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Olgu- 1 

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



Başvuru Toraks HRCT



Soru 1: Baskın olan patern hangisidir?

• 1) Nodul

• 2) Konsolidasyon

• 3) Kist

• 4) Kavite

• 5) Retikulasyon



Soru 2: Kistik akciğer hastalıklarından ayırıcı tanıda 
ön planda hangisini düşünürsünüz? 

• 1) Lenfanjioleimyomatozis (LAM)

• 2) Lenfositik interstisyel pnömoni  (LİP) 

• 3) Birt-Hogg-Dube sendromu (BHDS)

• 4) Amiloidoz

• 5) Pulmoner langerhans hücreli histiositoz (PLCH) 



Başvuru Toraks BT



SFT-DLCO



Abdomen USG: normal 

Romatolojik belirteçler negatif

Nöroloji : Kranial MR: Her iki maksiller sinüste 
retansiyon kistleri dışında normal 



Soru 3: Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz 
tanısı için aşağıdakilerden hangisi doğrudur? 

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

• 2) BAL ve TBLB birlikte tanı oranı %50 lerdedir.

• 3) Bazı hastalarda, S-100 proteini ve CD1a  pozitif Langerhans 
hücrelerinin varlığını doğrulamak için VATS gerekebilir.

• 4) Hepsi

• 5) Hiçbiri



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



BAL 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.

• Hasta cerrahiyi kabul etmedi



Bir yıl sonra; BT



Bir yıl sonra; BT



Kistik Akciğer Hastalıkları Ayırıcı Tanı



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz

Genç 
yetişkinlerde,

 20-40 yaş

Kadınlarda ve 
erkeklerde 

görülür.

Sigara içenlerde 
ya da içmiş 

olanlarda görülür.

Aile öyküsü 
beklenmez



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz, 
Extrapulmoner manifestasyonlar

PLCH hastalarının 
%20’sinde 

görülür

Kistik kemik 
lezyonları (%7)

Diabetes 
insipitus (%8)

Cilt lezyonları 
(papul,egzema) 

Jeneralize LAP 



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz; 
Radyoloji



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz; 
Tedavi

Sigaranın bırakılması

Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu



Olgu 2

• 64 yaşında erkek hasta 

• Şikayeti: Nefes darlığı

• 30 paket/yıl sigara, 20  yıldır exsmoker

• Şoförlük yapmış, emekli

• Bilinen maruziyet yok



Olgu 2

• 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



Toraks BT



Olgu 2- SFT-DLCO



Olgu 2- Romatoloji

•      Reyno fenomeni pozitif

•      Anti scl 70 pozitif

•     Romatoloji konsültasyonu: 

         Sistemik skleroz

•     Tedavi başlanıyor

          Mikofenolat mofetil 500



Romatoloji takip

• Mikofenolat fenolat tedavisine rağmen progresyon

• Steroid ve siklofosfamid tedavisine geçiş



2 yıl sonra; Toraks BT



2022- SFT-DLCO



2022- takip

• Steroid ve siklofosfamid tedavisine rağmen

• Nefes darlığında artış

• Radyolojik progresyon

• Fonksiyonel kayıp



2022- ATS REHBERİ



Soru 4: Progresif pulmoner fibrozis tanımı için hangisi 
doğrudur?

• 1) İdiyopatik pulmoner fibrozis hastaları için kullanılır.

• 2) Radyolojik olarak  yeni eklenen veya artış gösteren retikülasyon, traksiyon 
bronşektazileri  veya balpeteği beklenir.

• 3) Klinik, radyolojik ve fonksiyonel kriterlerden birinde progresyon olması yeterlidir.

• 4) Son 6 aylık takipte DLCO da % 5 den az düşme beklenir.

• 5) Hastaların 3 aylık takibi gereklidir.

•  



2022- ATS REHBERİ



Olgu 3

• 22 yaşında, kadın hasta

• Şikayeti: öksürük, göğüs ağrısı, nefes darlığı

• Üniversite öğrencisi

• Astım tanısıyla formoterol budesonid 160/9 (LH) kullanıyor

• Sigara içmiyor

 



Olgu 3- PA Grafi



Soru: Ön tanınız nelerdir?

• 1) Pnömoni

• 2) Sarkoidoz

• 3) Tüberküloz

• 4) Organize pnömoni

• 5) Hepsi



Olgu 3- Laboratuvar

• 2 Balgam ARB negatif, bakteri kültürü negatif 

• WBC 6400,  CRP 3.5, sedim: 21, eozinil: 0.17

 

• Hastaya dış merkezde pnömoni öntanısıyla moksifloksain tedavisi ( 2 hafta) 
uygulanıyor ancak klinik ve radyolojik iyileşme olmaması üzerine Toraks BT çekiliyor



Olgu 3; Toraks BT



Tedavi bitiminden 3 ay sonra 

• Ancak hastada iyileşme olmaması üzerine steroid tedavisi başlanıyor ancak öksürük, göğüs 
ağrısı, halsizlik şikayetinde artış görülüyor.

• Akciğer grafisinde radyolojik progresyon izleniyor.

• Hasta tarafımıza yönlendirliyor.

 



Bronkoskopi

• Hastaya FOB yapıldı.

• Bronş ARB negatif ve mikobakteri PCR negatif bulundu.

• Bronkoalveolar lavaj bakteri  ve mantar kültüründe üreme olmadı, 
galaktomannan negatifti.

