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Olgu-1

• 38 yaş, K hasta

• 20 yıl önce nefes darlığı, göğüs ağrısı 
şikayetleri ile acil servise başvuru

• FM: Sol hemitoraksta solunum sesleri 
alınmıyor, hipersonorite (+) SpO2:%85 (oda 
havasında)

• Özgeçmiş: Diyabetes İnsipitus

• Soygeçmiş: Özellik yok





• Hastaya toraks tüpü takılıyor

• İleri inceleme için Göğüs Hastalıkları Kliniğine 
başvurması öneriliyor

• Polikliniğimize başvuru 17.07.2011

• Ara ara nefes darlığı ve öksürük şikayetleri var

• FM: Doğal, SpO2:%95 (oda havasında)

• Alışkanlıklar: Sigara (-)

• İlaçlar: Desmopressin



17.07.2011













Olguda;

• Çok sayıda, ince duvarlı, farklı boyutlarda 
diffüz kist

• Plevral kalınlaşma, kalsifikasyon

• Fissural nodüller

• Ayırıcı tanı için akciğer biyopsisi yapılıyor



Melon A (-)
Pansitokeratin (-)
Vimentin (+)
CD68 Odaksal pozitif
Trombomodulin (-)
Aktin perivasküler (+)
CD34 (+)
Düz kas aktini: Perivasküler 
(+)



Pulmoner Lenfanjiomatozis

• Akciğer, kemik ve diğer organlarda lenfanjiomalar 
ile karakterize nadir görülen konjenital bir hastalık

• Lenfanjiomlar mediasten, kalp, torasik kanal, 
akciğer ve plevrada bulunabilir

• Cinsiyet ayırımı yok

• Diffüz PLM’de nonspesifik semptomlar; öksürük, 
dispne, hemoptizi, göğüs ağrısı

• Şilotoraks ile birlikte kemik lezyonlarının varlığı 
tanıyı destekler

Satria MN, et al. Lymphat Res Biol 2011



Radyolojik bulgular

• İnterlobuler septal kalınlaşma

• Peribronkovasküler kalınlaşma

• Yamalı buzlu cam opasiteleri

• Plevral kalınlaşma

• Plevral efüzyon

• Mediastinal yumuşak doku 
infiltrasyonu





Tedavi

• Palyatif tedavi; şilöz sıvı birikiminin tedavisi

• Cerrahi tedavi

• Skleroterapi

• Radyoterapi

• Kemoterapi

• Lezyonların embolizasyonu

• Propranolol







Olgunun tedavisi

• Sirolimus 1x2 mg 



Son kontrol
20.06.2025



30.06.2025





Olgu-2

• 39 yaş, E hasta

• Şikayeti: Nefes darlığı, kuru öksürük

• Sigara: 20 yıl 1 paket/gün içmiş, 2 yıldır 
içmiyor

• Meslek: Muhasebeci 

• Evde muhabbet kuşu beslemiş

• Kullandığı ilaçlar: Lyrica 

• Soygeçmiş: Anne meme Ca, baba prostat Ca



• 2021 yılında ateşli silah yaralanması nedeni ile 
çekilen batın BT’de akciğerlerde patoloji 
saptanması üzerine polikliniğimize 
yönlendiriliyor

• Nefes darlığı yok, öksürük yok

• FM: GD iyi, TA: 120/80 mmHg, Ateş: 36.7 C, 
Nb: 75/dk, SpO2: %98

• Solunum sistemi muayenesi doğal 

• SFT: FEV1: %75, FVC: %84, FEV1/FVC: %82



10.02.2021



22.02.2021









• Hastaya steroid başlanması planlanıyor

• Yan etki profili nedeni ile kullanmak istemiyor

• Kontrole gelmesi öneriliyor



Ekim 2022

• 1 haftadır nefes darlığı, öksürük

• FM: Sol orta-alt zon, sağ alt zonda inspiratuar 
raller (+), SpO2: %96, çomak parmak (-), 
pretibial ödem (-)



