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Olgu-1

23 yasinda erkek hasta

Sikayeti: kuru oksutruk

Smoker , 8 paket/yil sigara

Oto kaporta isinde calisiyor

Bilinen hastalik yok

Kullandigi ilac yok

Aile oykusu yok
sa02:98

Solunum sistemi muayenesi: ral yok, ronkus yok



Basvuru PA Akciger Grafisi




3 vil 6nceki PA Akciger Grafisi




Basvuru Toraks HRCT




Soru 2: Kistik akciger hastaliklarindan ayirici tanida

on planda hangisini ddsunurstnuz?

e 1) Lenfanjioleimyomatozis (LAM)

* 2) Lenfositik interstisyel pnémoni (LIP)
 3) Birt-Hogg-Dube sendromu (BHDS)

* 4) Amiloidoz

* 5) Pulmoner langerhans hicreli histiositoz (PLCH)



Basvuru Toraks BT

TORAKS BT INCELEME:
HIKAYESI : Oksiiriik
TEKNIK : Konftrastsiz.
BULGULAR :

IV kontrast madde verilmediginden intraliiminal vaskiiler patolojiler degerlendirilememistir. Mediastenin
degerlendirilmesi suboptimaldir.

Trakea ve ana bronslar aciktir.
Mediastinal vaskiiler yapilar ve kalp dogal form ve lokalizasyondadur.

Patolojik boyutta mediastinal lenf nodu saptanmamagtir.

Akciger parankim alanlarinda farkl sekil ve boyutlarda, bazilar1 hafif kalin duvarh ¢ok sayida kist
izlenmistir. Ayrica buna eslik eden birka¢ adet milimetrik nediiller ve mevcuttur. On planda
Langerhans hiicreli histiyositoz olmak iizere kistik akciger hastabklari acisindan degerlendirme énerilix.




SFT-DLCO

s prreres P
Height: 182 cm
Date of Birth: 1/1/1998 Weight: 70.0 kg
Gender: male BMI: 21
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: Pred Pre %(Pre/Pred)
FVC 5.49 417 76
FEV 1 461 324 70
FEV 1% FVC 82.71 77.59 94
MMEF 75/25 5.16 3.07 60
PEF 10.25 4.50 44
MEF 75 8.74 4.29 49
MEF 50 5.77 3.64 63
MEEZS i 276 1.21 44
: Pred - Best %(Best/Pred)
DLCO_SB  mmol/(min*kPa) 12.54 7.72 62
KCO_SB  mmol/(min*kPa*L) 1.68 1.39 83
VA _SB 7:31 5.54 76
Hb g(Hb)/100mL 14.30
DLCOcSB =~ mmol/{min*kPa) 12.54 7.78 62
KCOc_SB.mmol/(min*kPa*L) 1.68 1.41 84 .



Abdomen USG: normal

Romatolojik belirtecler negatif

Noroloji : Kranial MR: Her iki maksiller sintste
retansiyon kistleri disinda normal



Bronkoskopi

* Normal endobronsial sistem
* Br mai ARB negatif, ARB PCR negatif, LJ kaltur negatif

* Patoloji: mix inflamatuar htcreler

* BAL:Lenfosit: %12
Notrofil: % 5
Makrofaj: %78
CD4/CDS8: 1.0



BAL histopatoloji

IMMUNHISTOKIMYASAL INCELEME
TEKNIK: VENTANA-BENCHMARK ULTRA
KONTROLLER: STANDART POZITIF
PRIMER ANTIKORLAR:

CDIA (GENEMED 010 1/100) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF

CD68 (DAKO - PGM1) : POZITIF

LANGERIN (BIOSB-12D6) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF

S100 (NOVOCASTRA S100P) : AZ SAYIDA HUCREDE POZITIF
PATOLOJIK TANI :

SAG AKCIGER, BRONKOALVEOLAR LAVAJ, HUCRE BLOGU, KONSULTASYON:
- BiR KISMI PIGMENT ICEREN MAKROFAJLAR, SEYREK BENIGN BRONS EPITEL HUCRESI (LUTFEN
EPIKRIiZi OKUYUNUZ) b

EPIKRIZ :

- SITOLOJIK ORNEK BiR KISMI PIGMENTLI MAKROFAJLAR ICERMEKTEDIR.