• BAL: lenfosit %51, nötrofil %8, makrofaj %24, eozinofil %5, CD4/CD8:1,97

• Mukoza biyopsisi lavaj patolojisi : kronik nonspesifik inflamasyon, mix 
inflamatuar hücreler olarak raporlandı. 

• Tüberküloz kültüründe üreme olmadı.



Tetkikler

• Romatolojik belirteçler negatif , 

• Serum ACE düzeyi:12 , 

• Kalsiyum ve 24 saatlik idrar kalsiyumu:N bulundu. 



Cerrahi : VATS- Wedge biyopsi



Tanı : Tüberküloz

• Hastaya 4’lü spesifik tedavi başlandı  

    INH 300, RIF 600, PZA 1250, EMB: 1000

• Tedavinin 2. ayı sonunda hastanın bir önceki balgam ARB sinin kültüründe üreme 
oldu ve İDT de INH ve PZA direnci saptandı.

• Hasta histopatolojik tanılı, INH ve PZA dirençli AC TB kabul edildi.

• Tedavisi: EMB 1000 mg, levofloksasin 750 mg, amikasin 750 mg, protionamid 750 
mg, linezolid 600 mg/gün şeklinde 18 ay planlandı. 



Tüberküloz tedavisinin 3. ayı: klinik iyileşme, 
radyolojik regresyon 



Olgu 4

• 68 yaş, erkek hasta

• Şikayeti: nefes darlığı, göğüs ağrısı, öksürük, halsizlik

• Mesleği: Çiftçilik, hayvancılık 

• 60 pk/yıl sigara 5 yıldır ex-smoker

• Özgeçmiş: 5 yıldır KOAH tanısıyla IKS/LABA kullanıyor



Olgu 4- Fizik muayene

• Solunum sistemi muayenesi: expiryum 

uzun, bazallerde raller

• +/+ pretibial ödemi mevcut

• Diğer sistem muayeneleri doğaldı

• Çomak parmağı yoktu



Olgu 4- SFT 



Olgu 4- AKG 



Olgu 4- Kardioloji 

• EKG: sağ aks deviasyonu

• P pulmonale

• Sağ dal bloğu

• EKO: sağ ventrikülde dilatasyon

• Pulmoner arter sistolik basıncı: 

    mPAB: 45 mm Hg



Olgu 4- PA Grafi



Olgu 4- Toraks BT



Olgu 4- Toraks BT raporu



Soru 6: Hangisi Kombine Pulmoner Fibrozis Amfizem 
(KPFA) ipuçlarındandır?

• 1) SFT kısmen korunup, DLCO belirgin düşmüştür..

• 2) Daha çok kadınlarda görülür.

• 3) KPFA’da Pulmoner hipertansiyon KOAH veya İPF’ ye göre daha azdır. 

• 4) Akciğer kanseri insidansı daha düşüktür.

• 5) Akciğer üst loblarında fibrozis, alt loblarda amfizem hakimdir



Kombine Pulmoner Fibrozis Amfizem ipuçları

• Erkek olması

• Ağır sigara içicisi

• Ciddi semptomatik olması

• SFT’nin kısmen korunması 

• DLCO’nun belirgin düşmesi

• Pulmoner hipertansiyon varlığı

•  AC Ca insidansı daha fazla 



Kombine Pulmoner Fibrozis Amfizem- Rehber



Kombine Pulmoner Fibrozis Amfizem (KPFA) Tedavisi

•  Sigaranın bırakılması

• Oksijen tedavisi

• Bronkodilatörler

• Antifibrotikler

 



Olgu 5

• 30 yaş, kadın hasta

• Şikayeti: ateş, öksürük, balgam, halsizlik, nefes darlığı

• İşitme engelli

• Sigara içmiyor 

• Özgeçmiş: Her yıl pnömoni nedeniyle hastane yatışı ve sık USYE 
öyküsü mevcut

• İkiz kardeşinde de aynı şikayetler mevcut.



Olgu 5- PA grafi 



Olgu 5- Önceki PA grafiler



Olgu 5-  Toraks BT 



Soru 7: Olguda hangi tetkikleri isteyelim? 

• 1) Rutin kan tetkikleri

• 2) Immunglobulinler IgG, Ig A, Ig M

• 3) SFT

• 4) Balgam kültürü

• 5)Hepsi

 



Tetkikler

• Hgb 8.3

• CRP:198

• Lenfosit: 500

• Balgam nonspesifik kültür: üreme olmadı

• Balgam ARB, direkt bakı negatif, PCR negatif 



Alerji- İmmunoloji konsultasyonu

• Immunglobulin değerleri çok düşük bulundu. 

• Anemi ve lenfopenisi mevcut.

• Yaygın değişken immun yetmezlik (common variable immun 
deficiency(CVID) düşünüldü.

• 3 gün 40 gr IVIG tedavisi serviste uygulandı. 

• Alerji – immunoloji poliklinik takibine alındı. 



Soru 8: Bronşektazi ile ilgili hangisi doğrudur? 

• 1) Olguların tamamına yakınında altta yatan neden tespit edilir.  

• 2) Post enfeksiyöz nedenler en nadir görülen nedenlerdir.

• 3) Bronşektazi nedenleri arasında immün yetmezlikleri araştırmaya gerek 
yoktur. 

• 4) Bronşektaziler lokalize-diffüz veya konjenital- edinsel olarak ayrılabilir. 

• 5) Reid sınıflmasına göre silenderik bronşektazi, bronşektazinin en ağır 
formudur. 

 



Bronşektazi
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