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Tanim

e Sivi, hiicre ve konnektif doku
komponentlerinin pulmoner interstisyumu
infiltre ettigi, farkl etyoloji, klinik, radyolojik

ve histolojik tablonun goraldigu heterojen bir
hastalik grubu
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Major idyopatik intertisyel pnémoniler

- Idyopatik pulmoner fibrozis (IPF)

- Nonspesifik intertisyel pnédmoni (NSIP)

- Respiratuvar bronsiolit ile iliskili intertisyel
pnémoni (RB-ILD)

-Deskuamatif intertisyel pndmoni (DIP)

-Kriptojenik organize pnémoni (COP)

-Akut intertisyel pnémoni (AlP)

Nadir intertisyel idiyopatik pnémoniler
- |diyopatik Lenfositik intertisyel pnémoni (LIP)
- idiyopatik pleroparankimal fibroelastozis (PPFE)

Siniflandirilamayan idiyopatik intertisyel pnémoniler
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MAJOR IIP’LERIN SINIFLANDIRILMASI

Sinif Klinik-radyolojik- Eslik eden radyolojik
patolojik tani ve/veya morfolojik-
patolojik paternler

Kronik fibrozan iP IPF UiP
idiyopatik NSiP NSiP
Sigara iligkili iP RB-iAH RB
DiP DiP
Akut/subakut iP KOP Organize pnomoni

AiP DAH






7 Fizyolojik
= gegertendirme

Histopatoloji




Anamnez

- L

Demografik veriler
Cinsiyet
Yas
Sigara oykdisii

Aile 6ykusu
Hobiler
Meslek

Ilag dykiisii




CINSIYET

Kollajenozlar
Lenfanjioleiomyomatozis

Tuberoskleroz

Pnomokonyozlar
Histiositozis X
Alveolar proteinozis
IPF

Good-Pasture Sendromu



YAS

20-40 yas aras! = 50 yas uzeri
= Sarkoidoz = IPF
= Histiositoz x

= Kolljen doku
hastaliklar: ile iliski
DPAH

« LAM
= Alveoler mikrolityazis



Sigara

Histiositozis X (%90)
Respiratuar bronsiolit
-IAH (%100)
Deskuamatif

interstisyel pno ' . — o
I(T/gfgg)lsye priomen *+ Hipersensitivite pnémonisi

Sarkoidoz
Kronik eozinofilik pnémoni

Alveoler proteinozis
IPF (%66)

Good-Pasture
Sendromu



Aile dykisi

Genetik faktorler > ailesel gegis..

IPF (%3,3 -3,7)

Sarkoidoz (%3,6-9,6)(450 'den fazla ailesel
sarkoidoz olgusu..)

Alveolar mikrolitiazis
Tuberoskleroz
Hermansky Pudlak i~ otozomal dominant
Nérofibromatozis
Idyopatik pulmoner hemosiderozis




Mesleksel/cevresel temas

= Inorganik - Asbestozis
- Silikozis
- KIP
= Organik -Hipersensitivite
pnomonisi i



Ilag oykisi

| Amm!nr'nn Kullananlarin %6 sinda, genellikle >400 mg/giin, 2 aydan fazla

kullanim, sinsi baslangigl dispne ve nonprodiiktif dksirik

Flecainid ARDS, LIP

Metotreksat Kullananlarin % 5' inde, sinsi baslangigl dispne ve nonprodiiktif
kslirik

Altin Sinsi baglangi¢h dispne

Bleomisin Kullananlarin %10" unda, total doz 450 lniteyi gegince ve 70 yasin
Uzerinde insidens artar

Siklofosfamid Dozla veya yasla iliskisiz bir sekilde basglangig ve progresyon degisir

Nitrefurantein Akut baglangic (7-14 giin) ve kronik reaksiyon olabilir

www.pheumotox.com



SEMPTOMLAR

Dispne
En belirgin semptom
Istirahat veya egzersizde
Hastalik siddeti ve prognoz ile
iliskili -
Oksurik
Ozellikle hava yolunu tutan
hastaliklarda sik
Sikhkla kuru
Bronsit veya bronsektazi
Wheezing varhginda produktif
Nadir bir semptom
Churg-Strauss sendromu, HP,
sarkoidoz (hava yolu
stenozu) da gorulebilir £
.‘ -




Gogus agrisi
KDH
Asbestoz
ilag iliskili

Hemoptizi
Alveolar hemoraji
LAM
iPH




Akut

P,
ol &
- Akut interstisyel pnomoni W / e Kronik
. Hi tivite pnomonisi I varriu s
Htpersen.sﬁrw.l’.re pnomon,sn VAV WA
* Akut eozinofilik pnémoni 5 wpel )
* Kriptojenik organize pnémoni ve BOOP a
+ Tlaglara bagli interstisyel akciger +
hastaligi Kronik
» Alveolar hemoraji sendromlari . Tdyopatik pulmoner fibrozis
- SLE + Histiositozis X
: : * Pnémokonyozlar
Epizodik !