- MORFOLOJIK DETAY NET DEGERLENDIRILEMEMEKLE BIRLIKTE AZ SAYIDA MAKROFAJDA
(MAKROFAJLARIN %1 KADARINDA) "CD1A" VE "LANGERIN" IMMUNOHISTOKIMYASAL
BELIRLEYICILERI iLE REAKTIVITE DIKKATI CEKMISTIR.

- SITOLOJIK ORNEKTE "CDIA" VE "LANGERIN" [LE GOZLENEN IMMUNREAKITVITE ORANI KLINIK
OLARAK BELIRTILEN "LANGERHANS HUCRELI HISTIYOSITOZ" TANISI ICIN LITERATURDE* ONERILEN
(>%5) ORANIN ALTINDADIR.

*[LGILI LITERATUR:
Misbah Bagqir, Robert Vassallo, Fabien Maldonado, Eunhee S Yi, Jay H Ryu. Utility of bronchoscopy in pulmonary
Langerhans cell histiocytosis. J Bronchology Interv Pulmonol. 2013 Oct;20(4):309-12.




Hematoloji konsultasyonu

‘Hastada mevcut bulgularla Pulmoner Langerhans hiicreli histiyositoz tanisi
konulamaz, doku tanisi onerilir. Progresif oldugu gorulen hasta tani sonrasinda
onkolojik tedavi icin uygun olabilir.”’

Hastaya VATS- Wedge biyopsi onerildi, gdgus cerrahisine yonlendirildi.

Transplantasyon merkezine yonlendirildi.

Hasta cerrahiyi kabul etmedi



Bir yil sonra; BT




Bir yil sonra; BT

HRCT
Irakea ve her iki ana brons dogaldir,

AKciger parankim alanlarinda farkh sckil ve boyutlarda, bazilary hafif kalin (Im-'zn_'_ll ¢ok savida Kist
izlenmigtir. Ayrica buna cslik eden birkag adet milimetrik nodiiller ve meveuttur. On planda

Langerhans hiicreli histivositoz olmak iizere Kistik akeiger hastahklar acisindan degerlendirme onerilir.
Tetkik mediastene vonelik yapilmanis olmak ile birlikte Kalp konwur. biyikligi. mediastinal ana
vaskiiler yapilar normaldir.

19.01.2022 tarilili BT ile Kovaslandiginda anlamly farklihtk saptanmad.




Kistik Akciger Hastaliklari Ayirici Tani

Table 2. Characteristics of cystic lung diseases

) CT findings (cyst) . o
Disorder  Age,yr —— Biopsy Clinical Treatment for cyst
Shape Distribution Other
LAM 35 Round, Diffuse Effusion LAM cells, TSC, AML, mTOR inhibitor
smooth HMB-45 (+) meningioma,
F>>M
PLCH 2—40 Bizarre, Upper/ Nodules, Langerhans Smoker, F=M, Immunosuppression,
irregular ~ middle lobe  cavitation cell, CD1a (+) BRAF mutation ~BRAF inhibitor
BHD 3-40 Round, Basilar, - Nonspecific, Skin, renal -
lentiform medial, alveoli within tumor, FLCN
subpleural an alveolus mutation, AD
LIP/FB 4-70 Internal Random, GGO, Lymphocytic Autoimmune Immunosuppression
structure (+) perivascular  centrilobular  infiltration disorder, F> M
nodules, septal
thickening
Amyloido- -  Round Random Nodules, Apple-green MM, lymphoma, Immunosuppression
sis calcified birefringence Sjogren’s disease
cavitation appearance on

Congo Red stain




Pulmoner Langerhans Hucreli Histiyositoz

Geng
yetiskinlerde,

20-40 yas

Kadinlarda ve
erkeklerde
goruldr.

Sigara icenlerde
ya da icmis
olanlarda gorulir.

J

Aile oykusu
beklenmez




Pulmoner Langerhans Hucreli Histiyositoz,

Extrapulmoner manifestasyonlar

PLCH hastalarinin
%20’sinde
gorular

Diabetes
insipitus (%8)

Kistik kemik
lezyonlari (%7)

Cilt lezyonlari

Jeneralize LAP
(papul,egzema)

/ /




Pulmoner Langerhans Hucreli Histiyositoz;

Radyoloji

Duvarlar olan, diuzensiz, tuhaf sekilli kistler

Ust loblan daha ¢ok tutar

Kostofrenik acilar korunur

Akciger parankimi normal

Kucluk noduller eslik eder.

