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/ Olgu 1

64 yakénda kadéen hast a

ki kayet i : nefes darl eje, ¢
30 paket/ yeéekxsmokegara, 7 yeél
Ev haneémeé

Bilinenmaruziye® y k ¢ s ¢ Yy oKk

Ek hastkadtismkItaermré hastal é] é,



Kull andéjeée 11l a-1ar:

Klopidogrel 75 mg, ASA 81 mgbetahistin24 mg,
dimenhidrinatt0 mg

Formoterolbudesonidl2/400,ipratropiumb r o m¢ r 2
mcg

Fizik muayenesiclubbingyok

oskultasyonundhilaterala k c1 J er Dbazal |l e
velcroralleri
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Hastada bu Dbulgul arl a deéck
d¢ K¢ n gdflazacee® 0 mg bakl anmék,
tedavi al maktayde.

Hasta hastanemi ze baKVvur

Hasta bize Dbakvur dstejoid nd a
tedavisi sonl andeéer el de.



Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline

Ganesh Raghu, Martine Remy-Jardin, Jeffrey L. Myers, Luca Richeldi, Christopher J. Ryerson, David J. Lederer,
Juergen Behr, Vincent Cottin, Sonye K. Danoff, Ferran Morell, Kevin R. Flaherty, Athol Wells, Fernando J. Martinez,
Arata Azuma, Thomas J. Bice, Demosthenes Bouros, Kevin K. Brown, Harold R. Collard, Abhijit Duggal, Liam Galvin,
Yoshikazu Inoue, R. Gisli Jenkins, Takeshi Johkoh, Ella A. Kazerooni, Masanori Kitaichi, Shandra L. Knight,

George Mansour, Andrew G. Nicholson, Sudhakar N. J. Pipavath, Ivette Buendia-Roldan, Moisés Selman,

William D. Travis, Simon L. F. Walsh, and Kevin C. Wilson; on behalf of the American Thoracic Society, European
Respiratory Society, Japanese Respiratory Society, and Latin American Thoracic Society

THIS OFFACIAL CLUNICAL PRACTICE GUIDELINE OF THE American TrHoRacic SociETY (ATS), Evrorean Resmiratory Socier (ERS), Jaranese Reseiratony
Sociery (URS), anp Lamin American TroRacic Sociery [ALAT) was aeeaoveD 8y HE ATS, JBS, ano ALAT May 2018, ano tae ERS June 2018



Sorul:Ye n | saptanan | AH ol an v
hastada ayrentele tl a= kullz¢
yerlerdekimaruziyetd et ayl € sor gul anmal

Evet

SerbZYenl saptanan | AH ol an v
hastadankolajend o k u hast al ék Iseralogkn &€
testler istenmeli midir?

Evet
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ENA Profili (IB)
Anti-ENA U1-RNP
Anti-ENA Sm-Antijen
Anti-ENA SS-A (Ro)
Anti-ENA SS-A (Ro-52)
Anti-ENA SS-B (La)
Anti-ENA Scl 70

Anti PM-Scl
Anti-ENA Jo-1

Anti CENP B
Anti-PCNA

Anti Nukleozomlar
Anti Histonlar

Anti Rib.P-Protein
AMA M2

DFS70

negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif



Soru3:Yeni saptanan | AH ol an v

hastaya BAL yapél mal é médeéer ”

HRCTpaternk esin Ul P 11l e uyuml uy s
°neri |l miyor.

HRCTpaterno|l as é& Ul P, el 1 o = 1l
destekli yorsa BAL h¢cresel &



* Heterojen yerlegim

* Balpeteqi

* Heterojen yerlegim

» Traksiyon brongek-
tazisi ile birlikte reti-
kiilasyon

s [hml buzlu cam

* Ince retikiillasyon

» BT ozelliklen diger spe-
sifik fibrozis paternini du-
sundurtmuyor olmal

* Erken UIP paterni

uip Olasi (probable) UIP | Belirsiz Alternatif Tani
Dagihim * Bazal ve subplev- | » Bazal ve subplevral | » Subplevral ve bazal da- | » Dagiim
ral tutulum diffuz tutulum giim - Ust-orta zon

- Peribrongiyoler

» Plevral plaklar

* Dilate ozefagus

» Distal klavikuler erozyon
» Yogun LAP kiimeleri

» Plevral efuzyon ve kalinlagma

Retikuler patern
llimli buz cam

Dadgihm varyasyon-
lan:

- Asimetrik

- Diffuz

» Kistler

* Mozalk atenuasyon
» Noduller

» Konsolidasyon

» Baskin buzlu cam







Yas: 64 (Kadin)
Kabed Tanhi: 30.05.2019,12.47 Numune Tanhi: 3005 2019,12.561
TEST ADI SONUC BiIRiM
CO 4CD 8 Parst, BAL s
TOTAL HUCRI SAYISI 50 00 forn3

MAKROFAJ 38.00

X
SDEA(notrof Grnassolay'manosdt), BAL 54.40 %
7 AAD (Cart Hucre). BAL 7520 LS
CD4AS BAL 100.00 %
C0 3 (T hucresw), BAL 93.60 %
COA (T Motper), BAL 3610 W,
T2 (T sugressor), BAL 41.70 %

| CDUCDS ORAN, BAL 0.87



Sorud:Ye n | saptanan | AH ol an
bir hastaya tanéyeé dojJrul :
vapél mal é méedeéer ?

HRCT paternikesin UIP ile uyumluysa cerrahi biyopsi
vapél masé °neri Il miyor.

HRCTpaterno |l as é yada belirsi z
destekl il yorsa cerrahi bi y ¢



MAKROSKOPI
4.2 x 3% 1 cm dlciisiinde Akciger wedge rezeksiyonudur. Kesitlerinde ozellik izlenmedi. TT5K (5 blok+10 lam)

PATOLOJIK TANISI

SOL AKCIGER, LINGULA, WEDGE R.EZEKSIYON: AKCIGER PARANKIMINDE YAMA TARZINDA, HETEROJEN, ORTA
DERECEDE INTERSTISYEL FIBROZIS, KRONIK BRONSIOLIT, BRONSIOLER METAPLAZI, SEYREK MIKROSKOPIK BAL PETEG!

ALANLARI, FIBROBLASTIK FOKUSLAR, FOKAL AMFIZEMATOZ DEGISIKLIKLER, FOKAL ATIPIK PNOMOSIT
PROLIFERASYONLARI (BKZ. NOT) ¢ !

NOT )

Mevcut histopatolojik bulgul@nterstisyel pn@atemi lehine yorumlanmigtir. Olgunun IPF, konnektif doku hastaliklar,
asbestoz, hipersensitivite pnémonisi, kronik lag reaksiyonfari gibi usual interstisyel pnémoni paterninin gorllebildigi hastaliklar
acisindan klinik ve radyolojik bulgular ile birlikte degerlendirimesi énerilr. Ek olarak fokal atipik pnomosit proliferasyonlari meveut

olup, olgunun malignite gelisim riski agisindan da takibi Gnerilir.




Sorub:Ye n i saptanan FAH ol an
bir hastaddnistopatolojikt a n ét n a n 1 biyopsik |
(TBB), cerrahi biyopsinin alternatifi olabilir mi?

HRCTpaternk esi n Ul P 11l e uyuml

Sher L Em yor.

HRCTpaterno |l asé Ul P, bel i S| 7

tanéyé destekli yorsa TBB
|

konusunda °neri de bul unul



——

Soru6:Ye n i saptanan FAH ol an
bir hastaddnistopatolojikt a n € | - krigobiyopsk c |
cerrahi biyopsinin alternatifi olabilir mi?

HRCT paternikesin UIP ile uyumluysé&riyobiyopsi
vapel maseée °2nertb L miE yYyor.

HRCTpaterniol as é yada belirsi z
destekliyors&riyobiyopsii | e 1 Il gi Il 1 °ner



Soru7:Ye n | saptanan | AH ol an

bir hastada karar MDDnqultidisiplinerdecisior) konsey
Ile mi verilmelidir?

Evet



Histopatoloji paterni

Klinik olarak

sliphelenilen IPF
UIP Olasi UIP Alternatif tani

Olasi UIP IPF (muhtemel)’ IPF degil
HRCT

paterni
IPF (muhtemel)’ Siuphelit IPF degil

Alt tif t IR Q=) iPF degil IPF degil IPF degil
ernatif tani /IPF degil egi egi egi




IPF siiphesi

Potansiyel sebepler/ iliskili durumlar

ileri tanisal degerlendirme

(HRCT dahil)

Olasi UIP, supheli,
alternatif tani

Cerrahi akciger
biyopsisi*

iPF IPF degil

RaghuG, et al. Am JRespirCrit Care Med 2018;198:e4468.



Hast aya korKPdwy nleaseapgureydad a
tedavisb ak |l anéel de.