* Nonspesifik intersitisyel pnémoni
+ Hipersensitivite pnémonisi * Kollajenozlar

. Loeffler pnsmonisi * Hipersensitivite pnémonisi

+ Wegener graniilomatozu * Alveoler proteinozis
» Churge Strauss

+ Kriptojenik organize pnémoni ve BOOP



FiZiK MUAYENE

INSPEKSIYON

Akral nekroz; SS

Comak parmak; iPF

%

Kutanoz vaskiilit; CSS

KDH, Artrit

Skleroderma; Reynaud
fenomeni




INSPEKSIYON

%

Wegener; semer burun Churg-strauss; nazal polipozis Tuberoskleroz;
adeno sebaceum




INSPEKSIYON

N/

Sarkoidoz, KDH; eritema nodozum, plak, makiilopapiiler lezyonlar



PALPASYON

N

Splenomegali Hepatomegali

Lenfadenopati

Sarkoidoz
KDH
PLCH

Amiloidoz




OSKULTASYON

%

Velcro Raller;

Wheezing ve inspiratuar squawk;

iPF’de >%90, KDH’da %60 Churg-Strauss syndrome, HP,
HP ve sarkoidozda nadir nadiren NSIP

Plevral stirtinme sesi;
RA, SLE




Bulgular

Deri lezyonlari

GOz lezyonlan
Tukruk bezi/parotis bezinde bliiyiime
Tiroid bliyimesi

Lenf nodu biiyiimesi

Karaciger biiyiimesi

Dalak buyumesi

Kas tutulumu
Eklem tutulumu

SSS tutulumu

Olasi tani

KDH, sarkoidoz, Wegener, Churg-
strauss, amiloidoz, behcet, PLCH, TS,
norofibromatoz, ilacg

KDH, sarkoidoz, Wegener, Behcet
Sarkoidoz, sjogren, wegener
Amiodaron, PLCH

Sarkoidoz, KDH, PLCH, amiloidoz, ila¢
iliskili

Sarkoidoz, KDH, PLCH, amiloidoz, ila¢
iliskili

Sarkoidoz, KDH, PLCH, amiloidoz,
wegener, gaucher, niemann-pick
Sarkoidoz, KDH

Sarkoidoz, KDH, behget, wegener

Sarkoidoz, KDH, wegener, churg-
strauss



Laboratuar Bulgulari




CBC

Biyokimya
Kalsiyum
Kreatinin

KC FT
Kas enzimleri
ACE

idrar

Serum antikorlari

Mikrositer anemi
Normositik anemi
Lokositoz

Eozinofili

Trombositopeni

Hiperkalsemi
Artisi

GGT, ALT, AST artisi
CK, Aldolaz artisi
Artisi

Hematduri

ANA, RF, anti-CCP artisi
c-ANCA artisi

p-ANCA artisi

Anti-GBM artisi

Spesifik presipitan antikor
Anti-Jo-1/diger antisentetaz
otoantikorlar

SS-A, SS-B artisi

Gizli pulmoner hemoraji
KDH,kronik hastalik
Enfeksiyon, hematolojik
malignite

Eozinofilik pndomoni, ilag
toksisitesi, Churg Strauss
KDH, sarkoidoz

Sarkoidoz

KDH, pulmonorenal sx,
sarkoidoz, amiloidoz

KDH, sarkoidoz, amiloidoz
PM, DM

Sarkoidoz

Vaskiilit

KDH, RA
Wegener
KDH,CSS,MPA
GPS

HP

PM,DM

Sjogren sx



Solunum Fonksiyon Testleri

* |AH’nin histolojik ve radyolojik kaniti olan
hastalarda SFT normal olabilir

* Temel patoloji restriksiyon

ew
FVC (L) @ |

FEV1/FVC Normal veya '

TLC (L) @ |

RV (L) Normal veya -

RV/TLC Normal veya -



Bazen obstriktif patern

Nadiren miks patern
LAM NV
Sarkoidoz
Konstriiktif bronsiyolit
RB-IAH
HP Sarkoidoz
LCH HP
RA
LCH

LAM




DLCO

YRBT'de hastaligin yayginligi ile en iyi korelasyonu
DLCO gésterir

Fibrozisle seyreden akciger hastaliklarinda;
mortaliteyi en iyi 6ngoren degisken DLCO degeridir.

DLCO %30 olan hastalarda mortalite artar.



Radyoloji-Akciger Grafisi




IPF
KDH-IAH
Kronik HP
Asbestozis
Kronik KOP
KEP

DIP

AC voliimlerinde azalma




Enfeksiyon
Sarkoidoz
HP

Malignite

Mikronodiiller




Septal kalinlasma

Malignite

KKY

Pulmoner
venookluziv hastalik




IPF
Asbestozis
KDH-IAH
Kronik HP
Sarkoidoz

Bal petegi




Pnomotoraks-Plevral efliizyon

=
|

o

LCH KDH-iAH
LAM Malignite
Tuberous Skleroz Radyasyon

Norofibromatozis



Mediastinal/hiler LAP

Sarkoidoz
Silikoz
Berilyoz




Ust zon tutulumu
Sarkoidoz,

Silikoz,

Komur iscisi pnomokonyozu,
HP,

LCH,

Berilyozis,

KEP,

Noduler RA

Alt zon tutulumu
IPF,

KDH iliskili IAH,
Asbestoz,

DIP,

Kronik HP




%10 hastada akciger grafisi normal olabilir!!!