Noduller sonra kavitelesebilir, sonra kistik forma donusebilir

Noduller ve kistler ayni anda gorulebilir




Pulmoner Langerhans Hucreli Histiyositoz;
Tedavi

Sigaranin birakilmasi

Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu




64 yasinda erkek hasta

Sikayeti: Nefes darhgi

30 paket/yil sigara, 20 yildir exsmoker

Soforliik yapmis, emekli

Bilinen maruziyet yok



Olgu 2 6zellikleri

* Ek hastalik: KOAH
e Kullandig1 ilaglar: IKS/LABA ve LAMA
* Ailede akciger hastalig1 solunum yetmezligi oykiisii yok

* Fizik muayenesi: clubbing yok
oskultasyonunda bilateral akciger bazallerinde velcro ralleri

* Sa02% :95



Toraks BT




Olgu 2- SFT-DLCO

Diffusion SB
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Olgu 2- Romatoloji

. Reyno fenomeni pozitif
. Anti scl 70 pozitif

Romatoloji konsiiltasyonu:
Istemik skleroz

. Tedavi baslaniyor
Mikofenolat mofetil 500



Romatoloji takip

» Mikofenolat fenolat tedavisine ragmen progresyon

« Steroid ve siklofosfamid tedavisine gecis



2 vil sonra; Toraks BT




2022- SFT-DLCO

Diffusion SB
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MMES 75/28 310 3.47 112

PEF 765 4.43 58

MEF 75 681 4.41 65

MEF 50 3.98 381 86

MEF 25 1.33 2.27 171

e ST e T —

DLCO_SB  mmol(minkis) 832 4.33 52
— S T T Tou 116 80

VA_SB : L 8.27 373 59

Hb g(HBy100mL 1450

DLCOecSB mmot{min*kPa) 8.32 4,48 54

KCOc SB mmol(min"kPaiL) 1.30 1.20 93

Leveidate 0710422

Level time 11 514K



2022- takip

» Steroid ve siklofosfamid tedavisine ragmen

* Nefes darhginda artis
 Radyolojik progresyon
* Fonksiyonel kayip
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Soru 4: Progresif pulmoner fibrozis tanimi icin hangisi

dogrudur?

1) idiyopatik pulmoner fibrozis hastalari icin kullanilr.

e 2) Radyolojik olarak yeni eklenen veya artis gosteren retikilasyon, traksiyon
bronsektazileri veya balpetegi beklenir.

» 3) Klinik, radyolojik ve fonksiyonel kriterlerden birinde progresyon olmasi yeterlidir.

* 4)Son 6 aylik takipte DLCO da % 5 den az diisme beklenir.

e 5) Hastalarin 3 aylik takibi gereklidir.



2022- ATS REHBERI

Table 4. Definition of Progressive Pulmonary Fibrosis

Definition of PPF

In a patient with ILD of known or unknown etiology other than IPF who has radiological
evidence of pulmonary fibrosis, PPF is defined as at least two of the following three
criteria occurring within the past year with no alternative explanation™:

1 Worsening respiratory symptoms

2 Physiological evidence of disease progression (either of the following):

a. Absolute decline in FVC =5% predicted within 1 yr of follow-up
b. Absolute decline in DLeo (corrected for Hb) =10% predicted within 1 yr of follow-up

3 Radiological evidence of disease progression (one or more of the following):
e Tsete T e seveTty- U tractiorrronchiectasis and bronchiolectasis
b. New ground-glass opacity with traction bronchiectasis

c. New fine reticulation
d. Increased extent or increased coarseness of reticular abnormality

e. New or increased honeycombing
f. Increased lobar volume loss




PROGRESIF PULMONER FIBROZIS

Progressive pulmonary fibrosis (PPF)

Dildar DUMAN

REVIEW

Cite this article as: Duman D. Progressive pulmonary
fibrosis (PPF). Tuberk Toraks 2022;70(4):375-381.

Department of Chest Diseases, Stireyyapasa Chest Diseases and Thoracic
Surgery Training and Research Hospital, University of Health Sciences,
Istanbul, Turkiye

ABSTRACT
Progressive pulmonary fibrosis (PPF)

Progressive pulmonary fibrosis (PPF) is defined as the presence of at least two
of the three criteria, which are worsening respiratory symptoms, functional
decline, and radiological progression in patients with interstitial lung disease
with radiological pulmonary fibrosis for known or unknown reasons other
than IPF, within the previous year (1). A conditional recommendation has
been made for nintedanib in the treatment of PPF, and further studies are
needed for pirfenidone (1). In this review, the diagnostic and therapeutic
approach to progressive pulmonary fibrosis with its new name, previously
known as progressive fibrotic interstitial lung diseases, will be discussed,
accompanied by updates.