14.10.2022



SFT 

• FEV1: %61

• FVC: %68 

• FEV1/FVC: %80 

• DLCO: %47

• Hastaya biyopsi öneriliyor





• Hastaya İPF tanısı ile nintedanib başlanıyor

• Nintedanib kullanmak istemeyen hasta 
Polikiniğimize tekrar başvuruyor















• Romatoloji ile konsülte edilen hastada patoloji 
saptanmıyor

• Hastaya fNSIP tanısı ile prednol tb başlanıyor



Şubat 2024

• Nefes darlığında artış, 1 kat merdiven 
çıkmakla, hızlı yürümekle nefes darlığı

• FM: Bilateral orta ve alt zonlarda inspiratuar 
raller (+), Nb: 103/dk, SpO2: %91

• FEV1: %48, FVC: %45, FEV1/FVC: %84 

• DLCO yapılamadı



13.02.2024







• Hastaya Cellcept 500 mg 2x2 başlandı



Eylül 2024’te tekrar başvuru

• Şikayetlerde artış

• FM: Bilateral orta ve alt zonlarda inspiratuar 
raller (+), çomak parmak (+), SpO2: %90 



24.09.2024





Hasta radyolojik, fonksiyonel ve klinik 
olarak progrese kabul ediliyor

PROGRESİF PULMONER FİBROZİS





PPF Tanımı

Radyolojik olarak pulmoner fibrozis kanıtı bulunan, İPF dışında etiyolojisi 
bilinen veya bilinmeyen İAH olan bir hastada, alternatif bir açıklama 
olmaksızın son 1 yıl içinde aşağıdaki üç kriterden en az ikisinin ortaya 
çıkması
1. Solunum semptomlarında kötüleşme
2. Hastalık progresyonunun fizyolojik kanıtı (aşağıdakilerden herhangi 
biri):
 a. 1 yıllık takip süresince FVC'de ≥%5'lik mutlak düşüş  
 b. 1 yıllık takip süresince DLCO'da ≥%10'luk mutlak düşüş
3. Hastalık progresyonunun radyolojik kanıtı (aşağıdakilerden bir veya 
daha fazlası):
 a. Traksiyon bronşektazisi ve bronşiyolektazinin yaygınlığı veya 
şiddetinde artış
 b. Traksiyon bronşektazisi ile birlikte yeni buzlu cam opasitesi
 c. Yeni ince retikülasyon
 d. Retiküler anormalliğin yaygınlığında veya kalınlığında artış
 e. Yeni veya artmış bal peteği görünümü
 f. Lober hacim kaybında artış



Rajan SK, et al. Eur Respir J Rev 2023



Pirfenidone
PPF gelişen hem non-İPF 
İAH’de hem de non-İPF 
İAH’nin spesifik tiplerinde 
pirfenidon’un etkinliği ve 
güvenilirliği için ileri inceleme 
öneriliyor

Nintedanib
İPF dışı fibrotik İAH olan, standart 
tedaviden fayda görmeyen PPF 
hastalarının tedavisinde nintedanib 
önerilir
PPF’ye ilerleyen non-İPF İAH’lerin 
spesifik tiplerinde nintedanib’in 
etkinliği ve güvenilirliği için çalışma 
yapılması önerilir





Farmakolojik Tedaviler

• İPF dışında, SSc-İAH ve olasılıkla RA-İAH varlığında 
antifibrotikler birinci basamak tedavi olarak 
düşünülmemelidir

• Başlangıç tedavisi olarak kombinasyon tedavisi 
önerilmez

• PPF varlığında antifibrotikler ardışık olarak 
başlanabilir





Gibson CD, et al. Lung 2020



Hastaya endikasyon dışı onay alınarak Pirfenidon başlandı



Pirfenidone tedavisinin 5. ayında



Son kontrol; 24.09.2025

• Nefes darlığı devam ediyor, SpO2:%90

• FVC: % 37 

• FEV1/ FVC: %87 

• FEV1: %40 

• DLCO: %24

• İlaç yan etkisi yok



24.09.2025



Sabrınız için teşekkürler...
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