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Kist Tanımı

Normal akciğer ile sınırları net 
çizilebilen yuvarlak parankimal 
açıklık veya düşük atenuasyon 
alanı: KİST 

Kistleri taklit edebilen ancak gerçek 
kistik akciğer hastalığı tanımına 
uymayan parankimal lusensiler: 
Amfizem, bül, bleb, bronşektazi, 
kavite ve pnömatosel



Amfizem



Bronşektazi



b

Balpeteği



Majör kistik hastalıklar 

Lenfanjioleimyomatozis(LAM), 

Pulmoner Langerhans hücreli 
histiositoz (PLCH) 

Birt-Hogg-Dube sendrom 
(BHD sendromu) 

Lenfositik interstisyel 
pnömoni (LİP)



Kistik AC hastalıklarının özellikleri



Kistik Akciğer Hastalıklarına Yaklaşım





Lenfanjiyoleimyomatozis

Kadınlarda görülür

Sadece 
tuberoskleroz olan 

erkeklerde TSC-
LAM 

3.-4. dekad

Semptomlar: 
öksürük, dispne

Pnömotoraks: 
%50-60

Şilöz plevral 
efüzyon: %10



LAM Manifestasyonları

Renal 
anjiyomyolipomlar 
(%30)

Şilöz plevral efüzyon 
(%10)

Lenfanjiyoleimyomlar 
(%40)

Cilt manifestasyonlar:  
malar anjiofibromlar, 
hipopigmente makuller 

Nörolojik 
manifestasyonlar : 
kognitif defisit, nöbet







LAM Radyoloji

İnce duvarlı yuvarlak, düzgün sınırlı kistler

Tüm akciğere yayılmış

Farklı büyüklüklerde

İçinde damar veya septa içermez

Plevral efüzyon tek taraflı veya çift taraflı





İnvaziv İşlemler

LAM; TBLB : human melanoma black 
(HMB)-45 immunhistokimyasal boya: 
LAM düz kas hücreler: % 60-86

Cerrahi biyopsi; VATS: 
Lenfanjioleimyomatozis (LAM), 
Langerhans hücreli histiositoz (PCLH), 
Lenfositik interstisyel pnömoni (LIP)

VATS  için BHD uygun değil.



LAM Tedavi 

Ooferoktemi

Progesteron (10 mg/gün)

Tamoksifen 20 mg/gün

mTOR inhibitörleri



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz

Genç 
yetişkinlerde,

 20-40 yaş

Kadınlarda ve 
erkeklerde 

görülür.

Sigara içenlerde 
ya da içmiş 

olanlarda görülür.

Aile öyküsü 
beklenmez



Ekstrapulmoner manifestasyonlar

PLCH hastalarının %20’sinde görülür

Kistik kemik lezyonları (%7)

Diabetes insipitus (%8)

Cilt lezyonları (papul,egzema) 

Jeneralize LAP 



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.





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



Birt-Hogg-Dubé (BHD) sendromu 

BHD hastalarının % 
84’ünde akciğerde 

kistler  görülür.
Kadın ve erkeklerde 30-40 ‘lı yaşlarda 

1/3 ünde spontan 
pnömotraks görülebilir

Sigara içimi daha şiddetli 
kistik değişiklikler ve 

tekrarlayan 
pnömotoraks ile ilişkili 

bulunmuştur.

Orta yüzde kutanöz 
fibrofollikülomlar 

gelişebilir



Otozomal dominant geçişli bir hastalıktır.

Genellikle birden fazla aile bireyi etkilenir

Ekstrapulmoner manifestasyonlar: 

Renal neoplasms: en sık hibrit onkositik tümörler  (%50),

 renal hücreli karsinom( %35)

Kütenöz lezyonlar: %85 ‘i fibrofolikülomlar





BHD Radyoloji

BHD ile ilişkili kistler ince duvarlı, genellikle 
lentiform şekilli, bazallerde baskın,  subplevral 
bölgelere dağılmış ve mediastene bitişiktir.

LAM kistleriyle karşılaştırıldığında, daha az sayıda, 
daha büyük ve daha az dairesel bir şekle sahip ve 
daha paramediastinal yerleşimlidir.

Renal neoplazmlar %27 oranında görülebilir, 
BT veya MR görüntüleme yapılabilir.





BHL- Genetik Test

FLCN mutasyon analizi bir tanı testi olarak 
kullanılabilir

BHD'li hastaların yüzde % 81- 88'inde 
mutasyonlar tespit edilebilir.

BHD vakalarında belirgin histolojik özellikler 
olmadığından BAL , TBLB veya  cerrahi 
biyopsisinin rolü yoktur.



Lenfositik İnterstisyel Pnömoni (LİP)

LİP, akciğerlerle sınırlı bir hastalık 
Sistemik otoimmün hastalıklar ve 

immün yetmezlik ile ilişkilidir. 

En sık Sjögren Sendromu  (%25-50) 
ile ilişkilidir.

Kistik akciğer hastalığı 
ile başvuran 

hastalarda göz 
kuruluğu ve ağız 

kuruluğu olup 
olmadığı 

sorgulanmalıdır. 

İmmün yetmezliği olan hastalarda 
(örn:HIV) sıklıkla enfeksiyon öyküsü 

vardır.



LİP Radyoloji 
LİP’de ince duvarlı kistler görülebilir. 

Kistler tipik olarak az sayıdadır.

Çoğunlukla buzlu cam alanlarında görülür ancak izole bir bulgu olarak da ortaya çıkabilir.

Genellikle perivasküler dağılım gösterirler, boyutları 1 ila 30 mm arasında değişir ve iç 
bölmeleri olabilir.