Key words: Progressive pulmonary fibrosis; interstitial lung disease; antifibro-
tic

0z

esif pulmoner fibroz (PPF)

IPF disinda bilinen ya da bilinmeyen nedenlerle, interstisyel akciger hastali
olan ve radyolojik olarak pulmoner fibroz gosteren olgularda, son bir yil i¢in-
de, solunum semptomlarinda kotulesme, fonksiyonel bozulma ve radyolojik
progresyon olarak tanimlanan u¢ kriterden en az ikisinin varligi progresif pul-
moner fibroz (PPF) olarak tanimlanmistr (1). Tedavide nintedanib icin kosullu
oneri yapilmis olup, pirfenidon icin ileri ¢calismalara ihtiya¢ vardir (1). Bu
derlemede, onceden progresif fibrotik interstisyel akciger hastaliklar

o yeni adlandirmasiyla progresif pulmoner fibrozda yenildes®BUncelle-
meler esligi 7RV >




PF-ILD ‘den PPF’ e

Pneumoconiosis

INSIP

PF-ILD
CTD-ILD

ulLDs .

Sarcoidosis




IPF disi Progresif Seyreden IAH

( Interstitial Lung Diseases (ILDs) other than Idiopathic Pulmonary Fibrosis (IPF) ]
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Management

S5c—ILD

RA—ILD

Sarcoidosis

Chronic hypersensitivity
prneumonitis

Idiopathic
MNSIP

Unclassifiable
ILD

IPF

v

!

Antigen
eviction

Consider immunomodulation treatment or observation

v

l

l

Glucocorticoids.

Glucocorticoids

'

I

MMF, CPM, TCL
(AZA, RTX)

RTX, ABA,
MMF

MTX
(AZA, IFX, ADA)

!

'

}

l

Glucocorticoids

!

M

(AZA)

MIF

!

|

l

Glucocorticoids

Glucocorticoids

'

!

MPMF, AZA, or other
immunosuppressants

|

|

Consider antifibrotic agents (nintedanib)

Antifibrotic agents

(pirfenidone or nintedanib)

Supplemental oxygen, psychosocial support, smoking cessation, rehabilitation, symptom palliation, end-of-life care

Monpharmacologic treatment

N Engl J Med 383;10 nejm.org September 3, 2020




PPF TEDAV|

Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive

Pulmonary Fibrosis in Adults
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline

treatment of IPF. 2) PPF: PPF was defined as at least two of

three criteria (worsening symptoms, radiological progression,
and physiological progression) occurring within the past year
with n i I ' I i other
than IPF. A conditional recommendation was made for
nintedanib, and additional research into pirfenidone was

nded.

Conclusions: The conditional recommendations in this
guideline are intended to provide the basis for rational, informed
l decisions by clinicians.



* 70 yasinda, erkek hasta

 Sikayeti: kuru okstiriik ve efor dispnesi
(3 yildir)

* Meslegi: emekli (nakliyecilik yapmis)

80 pk/yil sigara , 2 aydir sigaray1 birakmis

* Bilinen maruziyet 6ykiisii yok



OLGU-3 Ek hastaliklar

hastahklari:
ASKH: 40 giin 6nce MI sonrasi balon anjioplasti ve stent

e Astim: 3 yildir

* Kullandigi ila¢lar:
Klopidogrel 75 mg 1x1
Asetilsalisilik asit 100 mg
Amlodipin 5 mg 1x1
Metoprolol 100 mg 1x1
Budesonid/Formoterol 9/320
Pantoprozol 1x1



OLGU-3 Fizik Muayene

 Clubbing mevcuttu

 Oskultasyon: AC alt alanlarinda
velcro raller

 +/+ pretibial 6dem



OLGU-3 PA Graf;i

)5246




OLGU-3 TORAKS HRCT 2023




OLGU-3 BIR YIL ONCEKI TORAKS BT (2022)




