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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



Başvuru Toraks HRCT



Soru 2: Kistik akciğer hastalıklarından ayırıcı tanıda 
ön planda hangisini düşünürsünüz? 

• 1) Lenfanjioleimyomatozis (LAM)

• 2) Lenfositik interstisyel pnömoni  (LİP) 

• 3) Birt-Hogg-Dube sendromu (BHDS)

• 4) Amiloidoz

• 5) Pulmoner langerhans hücreli histiositoz (PLCH) 



Başvuru Toraks BT



SFT-DLCO



Abdomen USG: normal 

Romatolojik belirteçler negatif

Nöroloji : 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: %78

             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.

• Hasta cerrahiyi kabul etmedi



Bir yıl sonra; BT



Bir yıl sonra; BT



Kistik Akciğer Hastalıkları Ayırıcı Tanı



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz

Genç 
yetişkinlerde,

 20-40 yaş

Kadınlarda ve 
erkeklerde 

görülür.

Sigara içenlerde 
ya da içmiş 

olanlarda görülür.

Aile öyküsü 
beklenmez



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz, 
Extrapulmoner manifestasyonlar

PLCH hastalarının 
%20’sinde 

görülür

Kistik kemik 
lezyonları (%7)

Diabetes 
insipitus (%8)

Cilt lezyonları 
(papul,egzema) 

Jeneralize LAP 



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz; 
Radyoloji



Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositoz; 
Tedavi

Sigaranın bırakılması

Steroid ve sitotoksik tedaviler

2-chlorodeoxyadenosine (Cladribine)

Vinblastin ve steroid tedavisi

Radyoterapi

AC transplantasyonu



Olgu 2

• 64 yaşında erkek hasta 

• Şikayeti: Nefes darlığı

• 30 paket/yıl sigara, 20  yıldır exsmoker

• Şoförlük yapmış, emekli

• Bilinen maruziyet yok



Olgu 2 özellikleri

• Ek hastalık: KOAH

• Kullandığı ilaçlar: İKS/LABA ve LAMA 

• Ailede akciğer hastalığı solunum yetmezliği öyküsü yok

• Fizik muayenesi: clubbing yok

     oskultasyonunda bilateral akciğer bazallerinde  velcro ralleri

• SaO2% : 95



Toraks BT



Olgu 2- SFT-DLCO



Olgu 2- Romatoloji

•      Reyno fenomeni pozitif

•      Anti scl 70 pozitif

•     Romatoloji konsültasyonu: 

         Sistemik skleroz

•     Tedavi başlanıyor

          Mikofenolat mofetil 500



Romatoloji takip

• Mikofenolat fenolat tedavisine rağmen progresyon

• Steroid ve siklofosfamid tedavisine geçiş



2 yıl sonra; Toraks BT



2022- SFT-DLCO



2022- takip

• Steroid ve siklofosfamid tedavisine rağmen

• Nefes darlığında artış

• Radyolojik progresyon

• Fonksiyonel kayıp



2022- ATS REHBERİ



Soru 4: Progresif pulmoner fibrozis tanımı için hangisi 
doğrudur?

• 1) İdiyopatik pulmoner fibrozis hastaları için kullanılır.

• 2) Radyolojik olarak  yeni eklenen veya artış gösteren retikülasyon, traksiyon 
bronşektazileri  veya balpeteği beklenir.

• 3) Klinik, radyolojik ve fonksiyonel kriterlerden birinde progresyon olması yeterlidir.

• 4) Son 6 aylık takipte DLCO da % 5 den az düşme beklenir.

• 5) Hastaların 3 aylık takibi gereklidir.

•  



2022- ATS REHBERİ



PROGRESİF PULMONER FİBROZİS



PF-İLD ‘den  PPF’ e



İPF dışı Progresif Seyreden İAH



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



PPF TEDAVİ



OLGU-3

• 70 yaşında, erkek hasta

• Şikayeti: kuru öksürük ve efor dispnesi 

    (3 yıldır)

•  Mesleği: emekli (nakliyecilik yapmış)

• 80 pk/yıl sigara , 2 aydır sigarayı bırakmış 

• Bilinen maruziyet öyküsü yok



OLGU-3 Ek hastalıklar

• Ek hastalıkları:

   ASKH: 40 gün önce MI  sonrası balon anjioplasti ve  stent   

• Astım: 3 yıldır

• Kullandığı ilaçlar: 

• 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 alanlarında 
velcro raller

• +/+ pretibial ödem 



OLGU-3 PA Grafi



OLGU-3 TORAKS HRCT 2023



OLGU-3 BİR YIL ÖNCEKİ TORAKS BT (2022)



RADYOLOJİK KARŞILAŞTIRMA 2022-2023



OLGU-3 SFT-DLCO



OLGU-3 ROMATOLOJİK BELİRTEÇLER NEGATİF



UİP paterni Muhtemel UİP paterni Belirsiz UİP paterni CT bulguları Alternatif 
tanıyı düşündürüyor

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 bronşetazisi/ 
bronşiolektazisi arasında 
normal akciğer alanları)

*Subplevral baskınlık 
olmadan diffüz dağılım

*Subplevral korunma ile 
peribronkovasküler 
baskın (NSİP düşün)
*Perilenfatik baskın 
(sarkoidoz düşün)
*Üst ve Orta akciğer 
tutulumu (fibrotik HSP, 
KDH-İAH, sarkoidoz)
*Subplevral korunma 
(NSİP, sigara ilişkili İAH)

CT bulguları *Traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolektaz
i ile birlikte veya birlikte 
olmadan balpeteği
*İnterlobuler septalarda 
irregüler kalınlaşma
*Sıklıkla retiküler patern ile 
süperpoze, hafif buzlu cam
*Belki pulmoner 
osifikasyon olabilir