Sentrilobüler ve subplevral nodüller görülebilir. 

Sjögren sendromlu hastalarda kistlerle birlikte nodüllerin varlığı, eşzamanlı lenfoma veya 
amiloidoz şüphesini artırmalıdır.

Septal kalınlaşmalar eşlik edebilir.

Kistler ve buzlu cam opasitelerinin kombinasyonu, LIP’de beklenen radyolojidir.

Buzlu cam opasiteleri kistik akciğer hastalıklarının yaygın bir özelliği değildir.





Laboratuvar

Antinükleer antikor (ANA) 

Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorları ve 

Romatoid faktör (RF)

Serum immünoglobulin seviyeleri 

HIV testi



LİP; invaziv işlemler

BAL : lenfositoz (LIP %30)

TBLB interstisyel pnömonilerin ayırıcı tanısı için genellikle yeterli doku 
sağlamaz.

LIP’ de kistik değişiklikler genellikle nonprogresiftir ve bilinen romatolojik 
hastalığı olan hastalar biyopsi yapmaksızın izlenebilir.

Buzlu cam ve nodüller varlığında lenfoma veya enfeksiyon gibi durumları 
dışlamak gerekebilir.

Cerrahi biyopsi, invaziv adenokarsinom, sarkom, metastatik ca, amiloidoz, 
hafif zincir depozit hastalığı gibi durumları dışlamak için gerekli olabilir.



LIP tedavisi

LIP’İn doğal seyri değişkendir

Kortikosteroid tedavisi

Prednizolon  1-2 mg/gün (2-12 hafta)

Doz azaltma (6-12 hafta)

Tedavi yanıtı değerlendirilir.

İmmunsupresif tx (hidroksiklorokin,azatioprin ..)



Amiloidoz

Amiloidoz, anormal 
proteinlerin hücre dışı 

birikimi ile karakterizedir.

Amiloidoz lokalize olabilir, 
yani tek bir organı (%10-20) 
tutabilir veya sistemik (%80-
90) olabilir. Akciğer tutulum 

%50 dir.

Primer amiloidoz multipl 
miyelomlu veya 

makroglobulinemili 
hastalarda görülür

Sekonder amiloidoz,romatoid 
artrit, crohn hastalığı, kistik 

fbroz, tüberküloz gibi 
inflamatuar hastalıklarla 

olabilir.

HRCT bulguları: nodüller, 
interlobüler septal 

kalınlaşma, bal peteği 
görünümü, buzlu cam 

opasiteleri ve lenfadenopati 

Pulmoner kistler nadiren 
görülür ve çoğunlukla Sjögren 
sendromu ile birlikte lokalize 

amiloidoz ile tanımlanır.



Hafif zincir hastalığı (LCDD)

Hafif zincir birikimi hastalığı 
(LCDD) orta yaşlı hastalarda 

görülür ve 
Genellikle böbrekleri tutar. 

Akciğer tutulumu nadirdir; 
ancak solunum yetmezliğine 

neden olabilir ve akciğer nakli 
gerektirebilir. 

LCDD vakalarının yüzde 
yetmiş beşi, 

makroglobulinemi gibi 
multipl miyelom veya 

lenfoproliferatif hastalıklarla 
bağlantılı olarak ortaya çıkar. 

Hafif zincirler alveol 
duvarlarında, küçük hava 
yollarında ve damarlarda 

birikir.

HRCT bulguları: nodüller, 
lenfadenopati ve kistler 







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









Romatoloji konsültasyonu: romatolojik hastalık 
düşünülmedi

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



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.



Olgu 2

63 yaşında erkek hasta 

Şikayeti:3 aydır nefes darlığı, göğüs ağrısı,  öksürük, halsizlik

Exsmoker, 40 paket/yıl sigara

Tren garında çalışmış, emekli 

Ek hastalıkları: HT, KOAH, BPH

Kullandığı ilaçlar: perindopril 10 mg/amlodipin 10 mg, tiotropium 18 
mcg, dutasterid 0,5 mg

Soygeçmiş: Ağabeyi lenfomadan ex

saO2:98  Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Başvuru PA Akciğer grafisi (2019)







• Romatoloji konsultasyonu:
• Sjögren? FM: artralji,  dil kuru, hafif kızarık
• Tüm seroloji negatif
• ‘’Herhangi bir romatolojik hastalık tanısı konulmamıştır’’ 
• Hasta takibe alınıyor.
• Romatoloji tarafından B12, folik asit ve D vit  başlanıyor.

• Hematoloji konsültasyonu:
• ‘’Hastada lenfoproliferatif bir hastalık düşünülmemiştir.’’

• İmmunoloji konsültasyonu:
• ‘’Hastada herhangi bir immun yetmezliğe rastlanmamıştır.’’



Bronkoskopi

• Normal endobronşial sistem

• Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kültür negatif 

• Patoloji: mix inflamatuar hücreler

• BAL:Lenfosit: %15

             Nötrofil: % 10

             Makrofaj: %68

             CD4/CD8: 2.34



VATS-Wedge Biyopsi Patolojisi





48 mg /gün prednizolon ile tedavi başlandı.

El ve ayaklarda uyuşma hissi oldu

Nöroloji ile konsulte edildi.

Hasta dönem dönem B12, folik asit, hidroksikobalamin, 
gabapentin tx aldı.

Steroid doz azaltma uygulandı.

Kontrolleri ve etkinlik değerlendirme yapıldı.

Prednol 16 mg ile tx ye devam ediliyor.



PA Akciğer Grafisi (2021)
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