RADYOLOJIK KARSILASTIRMA 2022-2023




OLGU-3 SFT-DLCO

Weight

Date of Birth
BMI

Gender female

Diffusion SB

Pre

Brod o YlReolRcad)
FvC 270 217 80
FEvT re iy e7 &1
FEV1%FVC 79.79 86.22 108
MMEF 75/25 3.19 2.53 79
PEF 585 4,05 68
MEF 75 5.37 3.98 74
MEF 50 3.73 3.83 103
MEF 25 1.51 0.92 61

Prod Bost °[.(_m‘d.)_

DLCO_SEB  mmol/(min*kPa) 7.54 2,72 36
HKEO—SE— ottt kPt 70 Uo0 o0
VA_SB L 4.29 2.85 66
Hb g(Hb)y100mL 9.10
DLCOcSB  mmol/(min*kPa) 7.54 3.25 43

KCOc_SB mmol/{min*kPa*L) 1.70 1.14 687



OLGU-3 ROMATOLOJIK BELIRTECLER NEGATIF

ANTI NUKLEER ANTIKOR (ANA)

NEGATIF

Referans Deger. OU N

véntem: 1IF (Indirekt Immin Floresan)
Caligilan doku: HEp - 2 , Maymun Karacigeri
Baslangig dilusyonu: 1:100

zayif pozitif:  1:100

+:> 1:100 - <1:320
+ >= 1:320 - <1:1000
+++: >= 1:1000 - <1:320
ANTI DS DNA NEGATIF O Negatif : <100
Pozitif : =100
Anti-SM NEGATIF 1 Negatif : 0 - 12
Pozitif : > 12
Anti-SSA NEGATIF 1
Anti-SSB NEGATIF 2
Anti-Scl NEGATIF 5
Anti-Jo1 NEGATIF 4
Anti-SM-RNP NEGATIF O
Nukleosom NEGATIF 1
Anti-ribozomal NEGATIF 2
Cenp NEGATIF 2
Anti Histon Antikor NEGATIF 2
Anti-Ro52 NEGATIF 2
Tibbi Laboratuvar Yorum :
Aciklama
Referans
Arahg: / Karar
Tetkik Ad Sonug¢ Durum Birim Simiry Onceki Sonugla
ANTI PR3 <2 SONUC_YOK RU/mL 0-20
i- <
Anti-MPO 2 SONUC_YOK uU/mL 0-20

ANTI NOTROFIL SITOPLAZMIK ANTIF NEGATIF

Referans Deger: <1/10 Negatif

Yéntem: IIF (Indirekt Immun Floresan)
Calisilan doku: Etanol ile fiske granulositlet
formalin ile fiske granulositler, Hep-2
Baslangic dilisyonu: 1:10

zayif pozitif: 1:10

& > 1:10 - <1:



UiP paterni

Muhtemel UIP paterni | Belirsiz UiP paterni CT bulgularn Alternatif
taniy1 diustindiiriiyor

JIP histolojisi ile uyum
eviyesi

Jagihm

_T bulgulari

%90

*Subplevral ve bazal
dominant

*Sikhkla heterojen
(fibrozisin arasinda
normal akciger alanlari)
*Bazen diffliz

*Belki asimetrik olabilir

*Traksiyon
bronsektazisi/bronsiolektaz
i ile birlikte veya birlikte
olmadan balpetegi
*Interlobuler septalarda
irreguler kalinlagsma
*Siklikla retikiler patern ile
siperpoze, hafif buzlu cam
*Belki pulmoner
osifikasyon olabilir

%70-89 %51-69 <%50

*Subplevral ve bazal *Subplevral baskinlk *Subplevral korunma ile
dominant olmadan diffiiz dagillm  peribronkovaskiler
*Siklhikla heterojen baskin (NSIP diisiin)
(retikilasyon ve *Perilenfatik baskin
traksiyon bronsetazisi/ (sarkoidoz diislin)
bronsiolektazisi arasinda *Ust ve Orta akciger
normal akciger alanlari) tutulumu (fibrotik HSP,

KDH-IAH, sarkoidoz)
*Subplevral korunma
(NSIP, sigara iliskili IAH)

*Traksiyon *Akciger fibrozisinin CT ~ *Akciger bulgulan

. . . .- . -Kistler (LAM, PLHHXx, LIP, DIP)
bronsektazisi/bronsiolek bulgulari spesifik bir ‘Mozaik atenuasyon veya dic-
tazi ile birlikte retikiler  etyolojiyi yogunluk bulgusu (HSP)

il . -Buzlu cam baskin (HSP, sigara iliskili,
patern usunaurmuyor ilag, fibrozisin akut alevlenmesi)
*Belki hafif buzlu cam -Bol sentrilobuler nodiiller (HSP veya
* sigara iliskili)
Subpelvral korunmanin ‘Nodiiller (Sarkoidoz)
olmamasi -Konsolidasyon (Organize pnémoni
Vvs)

*Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)



. IPF tanisindan siiphe ]
iPF C

Tani Algoritmasi Y
[ Potansiyel nedenl/iliskili hastalik ]

Hayir

A

/

Evet

Hayir

HRCT paterni (HRCT dahil)

Spesifik taninin dogrulanmasi

Evet

UIP ya da olasi UIP* UIP agisindan belirsiz veya
alternatif tani

[ IPF ] C Alternatif tani




IPF TEDAVI ALGORITMASI

Therapeutic algorithm of IPF

v v

v

[ Pirfenidone ] | Nintedanib

J [ Clinical trials ]

I I

Worsening

l

Stabilization or improvement
L FVC<10% and 1 DLog<15%

[ Continue treatment ]

1 FVC>10% and/or | DL ;>15%
Clinical-radiological decline

v

( Worsening )
|

[ Lung transplantation ]

Fig. 1. IPF pharmacological treatment algorithm. FVC: forced vital capacity; DLco: carbon monoxide diffusing capacity.



Zaman

IPF Tanisi -

-

TEDAVIDE DIKKATE
ALINMASI GEREKENLER

ilag
* Nintedanib
e Pirfenidon

llag disi

* Oksijen destegi

(hasta hipoksemikse)

* Pulmoner rehabilitasyon

Komorbiditeler

* Pulmoner hipertansiyon
» Gastrodzofageal refll

* Obstruktif uyku apnesi
» Akciger kanseri

Semptom kontrolii
* Palyatif bakim

\

Hastada mortalite riski yliksekse,
tani aninda akciger nakli
acisindan degerlendirilir

/ PROGRESYON TAKIBI

4-6 ayda bir veya klinik olarak
endike oldugunda daha kisa
araliklarla solunum fonksiyon testi
ve 6 dakika yiiriime testi
dusunulur

Klinik kotilesme sUphesi veya
akciger kanseri riski varliginda yilda
bir HRCT ¢ekilmesi disunultr

Akut alevlenme endisesi varliginda
HRCT cekilmesi dusunilir

Pulmoner emboli agisindan klinik
endise varsa, pulmoner BT
anjiyografi dusunular

AKUT ALEVLENMELER
Kortikosteroidler

iPF PROGRESYONUNA BAGLI
SOLUNUM YETMEZLIGi
Solunum yetmezligi olan hastalarin
blyUk bélimuinde mekanik
ventilasyon énerilmemektedir

~

Akciger nakli
agisindan
degerlendirilir ve
listeye alinir

Palyatif bakim

)

J




HANGI| OLGULADA ANTIFIBROTIK TEDAVI?

* FVC > %50, DLCO = %30 olan hafif ve orta duzeydeki olgular
* HRCT ve/veya akciger biyopsisi ile (OIP) IPF tanisi konmus

* Bag dokusu belirtecleri negatif



IPF DE IZLEM

Wi Hastalar her 12 ayda bir FVC'de 2%10 disme
et yeniden olmadigi her raporda
fnanene degerlendirilmelidir. belirtilmelidir.
FVC degerinde >2%10 disme llaclardan birine yanitsizlik
O olmasi ilaca yanitsizlik E veya intolerans gelismisse
(M olarak kabul edilir ve tedavi = ilaclar arasinda gecis

sonlandirilir. yapilabilir.



® 69 yas, erkek hasta
* Sikayeti: nefes darligi, oksiiriik, hiriltili solunum,balgam

* Emekli, makam soforliigi
o Aktif smoker, 50 pk/yil
* Ozgecmis: ASKH, 1,5 yi1l dnce MI

Panik atak, astim

e Kullandig: ilaclar: plavix 75, coraspin 100, beloc th, atacand tb, cipralex tb,
IKS/LABA



Olgu 4 Oykii

o 1k basvuru 19.11.2018, 4 ay dnce MI gecirip, anjio yapilan
hastaya medikal tx baslaniyor.

 D1s merkezde cekilen BT de IAH raporlanmasi iizerine
basvuruyor.

