ve 

listeye alēnēr

Palyatif bakēm

ĶPF Tanēsē



I!bDT h[D¦[!5! !b¢TCT.wh¢TY ¢95!±TΚ

ÅC±/ җ ҈рлΣ 5[/h җ ҈ол ƻƭŀƴ ƘŀŦƛŦ ǾŜ ƻǊǘŀ ŘǸȊŜȅŘŜƪƛ ƻƭƎǳƭŀǊ

ÅIw/¢ ǾŜκǾŜȅŀ ŀƪŎƛƐŜǊ ōƛȅƻǇǎƛǎƛ ƛƭŜ όhTtύ TtC ǘŀƴƤǎƤ ƪƻƴƳǳǒ

Å.ŀƐ Řƻƪǳǎǳ ōŜƭƛǊǘŜœƭŜǊƛ ƴŜƎŀǘƛŦ



TtC 59 T½[9a

Hastalar her 12 ayda bir 
yeniden 
ŘŜƐŜǊƭŜƴŘƛǊƛƭƳŜƭƛŘƛǊΦ 

C±/ΩŘŜ җ҈мл ŘǸǒƳŜ 
ƻƭƳŀŘƤƐƤ ƘŜǊ ǊŀǇƻǊŘŀ 
belirtilmelidir. 

C±/ ŘŜƐŜǊƛƴŘŜ җ҈мл ŘǸǒƳŜ 
ƻƭƳŀǎƤ ƛƭŀŎŀ ȅŀƴƤǘǎƤȊƭƤƪ 
olarak kabul edilir ve tedavi 
ǎƻƴƭŀƴŘƤǊƤƭƤǊΦ 

TƭŀœƭŀǊŘŀƴ ōƛǊƛƴŜ ȅŀƴƤǘǎƤȊƭƤƪ 
ǾŜȅŀ ƛƴǘƻƭŜǊŀƴǎ ƎŜƭƛǒƳƛǒǎŜ 
ƛƭŀœƭŀǊ ŀǊŀǎƤƴŘŀ ƎŜœƛǒ 
ȅŀǇƤƭŀōƛƭƛǊΦ



Olgu-4

·69 yaĸ, erkek hasta

·ķikayeti: nefes darlēĵē, ºks¿r¿k, hērēltēlē solunum,balgam

·Emekli, makam ĸofºrl¿ĵ¿

·Aktif smoker, 50 pk/yēl

·¥zge­miĸ: ASKH, 1,5 yēl ºnce MI

                       Panik atak, astēm

·Kullandēĵē ila­lar: plavix 75, coraspin 100, beloc tb, atacand tb, cipralex tb, 

IKS/LABA



hƭƎǳ п mȅƪǸ

·Ķlk baĸvuru 19.11.2018, 4 ay ºnce MI ge­irip, anjio yapēlan 

hastaya medikal tx baĸlanēyor. 

·Dēĸ merkezde ­ekilen BT de ĶAH raporlanmasē ¿zerine 

baĸvuruyor. 

·SaO2:%96  Clubbing yok

·Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince raller 



Olgu 4-PAAC







Toraks HRCT rapor



Romatoloji negatif 

·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 



Toraks HRCT rapor


