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OLGU - ANAMNEZ

✓ İlk başvuru tarihi: Kasım 2015

✓ MM, 64 y, E

✓ Şikayet: Nefes darlığı, öksürük, balgam

✓ Hikaye: 6 aydır devam eden nefes darlığı, öksürük ve balgam şikayeti

ile polikliniğimize başvurdu

✓ Öz ve soy geçmiş: DM, HT



ANAMNEZ

✓ Meslek: Emekli tır şoförü

✓ Sigara: 30 paket/yıl, 5 yıldır içmiyor

✓ Hobileri: 10 yıl önce 2-3 ay evde muhabbet kuşu beslemiş

✓ Kullandığı ilaçlar: Sitagliptin+metformin hidroklorür 50/1000 mg 

tb 2*1, Verapamil hidroklorür+trandolapril 180/2 mg tb 1*1



FİZİK BAKI

✓ TA: 120/70 mmHg Nabız: 86/dk

✓ SpO2: %96 (oda havasında)

✓ Her iki akciğer alanlarında ekspiratuar ronküsler ve sağ arka alt

alanda inspiratuar ince vasıflı raller

✓ Clubbing(+), PTÖ (-/-)

✓ Diğer sistem muayeneleri normal



PA AKCİĞER GRAFİSİ 



SOLUNUM FONKSİYON TESTİ

FVC 
(L/%)

FEV1 
(L/%)

FEV1/FVC 
(%)

DLCO
ml/dk/mmHg (%)

Kasım 2015 3.99(%106) 3.25(%112) % 84 4.04(%47)

*6 dakika yürüme testi: 500 metre



TORAKS HRCT  



HRCT

Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults.
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline, February 2022

UİP paterni
Olası

UİP paterni
Olabilir (Belirsiz)

UİP paterni
UIP dışı bulgular

UİP histolojisi ile 
uyum seviyesi

%90 %70-89 %51-69 <%50

Dağılım *Subplevral ve bazal dominant
*Sıklıkla heterojen (fibrozisin
arasında normal akciğer alanları)
*Bazen diffüz
*Belki asimetrik olabilir

*Subplevral ve bazal dominant
*Sıklıkla heterojen (retikülasyon
ve traksiyon bronşiektazisi/ 
bronşiolektazisi arasında normal 
akciğer alanları)

*Subplevral baskınlık olmadan diffüz
dağılım

*Subplevral korunma ile 
peribronkovasküler baskın (NSİP düşün)
*Perilenfatik dağılım (sarkoidoz düşün)
*Üst ve orta akciğer tutulumu (fibrotik
HP, KDH-İAH, sarkoidoz)
*Subplevral korunma (NSİP veya sigara 
ilişkili İAH)

BT bulguları *Traksiyon 
bronşiektazisi/bronşiolektazi ile 
birlikte veya birlikte olmadan 
balpeteği
*İnterlobuler septalarda irregüler
kalınlaşma
*Sıklıkla retiküler patern ile 
süperpoze, hafif buzlu cam
*Pulmoner ossifikasyon olabilir

*Traksiyon 
bronşiektazisi/bronşiolektazi ile 
birlikte retiküler patern
*Hafif buzlu cam olabilir
*Subplevral korunmanın 
olmaması

*Herhangi bir spesifik etyolojiyi
desteklemeyen akciğer fibrozisinin
BT bulguları

-Kistler (LAM, PLHHx, LIP, DIP)
-Mozaik atenuasyon veya üç-yoğunluk 
bulgusu (HP)
-Buzlu cam baskın (HP, sigara ilişkili İAH, 
ilaç toksisitesi, fibrozisin akut
alevlenmesi)
-Çok sayıda sentrilobuler mikronodüller
(HP veya sigara ilişkili)
-Nodüller (Sarkoidoz)
-Konsolidasyon (Organize pnömoni vs)
*Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)
-Dilate özefagus (KDH)



LABORATUVAR

➢ Hemogram ve Biyokimya: Normal

➢ RF: 5 IU/L

➢ Anti CCP: Negatif(<0.40)

➢ ANA: Negatif 

➢ ENA Profili 

• SS-A: Negatif

• SS-B: Negatif

• Scl-70: Negatif

• Anti-Sm/RNP: Negatif

• Anti-Jo-1: Negatif

➢ pANCA ve cANCA: Negatif



Romatoloji konsültasyonu:
➢ İntersitisyel akciğer hastalığına neden olabilecek bir romatizmal hastalık tespit edilmedi

Meslek Hastalıkları konsültasyonu: 
➢ İntersitisyel akciğer hastalığına neden olacak mesleki ve çevresel maruziyet saptanmamıştır

Kardiyoloji konsültasyonu: 
➢ EF: %60, Normal sol ventrikül sistolik fonksiyonları, Sağ boşluklar normal, Ass Aort 31 mm



Bu aşamada ne yaparsınız ?