HP
NSiP
KAD-iAH
RB-IAH
Bronsiolit
Sarkoidoz




Radyoloji-YRBT



Kistler

- |

Bird Hogg Dube sendromu

LCH




Nodiiller

Metastaz
TB
Fungal enfeksiyon

HP
Respiratuar
bronsiolit

Sarkoidoz
Kronik berilyum
hastaligi
Lenfanjitis
karsinomatoza




Mozaik attenuasyon

HP
Obliteratif bronsiyolit
PTE



Kronik
HP

KOP
KEP
PAP
BAK
Fibrozis

Buzlu cam dansiteler

Akut

Pulmoner 6dem
Pulmoner hemoraji
Pnomoni

AEP

Akut HP



IPF

RA

Skleroderma
Asbestozis

Son donem HP

Son donem sarkoidoz




Tani-Bronkoskopi



FOB

< Endobronsiyal lezyon
- Sarkoidoz

- Wegener’s granulomatozis




Transbronsiyal biyopsi

Peribronkovaskuler/ senrlobdler tutulum
varliginda tercih edilen yontem

Tanisal basari %25-75
IPF’de %20-30, diger nonfibrotik IAH’de %80-
90

Tanisal olabilecegi durumlar: Sarkoidoz, HP,
eozinofilik pnomoni, PLCH, COP, lenfanjitis
karsinomatoza, DAD, PAP, alveolar mikrolitiazis



BAL bulgulari

<& CD4:CD8: > 2 ise Sarkoidoz, TB, fungal enfeksiyon

< CD4:CD8< 1lise HP

Eozinofilik alveolit
Eozinofilik pnomoni
CSS, ABPA, ilaca bagl
DIAH, Astim, Kemik
iligi transplantasyonu,
Hodgkin hastaligi,
Pneumocystis
enfeksiyonu

Lenfositik alveolit
HP,
Sarkoidoz, ilaca bagli
DIAH, NSIP, KVH,
Radyasyon pnomonitisi,
KOP, Lenfoproliferatif
hastaliklar

Notrofilik alveolit
iPF, ARDS, KVH,
Asbestoz,
Enfeksiyonlar




Cerrahi Biyopsi

* |AH tanisinda altin standart |
« Tercihen VATS TS

* Cerrahi biyopsi ornekleri tercihen farkli loblardan
birden fazla sayida alinmalidir

Rolatif kontrendikasyonlari

< Ciddi kardiyovaskiler hastalik

< Radyografik olarak diffliz son donem hastalik (bal
petegi)

< Agir pulmoner disfonksiyon



Evet
Pnémokonyoz,
Sarkoidoz

IAH siiphesi

Anamnez,FM,Lab,SFT,Grafi

Nz

Kesin klinik tani?

Evet

Hayir

a2

HRCT

a2

Kesin klinik tani?

a2

iPF,HP,LAM

Hayir

Z

Hasta BALTBLB igin uygun mu?

Multisidipliner tani

mi?

Hasta cerrahi igin uygun mu/cerrahi biyopsi
tedavi kararini degistirecek mi?

Hayir

En yiiksek olasilikh tani

Evet

Cerrahi biyopsi

eozinofilik pnédmoni,PAP,COP,
enfeksiyon, HP







Tedavi hedefleri

Etkenin uzaklastirilmasi
Inflamatuar yanitin baskilanmasi
Hipokseminin dlzeltilmesi

Pulmoner rehabilitasyon
Akciger transplantasyonu



Medikal tedavi

Inflamasyonu baskilamada ilk tercih
glukokortikoidler

Baslangic dozu prednizon 0.5-1 mg/kg oral

Steroid tedavisine ragmen kotllesme varsa
siklofosfomaid/azotiyopurin ekle

Bu ilaclar basarisiz olursa MTX, mikofelonat
mofetil, siklosporin

Antifibrotikler (pirfenidone, nintedanib)



Ozetle

Tum hastalarda detayli anamnez alinmali

Ozellikle KDH acisindan sistemik fizik muayene
vapilmali

Tim hastalara basvuru aninda istirahat
spirometrisi ve DLCO dlctimleri yapilmal

Hastaligin yayginligini net degerlendirebilmek icin
YRBT cekilmeli

YRBT ile tani konulamazsa TBB/BAL veya akciger
biyopsisi yapilmali

Biyopsi tedavi baslamadan dnce yapilmal




Sigara icen tum hastalar sigaray! birakma
konusunda uyarilmali

Tim hastalara pulmoner rehabilitasyon
onerilmeli

Inflamasyonun baskin oldugu hastaliklarda ilk
tercih steroidler olmali

Fibrozisin on planda oldugu hastaliklarda
antifibrotikler tercih edilmeli



