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Olgu-1
▪ 70 yaş, erkek hasta. 

▪ 1 yıldır kuru öksürük, efor dispnesi,

▪ Şoför, sigara  yok, maruziyeti yok. 

▪ Bibaziler velcro ralleri , clubbing yok.

▪ SpO2: %95. 

▪ Rutin hemogram ve biyokimya olağan.

▪ Romatolojik biyobelirteçler negatif.

▪ FVC: %90, DLCO: %61



Olgu-1: Toraks BT
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• Kesin UIP 

• IPF olarak değerlendirildi

• Antifibrotik tedavi başlandı

• Aşılama

• Pulmoner rehabilitasyon programına alındı  



UIP(usual interstitial pneumonia) yapan 
nedenler:
1.İPF

2.Fibrotik HP

3.RA

4.Sistemik sklerozis

5.Diğer BDH

6.Sarkoidoz

7.İlaçlar (amiodaron vb.)

8.Asbestozis

9.Enfeksiyonlar



Olgu-2
50 yaş, kadın hasta, ev 

hanımı

Nefes darlığı, kuru öksürük, 

yutma güçlüğü, halsizlik.

5 yıldır romatoloji tarafından 

sistemik sklerozis- 

interstisiyel akciğer 

hastalığı ( SSc-İAH) tanısı 

ile takipte.

Sigara: 3 pkt yılı ,

ex-smoker , 

Siklofosfamid, metilprednizol

on ve ASA kullanıyor



Olgu-2

• Solunum sesleri: Bibaziler raller

• Sklerodaktili, yutma güçlüğü, raynaud fenomeni

•SPO2:%91

•FVC: % 64, DLCO: % 60

•ANA pozitif,

•Anti-Scl 70+++

•RF:66



Olgu-2: Toraks HRCT 



Sistemik sklerozis:

• Etiyolojisi bilinmeyen heterojen hastalık

• Endotel ve fibroblast disfonksiyonu sonucu küçük damar hasarı, 
artmış kollajen üretimi ve fibrozis ile karakterize

• Sistemik sklerozda akciğer tutulumu hastalığın erken dönemlerinde 
başlamakta olup mortalite ve morbiditenin en önemli nedenidir

• İAH ve pulmoner arteriyal hipertansiyon en sık akciğer tutulum tipleri 
ve en sık ölüm sebebidir



Sistemik sklerozis:

• En sık YRBT bulgusu nonspesifik interstisyel pnömoni (NSİP)paterni

• UIP paterni ise hastaların 1/3’ünde görülebilir

• SSc-İAH gelişen hastalara immunsupresif tedaviye ilave antifibrotik- 
nintedanib tedavisi başlanır 





Olgu-3
• 48 yaş, erkek hasta

• 1 yıldır nefes darlığı , öksürük, 
göğüs ağrısı, balgam.

• 90 paket yılı, 8 aydır kullanmıyor

• Zeytin fabrikasında çalışıyor 
(Asetik asit, laktik asit ve kostik 
maruziyeti var)

• 10 yıldır evde kuş besliyor

• Dispneik, taşipneik, SpO2: %85

• Bibaziler velcro ralleri



Olgu-3

• Rutin hemogram ve biyokimya olağan

• *CRP: 67, Romatolojik biyobelirteçler negatif

• *PO2:52 mmHg

• FVC: %45 

• FEV1: %50

• FEV1/FVC: % 86

• TLCO :%16

• BAL: Alveoler makrofaj:%75, lenfosit: %13, nötrofil: %12



Olgu-3: İlk başvuru Toraks BT







• Mesleki maruziyetin, kuş besleyiciliğinin ve radyolojik bulguların 
uyumlu olması nedeniyle olgu  fibrotik hipersensivite pnömonisi 
olarak değerlendirildi

• Tekrar 0,5 mg/kg metil prednizolon başlandı.



Olgu-3

• Hipersensivite pnömonisi tanısı ile 1 yıl kortikosteroid tedavisi aldı.

• Yanıtsızlık nedeniyle tedaviye mikofenolat mofetil eklendi.



Olgu-3

18 ay sonra Toraks BT



• Fibrotik hipersensivite pnömonisi, progresif   pulmoner fibrozis olarak 
değerlendirildi. 

• Tedaviye nintedanib (2x1, PO) eklendi. 



Radyolojik olarak pulmoner fibrozis kanıtı bulunan, İPF dışında etiyolojisi bilinen veya bilinmeyen interstisyel 
akciğer hastalığı mevcut olan bir hastada, PPF (progresif pulmoner fibrozis), alternatif bir açıklama olmaksızın son 
1 yıl içinde aşağıdaki üç kriterden en az ikisinin gerçekleşmesi olarak tanımlanmaktadır*:

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 (Hemoglobin açısından düzeltilmiş) ≥%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

2022 ATS/ERS Kılavuzuna göre Progresif Pulmoner Fibrozis Tanımı

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2022;205:e18–47



PPF saptanan ILD'li hastaların oranının, uluslararası komitenin konsensüsüne göre aşağıdaki gibi olduğu tahmin 
edilmiştir

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2022;205:e18–47

• Taralı alanlar, uzman

görüşüne dayalı olarak PPF 

ortaya çıkan hastaların

tahmini oranını temsil

etmektedir

• Bu tahminleri destekleyen

veriler mevcut değildir
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Progresif pulmoner fibrozisli hastalar IPF hastalarına benzer bir seyir göstermektedir

Brown KK et al. Eur Respir J 2020;55:2000085. 