1. Antifibrotik tedavi başlarım 

2. Bronkoalveolar lavaj 

3. Kriyo transbronşiyal biyopsi

4. Açık akciğer biyopsisi



İPF için Tanısal Algoritma

UIP veya 
olası UIP

BAL ± Kriyo-
TBB

Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults.
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline, February 2022



Bronkoalveolar lavaj

BAL’da hücre dağılımı

(Hasta)

BAL’da hücre dağılımı

(Sağlıklı erişkin)

Alveoler makrofaj %63 > %85 

Nötrofil %15 < % 3 

Lenfosit %20 % 10-15

Eosinofil %2 < %1 

CD4/CD8 0.59

Total Hücre Sayısı 440/mm3



Histopatolojik bulgular

• Sağ Orta ve Alt Lob Wedge Rezeksiyon Materyali: 

➢ 7 ve 4,5 cm çaplı, kesitleri süngerimsi iki adet doku parçası (2 parça örneklenmiş)



Histopatolojik bulgular

• Sağ Orta ve Alt Lob Wedge Rezeksiyon: Kesitlerde subplevral, parasetal yamasal dagilim gosteren intertisyel
fibrozis mevcuttur. Bu zeminde yaygın bronşiolizasyon, bronşektazik değişiklikler, fibroblastik fokuslar,
mikroskobik bal peteği, seyrek lenfositik inflamasyon dikkati çekmektedir. Lezyonlar normal akciğer intertisyum
ile kesin geçiş göstermektedir

➢ Bulgular Olası Usual İntertisyel Pnömoni Paterni (UİP) ile uyumlu olarak değerlendirilmiştir



Histopatolojik paternler ve özellikleri

UİP OLASI UİP OLABİLİR (BELİRSİZ) UİP UİP değil

• Yapısal distorsiyonla belirgin fibrozis 

(ör: destrüktif skar ve/yada bal 

peteği)

• Baskın subplevral ve/yada fibrozisin 

paraseptal dağılımı 

• Akciğer parankiminin fibrozisle 

yamalı tutulum 

• Fibroblastik odak varlığı

• Alternatif tanıyı düşündürecek 

özelliklerin yokluğu

• Sütun 1 deki bazı histolojik 

özellikler mevcuttur fakat UİP/İPF 

kesin bir tanısını destekleyecek 

derecede değildir.

• Alternatif bir tanıyı düşündürecek 

özelliklerin yokluğu yada

• Sadece bal peteği varlığı

-Başka bir nedene sekonder  UİP 

lehinde özellik yada UİP den başka 

bir özelliğin varlığında yapısal 

bozukluk varlığı yada yokluğunda 

fibrozis.

-Sütun 1'deki bazı histolojik 

özellikler, ancak alternatif bir tanıyı 

düşündürecek diğer özellikler ile*

-Bütün biyopsilerde diğer İİP’ lerin 

diğer histolojik paternlerin 

özellikleri(ör.fibroblastik fokus 

yokluğu yada fibrozis kaybı)

-Diğer hastalıklara işaret eden 

histolojik bulgular(ör: HP, LHHH, 

Sarkoidoz, LAM) 



Histopatolojik Usual (Olağan) İnterstisyel Pnömoni Paterni

UIP

İPF

BDH

HP

Asbestoziz

Pnömokonyoz
Kronik Fibrotik 

Sarkoidoz

PLHH

Kronik 
Aspirasyon 
Pnömonisi

NSİP

UİP: Usual(Olağan) İnterstisyel Pnömoni
İPF: İdiopatik Pulmoner Fibrozis
NSİP: Nonspesifik İnterstisyel Pnömoni
HP: Hipersensitivite Pnömonisi
BDH: Bağ Dokusu Hastalığı
PLHH: Pulmoner Langerhans Hücreli Histiositozis



Şüpheli İPF 

Histopatolojik özellikler* 

UİP Olası UİP 
Olabilir (Belirsiz) 

UİP 
Alternatif tanı

HRCT Özellikleri

UİP İPF İPF İPF İPF değil 

Olası UİP İPF İPF İPF (muhtemel) ** İPF değil 

Olabilir(Belirsiz) 

UİP 
İPF İPF (Muhtemel)** 

Olabilir (Belirsiz)

iPF*** 
İPF değil

Alternatif tanı
İPF (Muhtemel)** 

/İPF değil 
İPF değil İPF değil İPF değil

Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults.
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline, February 2022

Multidisipliner Yaklaşım



İdiopatik pulmoner fibrozis ağırlığı



GAP indeksi ve evreleme sistemi 

Hastamızın
GAP Puanı: 3, Evre 1, 3 yıllık mortalitesi %16.3



Tedavi

• Radyolojik olarak olası UIP + Histopatolojik olarak olası UIP = İPF (Ocak 2016)