%Igu 2

38 yakénda kadéen hast a

ki kayetl eri: hal si zI|l 1 k, I Kt

(4 aydeéer)

Dék merkezde antibiyoti k t
' FEAL A art mase 7 7E¢

Nonsmoker

Ev haneéme

3 ay °nce eve muhabbet KkuUck
son bir aydér yok.

Bilinen hastalékuVyVbRnéme \



Fizik muayenesi:

Genel durumu ortayi

sa02:%95

TA 120/80 mmHg, DNS:90dk

At ek 37.d, bsSsS 18/
Clubbingyok

Solunum sistemi muayenesi. alt alanlaralk

el
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Balgam ARBleri negatif
PPD: 5 mm
Kardioloji konsultasyonunormal,EF %60
Bronkoskopinormale n d o b rsistenx 1 a |
BAL: Lenfosit: %42

N°tr®3oi |

Makrofa]. %28

CD4/CD8: 0.3
RF:12.7 (B15), CCP: 1.56 (®)
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ENA Profili (IB)
Anti-ENA U1-RNP
Anti-ENA Sm-Antijen
Anti-ENA SS-A (Ro)
Anti-ENA SS-A (Ro-52)
Anti-ENA SS-B (La)
Anti-ENA Scl 70

Anti PM-Scl
Anti-ENA Jo-1

Anti CENP B
Anti-PCNA

Anti Nukleozomlar
Anti Histonlar

Anti Rib.P-Protein
AMA M2

DFS70

negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif



Hi stol oji k ve radyoBbggtkal®é
- HP

- NSIP

- IPF



HP lehine bulgular:
Radyolojik

! s-drtazontutulumu

Buzlu camgsentrilobulemodullet mozailkp er f ¢ z y o1
(hava hapsi)

Histopatolojik

S e | |lenfositkinterstisyelinfiltratlar

Bronki yol it
Grang¢l(amlyar , seyr ek)



NSIP lehine bulgular:
Radyolojik
Alt zontutulumu (homojen,simetrik)

Buzlucamr, et | k grdkssypnpbom n ke kt azi |
Bal p gandlikle yok

Subplevrakorunma

Histopatolojik

S e | pdteevefibrotik patern

D1 f-upiforminflamasyonve septalfibrozis



IPF lehine bulgular:

Radyolojik

Alt zontutulumu @eriferik, heterojensubplevra)

Bal pagted]i ik grdakesypnpbo mn ke kt azi |
Histopatolojik

Heterojerfibrozis

Bal pet e] I

Fibroblastikodaklar



| MAKROSKOPI

PATOLOJIK TANISI

LUTFEN ACIKLAMAY! OKUYUNUZ)
NOT

{

SOL AKCIGER ALT LOB, WEDGE REZEKSIYON:

ISTOMORFOLOJIK BULGULAR ON PLANDA@ONSPESIFIK INTERTISYEL PNOMONIYI (NSI USUNDURMEKTEDIR.

55x4 xO,?»l;;jc;:m Olclisilinde sol alt lob wedge rezeksiyon materyalidir. Kesidi kirlibeyaz renkte alacali gériinimde dokudur. 1 kisim 4 kaset
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v v ‘ v v

IIPs Autoimmune ILDs Hypersensitivity Sarcoidosis# Other ILDs
pneumonitis
L
Idiopathic pulmonary . . e Lymphangioleiomyomatosis
fibrosis 7 Interstitial g Rheumatoidarthritis . Lz;n;erhagns' cell f)llistiocytosis
pneumonia with || Lo « Drug-associated ILD
—— autoimmune — « ILDs related to other occupational
Idiopathic nonspecific ;_ featuresfl N Sjogren’s syndrome exposures*
igterstitial pneum/onia/ ILD * Vasculitis/granulomatosis ILDs
e Other rare ILDs
Respiratory ) Systemic lupus
bronchiolitis-interstitial |¢—] erythematous ILD
lung disease Idiopathic lymphoid
> interstitial Polymyositis and
: i B dermatomyositis ILD
Desquamative pneumonia
interstitial pneumonia N
Idiopathic Mixed connective
—» pleuroparenchymal | tissue disease ILD
Cryptogenic organising L | fibroelastosis
pneumonia
|| Systemic sclerosis
. — Unclassifiable IIPs ILD
Acute interstitial —#
pi=nanla Nl Other connective
P tissue disease ILDs

Cottin et al. Presentation diagnosisand clinical courseof the spectrumof progressivefibrosing interstitial lung diseasesEur RespirRev2014.



N S KNonspesifikinterstisyel

PN°% mMoni

Kdi y anpesstisyelg n ©° mond®° retrtien bi r i
Kadeénl arda, sigara | - meye
g2 r 2| 2T

Kollalend oku hastal ekl arénén /
kKekli nde karkéméza -ékar.