*Traksiyon 
bronşektazisi/bronşiolek
tazi ile birlikte retiküler 
patern
*Belki hafif buzlu cam
*Subpelvral korunmanın 
olmaması

*Akciğer fibrozisinin CT 
bulguları spesifik bir 
etyolojiyi 
düşündürmüyor

*Akciğer bulguları
-Kistler (LAM, PLHHx, LIP, DIP)
-Mozaik atenuasyon veya üç-
yoğunluk bulgusu (HSP)
-Buzlu cam baskın (HSP, sigara ilişkili, 
ilaç, fibrozisin akut alevlenmesi)
-Bol sentrilobuler nodüller (HSP veya 
sigara ilişkili)
-Nodüller (Sarkoidoz)
-Konsolidasyon (Organize pnömoni 
vs)
*Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)
-Dilate özefagus (KDH)



İPF tanısından şüphe

Potansiyel neden/ilişkili hastalık

Hayır Evet

Hayır

HRCT paterni
Spesifik tanının doğrulanması 

(HRCT dahil)

BAL† ± TBLC‡ SLB‡

MDD

IPF

UIP ya da olası UIP*

İPF 

Tanı Algoritması

Evet

UIP açısından belirsiz veya 

alternatif tanı

MDD

Alternatif tanı



İPF TEDAVİ ALGORİTMASI



Güncel 2022 İPF 

Tedavi Algoritması

Zaman

TEDAVİDE DİKKATE

ALINMASI GEREKENLER

İlaç

• Nintedanib

• Pirfenidon

İlaç dışı

• Oksijen desteği 

(hasta hipoksemikse)

• Pulmoner rehabilitasyon

Komorbiditeler

• Pulmoner hipertansiyon

• Gastroözofageal reflü

• Obstrüktif uyku apnesi

• Akciğer kanseri

Semptom kontrolü

• Palyatif bakım

Hastada mortalite riski yüksekse, 

tanı anında akciğer nakli 

açısından değerlendirilir

PROGRESYON TAKİBİ

4-6 ayda bir veya klinik olarak 

endike olduğunda daha kısa 

aralıklarla solunum fonksiyon testi 

ve 6 dakika yürüme testi 

düşünülür

Klinik kötüleşme şüphesi veya 

akciğer kanseri riski varlığında yılda 

bir HRCT çekilmesi düşünülür

Akut alevlenme endişesi varlığında 

HRCT çekilmesi düşünülür

Pulmoner emboli açısından klinik 

endişe varsa, pulmoner BT 

anjiyografi düşünülür

AKUT ALEVLENMELER

Kortikosteroidler

İPF PROGRESYONUNA BAĞLI 

SOLUNUM YETMEZLİĞİ

Solunum yetmezliği olan hastaların 

büyük bölümünde mekanik 

ventilasyon önerilmemektedir

Akciğer nakli 

açısından 

değerlendirilir ve 

listeye alınır

Palyatif bakım

İPF Tanısı



HANGİ OLGULADA ANTİFİBROTİK TEDAVİ?

• FVC ≥ %50, DLCO ≥ %30 olan hafif ve orta düzeydeki olgular

• HRCT ve/veya akciğer biyopsisi ile (OİP) İPF tanısı konmuş

• Bağ dokusu belirteçleri negatif



İPF DE İZLEM

Hastalar her 12 ayda bir 
yeniden 
değerlendirilmelidir. 

FVC’de ≥%10 düşme 
olmadığı her raporda 
belirtilmelidir. 

FVC değerinde ≥%10 düşme 
olması ilaca yanıtsızlık 
olarak kabul edilir ve tedavi 
sonlandırılır. 

İlaçlardan birine yanıtsızlık 
veya intolerans gelişmişse 
ilaçlar arasında geçiş 
yapılabilir.



Olgu-4

 69 yaş, erkek hasta

 Şikayeti: nefes darlığı, öksürük, hırıltılı solunum,balgam

 Emekli, makam şoförlüğü

 Aktif smoker, 50 pk/yıl

 Özgeçmiş: ASKH, 1,5 yıl önce MI

                       Panik atak, astım

 Kullandığı ilaçlar: plavix 75, coraspin 100, beloc tb, atacand tb, cipralex tb, 

IKS/LABA



Olgu 4 Öykü

 İlk başvuru 19.11.2018, 4 ay önce MI geçirip, anjio yapılan 

hastaya medikal tx başlanıyor. 

 Dış merkezde çekilen BT de İAH raporlanması üzerine 

başvuruyor. 

 SaO2:%96  Clubbing yok

 Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince raller 



Olgu 4-PAAC







Toraks HRCT rapor



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



Tanı: DİP

 Konsey kararı:

Sigara ilişkili İAH 

Deskuamatif İnterstisyel Pnömoni (DİP) düşünüldü.

 

Öneri: 

Sigaranın bırakılması 

Klinik, radyolojik fonksiyonel takip 



              İAH SINIFLAMA



Sigara İlişkili İAH: RBİLD- DİP 

Respiratuar bronşiyolit (RB-İLD) 

 Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler nodüller

 Hafif mozaik perfüzyon/hava hapsi

 Santral ve üst lob dağılımı

Deskuamatif interstisyel pnömoni (DİP)

 Buzlu cam opasitesi

 Hava dansitesinde fokal lusensiler  (kistler veya amfizem)

 Subplevral ve bazal dağılım



   DİP Tedavisi

   

 Sigaranın bırakılması

 Kortikosteroid tedavi

 Prognozu diğer IAH larından daha iyi





 Kontrol BT raporu



EBUS patoloji: Adenokarsinom
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