➢ Nintedanib 150 mg kap 2*1



Takip - Mart 2018

• Klinik: Kliniği stabil

• FVC: 4.00 (%101)
• DLCO: 4.96 (%58)

• 6 Dakika yürüme testi: 420 m

• Kollajen doku belirteçleri: Negatif

• Romatoloji konsültasyonu:
Romatolojik hastalık düşünülmedi

• Değerlendirme: STABİL hastalık









Tarih FVC 
(L/%)

DLCO
ml/dk/mmHg (%)

6 DYT
(m)

TEDAVİ DEĞERLENDİRME

Kasım   2015 4.30 (%113) 15.0 (%58) 500

Haziran  2016 4.0 (%103) 18 (%70) 386
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik stabil 

+Fonksiyonel stabil= STABİL

Şubat     2017 3.63 (%94) 15.0 (%61) 443
Nintedanib Klinik iyileşme+Radyolojik 

stabil+Fonksiyonel stabil= STABİL

Ağustos 2017 3.95 (%91) 3.15 (%34) 430
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel 

kötüleşme=  STABİL

Mart      2018 4.0 (%101) 4.96 (%58) 420
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel 

stabil= STABİL

Nisan    2019 3.93 (%100) 4.58 (%54) 420
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik 

progresyon+Fonksiyonel stabil= STABİL

Kasım    2019 4.0 (%105) 4.58 (%52) 430
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel 

stabil= STABİL

Eylül 2020 3.99 (%106) 4.04 (%47) 500
Nintedanib Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel 

stabil= STABİL



PET/BT

• Sağ akciğer alt lob anterobazal segment
superiorunda subplevral alanda 34 mm hafif 
düzeyli FDG tutulumunun eşlik ettiği primer
akciğer malignitesi ile uyumlu buzlu cam 
dansiteli düzensiz yapıda nodüler lezyon alanı 
saptanmıştır (SUVmax:4.45).

• Sağ hiler alanda izlenen minimal 
hipermetabolik (SUVmax: 2.9) subsantimetrik
LAP'lar ile sağ üst paratrakeal alanda minimal 
hipermetabolizma (SUVmax: 2.49) gösteren 
diğer bir LAP metastaz kuşkuludur.

• Sol akciğer alt lob posterobazal segmentte 30 
mm yoğun hipermetabolizmanın eşlik ettiği 
öncelikle metastaz lehine değerlendirilen 
malign nodüler lezyon alanı gözlenmiştir 
(SUVmax:8.88).



Sağ akciğer alt lobdaki lezyondan TTİA

PATOLOJİ RAPORU

• Histopatalojik Tanılar  / Sitopatolojik Tanılar : Akciğer TTİA 
(Yayma+Hücre Bloğu Kesitleri): 

Küçük hücreli dışı karsinom hücreleri

• Yorum: TTF1 pozitifliği ile ön planda adenokarsinom
düşünülmüştür.



EBUS

• CP-EBUS ile :

A- Sağ hiler alanda 14 mm boyutunda, sınırları düzenli, hipoekojen iç yapıda lenf nodu 2 kez 

B- Subkarinal alanda 17 mm boyutunda, sınırları düzenli, hipoekojen iç yapıda lenf nodu 2 kez örneklendi

• Histopatolojik Tanılar/Sitopatolojik Tanılar : 

A- Akciğer sağ hiler lenf düğümü EBUS İİA : Malign – Küçük Hücreli Dışı Karsinom Metastazı

B- Akciğer subkarinal lenf düğümü EBUS İİA : Malign – Küçük Hücreli Dışı Karsinom Metastazı

Adenokarsinoma ile uyumlu



Sol akciğer alt lobdaki lezyondan TTİA

PATOLOJİ RAPORU:

• Histopatalojik Tanılar/Sitopatolojik Tanılar : Akciğer TTİA 
(Yayma+ Hücre Bloğu Kesitleri): 

Yüksek grade’li nöroendokrin karsinom

• Yorum: Olguda öncelikle küçük hücreli karsinom varlığı 
düşünülmüştür.



Beyin MR

• Postkontrast serilerde patolojik kontrast tutulumu saptanmadı

• Diffüzyon kısıtlaması izlenmedi



Hedef yönelik tedavi için;

• EGFR, ALK, ROS-1, BRAF, PDL 1: Negatif



EVRELEME

• Sağ akciğer için : 

– T2bN2M0: Evre 3A 

• Sol akciğer için : 

– T2aN0M0 : Evre 1B



TEDAVİ

• 4 kür Sisplatin+Etoposid ve 30 seans RT

• 26.06.2021 tarihinde malignite ilişkili exitus



İPF-Akciğer Kanseri

• Akciğer kanserinin en olası ortaya çıkış mekanizması fibrozun lenfatik obstrüksiyona neden olması,
karsinojenlerin artması, koruma mekanizmalarının bozulması ve genetik yatkınlık olarak kabul edilmektedir

-Bouros D et al. Chest2002;121:1278-89. 