Survil P F ogdneliikle daha iyidir.
5 vy enortaligebo 152 06 d i r .




>

/ Tedavi

Prednizolorl mg/kg max6 O mg 7V lgay n )

40 mgi/2qy n
Kdame doz: ge¢nitengveya g¢é nakeé
Tedavi s¢resi 1 yel

Kortikosteroidlerantolerans yetersiz cevap veyeelaps
durumundammunsupresiflek ul anél abi | 1 r

Azatioprin
Siklofosfamid
Siklosporin



NSI P tanésé ko rsterbidiedaviesia st a
bakl aneéel deé.

fedavinin 3. avepnpda Kl ot}
|l yi l ekme 1 z| endI
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Olgu 3

45 yakénda erkek hast a

ki kayetl eri : O ks i 2k hal
6 a gxdngoker, 10pk/ vy é | Sl gar a

17 yéeldér demir dehténgiled 1 K i |

6 ay °nce I Kyeri t grafiginiea s € |
bilateralhiler dolgunluk,plevralp | ak g°r ¢ 1 me
ToraksBT -eki | mi K.
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FIV ex

N 4

o

]l—E}— Pre

T [sec]

DLCOCSB  mmol/(mi
KCOc_SB mmol/(min*kPa*L)

red)
1.79 17
5.29 83
15.50
9.89 9.22 93
1.52 1.74 115
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Teber kel oz ?
Sarkoido?

Ac tm?

Metastaz?
Mezotelyom@&



PPD negatif
ARB 1 -1 n balgam ver ememi
Serum ACE: 32

Fiberoptikbronkoskop(FOB): bilateraly ay g € n
hipervaskulemukoza

Mukoza biyopsisi ve lavaj patoloji: negatif
Bronkoskopikmai ARB negatif, PCR negatif



PET-CT:

bilateralservikal aksiller mediastende e b aruléple digermetabolik
LAP,

anl amlé FDG t oiaterdlpulmanemod dwalylaenr |
yer yerplevralplak venodulerk al €é nl a K ma

S a gupraklavikuletenf nodubiyopsi patolojisi:

mi ni mal nekrgozawmr | leddadehit® &? n | garkoadozd a
ile uyumlu

Mediastinoskop? ner i | en hasta 1 K| emi k abu



b ay sonlhfra h
K e e
O ks JF /2 Kk nef
K1 |l o kayhbeéeé

-1 z1 Kk muayen

Serum ACE: 50.8Ca 9.2
Fonksiyonel bozulma

asta taraf én
e K me
es darl ] énc

esl nde ©°9zel |

Hemogram b1 yoki mya °zell i Kk
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MMediastinoskopy ap él d é , patb okl ol 'Sl

MAKROSKOPI

1- Kod 2R biyopsi: 1,3 x 1,1 x 0,5 cm 6lcistinde 1 adet diizensiz sinirl kirlibeyaz doku parcasi. TT1K
2- Kod 4R biyopsi: 1,1 x 0,9 x 0,4 cm él¢uistinde 1 adet duizensiz sinirhi kirlibeyaz doku parcasi. TT1K

PATOLOJIK TANISI

1- MEDIASTEN, 2R NOLU LENF NODU BOLGESI: BiYOPSI:
GENIS KOLLAGEN DEMETLER| ARASINDA COK SAYIDA APILARI

2- MEDIASTEN, 4R NOLU LENF NODU BOLGESI: BIYOPSI:
GENIi$ KOLLAGEN DEMETLERI ARASINDA COK SAYIDYAPILARI ( BKZ. YORUM )
NOT
MATERYALIN TAi‘!!’!A YAKIN GENIS KOLLAGEN DEMETLERI ARASINDA RIRRIRI ERLILE RIRI ESME EGILIMI GOSTEREN

COK SAYIDAC YAPILARINDAN OLUSMAKTADIR. BA UCRELERIN ICINDE YAB | DUSUNDUREN
SEFFAF, KRISTA ORUNUMLU YAPILAR MEVCUTTUR. OLGUNUN ON PLANDA GRANULOMATOZ PATOLOJILER
ACISINDAN ARASTIRILMASI ONERILIR.

Plevralnod ¢ | ve kal énl tue-cudbiyapsi pamlojgir é nd an
d@t i ndg kv elegc nelefdidehrg,@I er




0«1t 277 Epidemialogyand distribution of Interstistial lung diseasesn Turkey.The Clinical Respiratory
journal 2014.



