OLGU 1



* 47 yas kadin hasta

* Bilinen hastalik —

e Sigara oykusu —

* Son 1 yildir aralikli nefes darhgi
* Mesleksel/cevresel maruziyet -
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e Mediastinal lenf nodlarindan EBUS-TBNA

* Nonnekrotizan grantlomatoz lenfadenit
* ARB- / Mikobakteri kiiltlri negatif

Serum ACE duzeyi: 94 U/L



Hastanin ayrica
e perioral fibrozis+
* El parmak uclarinda cilt kalinlasmasi

Serum otoantikorlarinda:
ANA +++

SCL-70; +++

Kapilleroskopi: her iki el parmaklarin genislemis kapillerler



e Sarkoidoz + Sistemik skleroz

* Metilprednizolon (20 mg--- azalan dozlar)
* Mikofenolat mofetil tedavisi (2000 mg)

e Sistemik sklerozda renal kriz acisinda steroid dozunda dikkatli
olunmali!!!l



e Gogus hastaliklari ve romatoloji takibinde dordiinci yilda

* Fonksiyonel olarak stabil

* Parankimde perilenfatik nodulllerde ve mediastinal laplarda regresyon



OLGU 2



* 48 Yas kadin, terzi
* Bilinen ek hastalik yok
 Sigara oykusu yok

* Son 6-8 aydir ortaya cikan nefes darlig






* BAL
Flow-sitometri: %48 lenfosit, grantlosit %12 , monosit-makrofaj %10

Sitoloji: nonspesifik inflamasyon bulgulari

ARB - /mikobakteri kaltiri -

* GUvercin presipitan antikor: pozitif



* Hipersensitivite pnomonisi
* Metilprednizolon tedavisi 40 mg/glin

* Azalan dozlarda steroid tedavisi 4. ayda izlemde iken 16 mg’a
dusuldikten sonra semptomlarda artis

* Enfeksiyon klinigi yok

* Immin belirtecler negatif



e Steroid dozu azaltilmaya calisildiginda hastanin semptomlarinda artis
olmasi nedeni ile azatiopurin tedavisi eklendi

* Metilprednizolon + azatioptrin tedavisi

e 7. ayinda izlemde klinik ve fonksiyonel stabil



OLGU-3:

e 73 yasinda kadin
* Giderek artan dispne nedeniyle BT cekiliyor



Aralik 2011




IPF kabul edilerek 1 yil sonra
kontrole gelmesi oneriliyor



Aralik 2012




e Sag yan agrisi olmasi Uzerine tekrar basvuruyor
* Pulmoner tromboemboli disinulerek anjio BT cekiliyor
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Simdi ne dusuntrduntz?

a) Rezollisyonda pnomoni

b) IPF aktivasyonu

c) Gelismekte olan akciger kanseri
d) Pulmoner infarkt

e) Vaskulit
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OLGU 4



e 45 yas kadin
* 2 yildir olan dksuruk ve nefes darligi

* Dismerkeze basvuran hastaya astim
oldugu sdylenmis ve inhaler tedavi
baslanmis.




 Sigara oykusu —
* Ek hastalik : -
* Duzenli kullandigi ila¢ — (steroid 2 aydir almiyor)

Fizik muayene

* Genel durum:iyi, tansiyon:140/80 mmHg
Sp02: 98 %

Deri ve Mukozalar: dogal

SS: HIHTSEK ral- ronkiis-

KVS: sl+s2+. ritmik ekses- uftrim-
GIS:dogal defans-rebaund- hassasiyet- hsm —

Ekstremiteler dogal, comak parmak: -, PTO: -






Hastanin dismerkezde cekilen bt;

Akcigerlerde diffliz olarak subplevral yerlesimli retikller dansite
artimlari

Bilateral akciger alt lob bazal segmentlerde subplevral yerlesimli
retikiler dansite atimi ve milimetrik hava kistleri

Bilateral akcigerlerde sag akciger orta lob lateral segmentte ,sol akciger
st lob lingular segmentler dizeyinde retikiler fibrotik dansite artimlari
birbiri ile yakin komsulukta hava kistleri ve bunlara eslik eden traksiyon
bronsiektazileri



Niikleer Antijenlere Karsi Antikorlar
NRNP/SM + Pozitif
SM: Negatif

SS-A Negatif

RO-52 Negatif

SS-B Negatif
ANTI-SCL-70 Negatif
PM/SCL Negatif

JO-1 Negatif

CENP-B Negatif

PCNA Negatif

ds DNA Negatif
NUKLEOZOM Negatif
HISTON Negatif
RiB.P-PROTEIN Negatif
AMA M2 Negatif
DFS70 Negatif



Solunum fonksiyon testlerinde
FVC :%83(2.41 It), FEV1:%85(2.13 It), FEV1/FVC:88%,
DLCO :52

6 dakika yurliime testi:

Yirime oncesi tansiyon:128/100 mmHg, Sp02%98
Yirime sonrasi:150/82 mmHg Spo2:%97,