• Tipik olarak fibrozun olduğu alt zonlarda nodüler lezyonlar şeklinde ortaya çıkar

➢ En sık skuamöz hücreli karsinom görülürken, ikinci sırada adenokarsinom bulunur
➢ Hastalığa hemoptizi, kilo kaybı gibi nonspesifik semptomlar eşlik eder

-Lee T et al. Respir Med 2014;108:1549-55.

-Kishi K et al. J Comput Assist Tomogr 2006;30:95-9. 
-Antoniou KM et al.Curr Opin Pulm Med 2015;21:626-33. 
-Fulton BG et al.Int J Gen Med 2015;8:309-18.



İPF-Akciğer Kanseri

Komorbidite Rölatif Risk*

Pulmoner hipertansiyon 15,56

Kalp yetmezliği 3,83

Amfizem 7,11

Kronik bronşit 5,19

Pulmoner enfeksiyon 4,20

Astım 3,90

Obstrüktif uyku apnesi 3,65

Akciğer kanseri 2,83

GÖRH 2,42

Komorbidite Tehlike Oranı

Akciğer kanseri 2,833*

Diğer kalp hastalıkları 1,903*

Ateroskleroz 1,663*

Depresyon 1,526

Anksiyete 1,241

Arteriyel hipertansiyon 1,154

Pulmoner hipertansiyon 1,188

Koroner arter hastalığı 1,126

Komorbiditeler, özellikle 65 yaş üstü İPF hastalarında sık görülmektedir.

* 1 Ocak 2001 ile 30 Eylül 2008 tarihleri arasında ABD talep veritabanından retrospektif olarak belirlenen, yaş ve cinsiyete göre eşleştirilmiş kontrollere karşılık İPF hastaları

-Raghu G, et al. Lancet Resp Med 2014;2:566–572
-Kreuter M, et al. PLoS ONE 2016;11:e0151425
-Collard HR, et al. J Med Econ 2012;15:829–835.



İPF-Akciğer Kanseri

• İPF hastalarında akciğer kanseri prevalansı % 5 ile %48 arasında bulunmuştur

• İPF hastalarında akciğer kanseri insidansı yıllar geçtikçe artar

– 1. yılda %3.3,     

– 5. yılda %15.4        

– 10. yılda %54.7

-Ozawa Y, Respirology 2009;14:723-728
-Turner-Warwick M, Thorax 1980;35:496–9
-Wells C and Mannino DM, South Med J 1996;89:505-10
-Le Jeune, Respir Med 2007;101:2534-40
-Kreuter M, PLoS One. 2016;11:e015281

 -Hubbard R et al. Am J Respir Crit Care Med 2000;161:5-8



İPF-Akciğer Kanseri

• Tedavi yaklaşımı net değildir

• Operatif mortalite %17 (kontrol %3.1) iken, postoperatif dönemde morbidite/mortalite ve akut alevlenmelerin 
de (%7.4-13) arttığı görülmüştür

• Operasyonun yanı sıra kemoterapi ve radyoterapinin de akut alevlenmeyi arttırdığı bildirilmektedir

-Tomassetti S et al. Chest 2015;147:157-64

-Kumar P et al. J Thorac Cardiovasc Surg 2003;125:1321-27

-Watanabe A et al.Gen Thorac Cardiovasc Surg 2013;61:254-61

-Minegishi Y et al. Lung Cancer 2011;71:70-74 

-Takeda A et al. Radiat Med2008;26:504-07



Akciğer Kanseri - Nintedanib



IPF - Akciğer Kanseri - Nintedanib

• İPF'li ileri evre KHDAK 243 hasta;

➢ tek başına karboplatin+paklitaksel

➢ nintedanib + karboplatin+paklitaksel

• Karboplatin+paklitaksel+nintedanib

etkili ve tolere edilebilir

• Kemoterapi ile birlikte nintedanib kullanımı

genel sağkalımı iyileştirmiştir



(A) Nintedanib başlandığında - sağ alt lobda nodüler bir lezyon (13,5 × 11,7 mm)

(B) 7 ay sonra gangrenöz apandisit nedeniyle nintedanib kesildiğinde - nodüler lezyon (12,5 × 10,7 mm) - stabil

(C) Nintedanibin kesilmesinden dört ay sonra - nodüler lezyon (20,8 × 22,0 mm) – biyopsi – skuamöz hücreli ca

Fukunaga K et al. Respirology Case Reports, 6 (8), 2018





Teşekkür ederim…
barisdemirkol34@gmail.com
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