INPULSIS ve INBUILD çalışmalarının plasebo kollarında 
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Olgu-4
43 yaş, kadın hasta, ev hanımı.

8 yıldır öksürük, efor dispnesi. 
Sigara 25 paket yılı, ex-smoker. 
Çevresel maruziyeti yok.  

SpO2:%96.  Solunum sesleri 
normal. 

Hemogram ve rutin biyokimya 
normal, romatolojik 
biyobelirteçler ve HIV negatif.

FVC. % 80, FEV1: % 69, 
FEV1/FVC :74 TLCO .% 32.



Olgu-4: Toraks BT



Olgu-4

• BAL’da %90 alveoler makrofaj, %2 lenfosit,%3 eozinofil, %5 nötrofil 
lökosit, CD1a >%5, S-100 pozitif.

• Pulmoner langerhans hücreli histiositozis olarak değerlendirildi.

Extra organ tutulumu saptanmadı.

Sigarayı bırakması istendi 3-6 aylık takip önerildi.



Olgu-4: PA akciğer grafileri

Başlangıçta 6 yıl sonra



Olgu-4: 6 yıl sonra 



• Hasta takiplere gelmedi

• 6 yıl sonra dış merkeze başvurmuş. E-nabız bilgilerinden 
hastada  solunum yetmezliği geliştiği öğrenildi.



Pulmoner langerhans hücreli histiositozis

*Difuz parankimal akciğer hastalıklarının %3-5’ini oluşturur

*%90’dan fazlası smoker veya ex-smoker

*20-40’lı yaşlarda sık

*İnflamasyon (alveoler makrofaj, eozinofil,nötrofil velenfosit içerir) 
bronşiyol duvarı ve akciğer parankiminde yıkıma neden olur

*Extrapulmoner tutulum %20

--Kemikte kistik lezyonlar

--Hipotalamus tutulumuna bağlı diyabetes insipidus



Pulmoner langerhans hücreli histiositoziste tedavi

• Sigaranın bıraktırılması

• Progresif ve semptomatik PLHH’de:

Kortikosteroidler (nodüler formda): 0.25-0.50 mg/kg/gün

Cladribin (kistik formda )

Cytarabine

Vinblastin (pediatrik LHH’de)



Copyrights apply



Olgu-5
32 yaş , kadın hasta,

3 gündür göğüs ağrısı, ani 
başlayan nefes darlığı 
yakınmaları ile acil servise 
başvurmuş.  Pnömotoraks 
saptanan hastaya KSAD 
uygulanmış. 

Non-smoker, çevresel 
maruziyeti yok

Soygeçmişinde özellik yok.

Solunum sesleri sağda 
alınmıyor. 

Rutin hemogram ve biyokimya  
olağan, romatolojik 
biyobelirteçler ve HIV negatif.

 



Olgu-5: Toraks BT



Olgu-5: •  LENFANGİOLEİOMYOMATOZİS; SAĞ ÜST ve ORTA 

LOB WEDGE REZEKSİYON MATERYALLERİ

•  NONSPESİFİK PLÖRİT; PARİETAL PLEVRA, BİYOPSİ 
MATERYALİ

•  EPİKRİZ:

•  Üst ve orta lobdan alınan örneklerde; alveoler 
alanda kistik dilatasyon oluşturan yapılar ve kistik 
yapıların duvarında iğsi nukleuslu hücre 
popülasyonu izlenmektedir. Bu hücrelerde İHK ile 
SMA, ER, PR ve HMB45 pozitif, EMA negatif 
saptanmıştır.

Konsey kararı ile 
hastaya VATS ile 
cerrahi biyopsi 
yapıldı



Lenfanjiyoleyomyomatozis

• Çoğunlukla genç kadınları etkileyen nadir bir multisistem hastalık

• Düşük grade’li, metastaz yapan bir neoplazm

• Akciğer parankiminin anormal düz kas benzeri hücrelerle infiltrasyonuyla karakterizedir 

• tüberoz skleroz kompleksi (TSC) genlerinde mutasyonlar

• Kistler uniform

• %50  hastada anjiyomyolipomabirlikteliği

-İzole LAM

-Tuberoskleros ile birlikte (TSC-LAM)

1/3 olguda pnömotoraks

¼ olguda plörezi

%10-30 olguda şilöz plevral sıvı veya assit 



Tedavide:

-Semptomatik 

-rapamisinin  mekanistik target hedefi (mTOR) inhibitörleri= 

Sirolimus

everolimus





Approach to the diagnosis of cystic lung disease



Approach to the diagnosis of cystic lung disease
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