Yirime mesafesi :420 metre , Borg skoru:0 -> 3

Ekokardiyografi:

Sol ventrikul boyutu normal, sol atrium boyutu hafif bayuktir. Kapaklarin
aciimalari iyidir. Sol ventrikll duvar hareketleri normaldir . PAB: 35 mmHg



* Tukruk bezi biyopsisi: patolojik bulgu —

* Bronkoskopi: endobronsiyal patoloji yok

bronkoalveoler lavaj;

Sitoloji: malignite ydniinden negatif, %75 alveoler makrofaj, % 9 lenfosit,
%2 notrofil lokosit, % 9 eozinofiller

Akim sitometri: % 9 lenfosit, % 57 si monosit/makrofaj, %25 i grantlosit,
Kulturde tireme — ARB — Tb Kx: -



Romatoloji tarafindan degerlendirilen hasta;

Kapilleroskopi: normal bulgular

Romatolojik patoloji dlisintulmedi



TABLE 1 Classification criteria for “interstitial pneumonia with autoimmune features”

Exclusion of alternative aetiologies and,

LN =

A. Clinical domain
B. Serologic domain
C. Morphologic domain

A. Clinical domain

1.
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11.
12.

Distal digital fissuring (i.e. “mechanic hands”)

Distal digital tip ulceration

Inflammatory arthritis or polyarticular morning joint stiffness =60 min
Palmar telangiectasia

Raynaud’s phenomenon

Unexplained digital oedema

Unexplained fixed rash on the digital extensor surfaces (Gottron's sign)

erologic domain

ANA >1:320 titre, diffuse, speckled, homogeneous patterns or
a. ANA nucleolar pattern (any titre) or

b. ANA centromere pattern (any titre)

Rheumatoid factor >2x upper limit of normal

Anti-CCP

Anti-dsDNA

Anti-Ro [SS-A)

Anti-1 a [SS-RI

Anti-ribonucleoprotein

Anti-Smith

Anti-topoisomerase (Scl-70]

Anti-tRNA synthetase (e.g. Jo-1, PL-7, PL-12; others are: EJ, 0J, KS, Zo, tRS)
Anti-PM-Scl

Anti-MDA-5

Presence of an interstitial pneumonia (by HRCT or surgical lung biopsy) and,

Does not meet criteria of a defined connective tissue disease and,
At least one feature from at least two of these domains:

C. Morphologic domain

1

Sunnastive radiology patterns by HRCT [see text for descriptions):

a. NSIP

b. OP

c. NSIP with OP overlap

d. LIP

Histopathology patterns or features by surgical lung biopsy:

a. NSIP

b. OP

c. NSIP with OP overlap

d. LIP

e. Interstitial lymphoid aggregates with germinal centres

f. Diffuse lymphoplasmacytic infiltration (with or without lymphoid follicles)
Multi-compartment involvement (in addition to interstitial pneumonia):
a. Unexplained pleural effusion or thickening

b. Unexplained pericardial effusion or thickening

c. Unexplained intrinsic airways disease” by PFT, imaging or pathology)
d. Unexplained pulmonary vasculopathy



* |IPAF tanisi ile metilprednizolon — azatiyopurin tedavisi baslandi
* Tedavi altinda 9. ay kontrolde perioral fibrozis bulgulari

* Immin belirteclerin tekrari;
 ANA ++, NRNP/SM +, Ro-52 +

 Romatoloji konsultasyonu:
Yeniden degerlendirme- kapilleroskopi de dev kapillerler



e Sistemik sklerozis tanisi

* 6 kur Siklofosfamid tedavisi — metilprednizolon

e Sonrasinda metilprednizolon — mikofenolat mofetil ile devam

* Tedavinin ikinci yilinda radyolojik-fonksiyonel stabil takipte



Olgu 6



* 64 yas erkek hasta

* HT nedeni ile valsartan kullanimi

e Sigara oykuasu 20 pk-yil, 15 yildir kullanmiyor

* Efor dispnesi ile basvuru, son 6 ayda mMRC 1 >> mMRC3

* 10 ay 6nce COVID nedenli hastaneye yatis oykusu (servis yatisi)






yeni BT (postcovid 10. ay)




* SFT
FEV1: %74, FVC: % 69, FEV1/FVC: %86, DLCO: %58

7 ay onceki SFT (postcovid 3. ayda SFT)
FEV1 %77, FVC %78, FEV1/FVC %78, DLCO % 66

EKO:

Kalp bosluklari normal sinirlarda
Duvar hareket bozuklugu yok
Kapak patolojisi yok

EF: %65, sPAP: 30 mmHg



* Radyolojik progresyon

" Klinik progresyon — Progresif pulmoner fibrozis
* Fonksiyonel progresyon kabU| edlldl




* Nintedanib tedavisine baslandi

(endikasyon disi basvuru ile.. )

e Dordluncu ayda takipleri devam ediyor

* Fonksiyonel olarak stabil
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