* Sa02:9%96 Clubbing yok

* Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince raller



Olgu 4-PAAC










Toraks HRCT rapor

Trakea ve her iki ana brons dogaldir.

Her iki akcigerde paraseptal amfizem alanlari, sepatl kalinlasmalar ve yer yer balpetegi
goriiniimlerinin olusturdugu interstisyel akciger hastaligi ile uyumlu bulgular
meveuttur. Alt loblarda tubuler bronsektaziler mevcuttur.

Tetkik mediastene yonelik yapilmanmis olmak ile birlikte kalp kontur, bilyliklig,
mediastinal ana vaskiiler yapilar normaldir.



Romatoloji negatif

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



Toraks HRCT rapor

Diffusion SB
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Tani: DIP

* Konsey karar:
Sigara iliskili IAH
Deskuamatif Interstisyel Pnémoni (DIP) diisiiniildii.

Oneri:
Sigaranin birakilmasi
Klinik, radyolojik fonksiyonel takip



v

A 4

v

”

lIPs

Autoimmune ILDs

Hypersensitivity
pneumonitis

Sarcoidosis#

Other ILDs

Idiopathic pulmonary
fibrosis

Idiopathic nonspecific

Respiratory
bronchiolitis-interstitial
lung disease

interstitial pneumonia |

3

L

Interstitial
pneumonia with
autoimmune
featurest

Desquamative
interstitial pneumonia

Idiopathic lymphoid

pneumonia

Acute interstitial
pneumonia

P interstitial
pneumonia
/ Idiopathic
» pleuroparenchymal
’ fibroelastosis
N Unclassifiable IIPs

Rheumatoid arthritis
ILD

Sjogren’s syndrome

ILD

Systemic lupus
erythematous ILD

Polymyositis and
dermatomyositis ILD

Mixed connective
tissue disease ILD

Systemic sclerosis
ILD

Other connective
tissue disease |LDs

¢ Lymphangioleiomyomatosis

* Langerhans’ cell histiocytosis

¢ Drug-associated ILD

¢ |[LDs related to other occupational

exposures*

» Vasculitis/granulomatosis ILDs
¢ Other rare ILDs



Sigara lliskili IAH: RBILD- DIP

Respiratuar bronsiyolit (RB-ILD)
Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler nodiiller
Hafif mozaik perfiizyon/hava hapsi
Santral ve st lob dagilimi

Deskuamatif interstisyel pnémoni (DIP)
Buzlu cam opasitesi
Hava dansitesinde fokal lusensiler (kistler veya amfizem)
Subplevral ve bazal dagilim



DIP Tedavisi

® Sigaranin birakilmasi
» Kortikosteroid tedavi
* Prognozu diger IAH larindan daha 1yi






Kontrol BT raporu

Istem Kabul Tarihi  : 24.05.2022 [N Doktor |

Tetkik Adi : BT, Akeiger, vilksek rezolusyonlu
HRCT

Trakea, karina ile ana bronslar ve dallari agiktir

Interstisyel akciger hastahg: ile uyumlu bulgular 2019 yilindan beri benzer sekilde sebat etmektedir.
Ancak sag ust lob posteriorda yaklagik 3x1.5 cm boyutunda yeni gelisen diizensiz sinirlh nodiler
dansite dikkati gekmektedir. Malignite tetkik 6nerilir.

Tetkik mediastene yonelik olmayip izlenebildigi kadariyla belirgin patoloji mevcut degildir



EBUS patoloji: Adenokarsinom

MAKROSKOPI

2R 0.2- 0.3 cm¢apta 2 adet doku pargas!. T1K
4R Topluca 1 x 1 x 0,4 cm boyutlarda doku pargalarn. T1K
2 blok+6 lam

IMMUNOHISTOKIMYA

— +) Pozitif
Napsin A (+) Pozitif
-:: ) \p]aln

£ Negatif

FROZEN TANI

A= ~ - -~ -
alignite izlenme:

i vigaling

s |
-
4R) Malian tumér inf trasyonu

PATOLOJIK TANISI

BOLGESEL LENF NODLARI, BIOPSILER
2R) REAKTIF DEGISIKLIKLER

4R) ADENOKARSINOM INFILTRASYONU
o

quda mevcut sitomorfolojik ve IHK bulgular primer akciger adenokarsinom infiltrasyonunu desteklemektedir




Tesekkurler...

www.asyod.org

» AKCIGER SAGLIGI VE YOGUN BAKIM DERNEG!
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