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Bir cok romatizmal hastalik akcigerleri tutabilir:
Romatoid artrit (RA): %19-67,

Sjégren sendromu

Sistemik skleroz, skleroderma (SSc): %19-85
Sistemik lupus eritematozis (SLE)
Dermatomiyozit/polimiyozit (DM/PM): %23-38
Ankilozan spondilit

Behcet sendromu

Ailesel Akdeniz Atesi
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Romatolojik hastaliklar solunum sistemi ile ilgili su dokulari tutabilir:

1-Akciger dokusunu
2-Hava yollarini (bronslari)
3-Akciger damarlarini
4-Akciger zarlarini (plevra)
5-Solunum kaslarini
6-Gogus duvarini



* Plevral hastaliklar: Effizyon, ploritik agri

* Hava yollarini; tst ve alt hava yolu hastaliklari, tikayici hava yollari
hastaliklari

* Akciger dokusu; interstisyal AC hastaligi (IAH)

 Damarsal hastaliklar: Tromboembolik hastaliklar, Pulmoner arteryal
hipertansiyon (PAH), alveolar hemoraji, vaskulit

e Aspirasyon pnomonisi/pneumonia
* Pulmoner infeksiyonlar



Plevral hastaliklar

* Plorezi

* Ploral kalinlasma

* Plevral effizyon
* Yan agri
* Dispne

RA ve SLE ‘un baslangic Akciger belirtilerinde plevral hastalik yaygindir.



Plevral hastaliklar/ Romatoid Artrit (RA)

Plevral effliizyon;
 Klinik olarak %3-5, otopsilerde %35-70’in Ustlinde
Eksudatif, steril
Monosit hakim hicre artisi
LDH ylksek
Glikoz disuk
PH yuksek



Plevral hastaliklar/Sistemik Lupus
eritematozus (SLE)

Plevral efflizyon SLE’nin klasifikasyon kriterlerinden biridir.
%5-10 hastada ilk bulgudur

Plevral efflizyon;
* bilateral veya unilateral
Klinik olarak %50, otopsilerde %90 tzerindedir
Eksudatif
PNL/lenfosit hakim hice artisi
glikoz normal veya distk
o ANA titresi 1/160 Uizerindedir



Plevral hastaliklar

Ailesel Akdeniz Atesi (AAA)

 plevral inflamasyon; atesle beraber ploritik gogls agrisi atagi olarak prezente
olabilir

» Diger ataklar gibi 1-4 gliin arasi devam edetr.



Havayolu hastaliklari (Romatoid artrit)

* Krikoaritenoid eklemin artriti
Ust havayolu tutulumunun en yaygin seklidir
Ses kisikligi, ses bozuklugu, tst hava yollari obstruksiyonu

* Bronsektazi ve bronsiolitis

Tekrarlayan oksuruk, balgam olusumu ve solunum yolu infeksiyonlari

RA da semptomatik bronsektazi prevalansi %2.7 , HRCT ile hastalarin %30 da BE var
Yiksek hastalik aktivitesi ve otoantikor pozitifligi ile iliskilidir.

BE varligl normal popuilasyona gore mortaliteyi 7 kat artirir.

Havayolu hastaliklari RA tanisi oncesinde olabilir.
Bronsektazilis olan RA |1 hastalar daha c¢ok sigara icmeyenlerdir.



Havayolu hastaliklari
Primer Sjogren Sendromu (pSS)

Kicuk havayollari hastaligi en yaygin AC tutulumudur.
Bronsektazi, Bronsiolit ve hiperreaktif havayolu hastaligi
Bronsektazi

* inferior lob tutulumu yaygindir, %10’nun Gsttndedir

* lleri yasta olanlarda daha yaygindir, hiatal herni sikhg yiksek

* Anti Ro/SSA disik, diz kas antikorlari yiiksek
* Solunum yolu infeksiyonlari ve pnémoni artmis

Hiperreaktif havayolu hastaligi
Kronik obstruktif Akciger hastaligi



Interstisyel Akciger hastaligi (IAH)

Romatolojik hastalikla iliskili AC tutulum tipleri arasinda en yaygin olani
interstisyel AC hastaligidir

Interstisyel Akciger hastaligi ile iliskili romatizmal hastaliklarin

histopatolojik siniflandirmasi: (2013'te revize edilmis Amerikan Toracic Society /
European Respiratory Society'nin idiyopatik interstisyel pnéomoni siniflandirmasina gore)

= Olagan interstisyel pnomoni (UIP),

= Nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP),

= Kriptojenik organize pnomoni (COP),

= Diffiiz alveolar hemoraji (DAH) ve digerleri.



Interstisyel Akciger hastaligi (IAH)

 Romatolojik hastaliklarda IAH ‘nin belirgin olan tipleri
= Olagan interstisyel pndmoni (OIP),
= Nonspesifik interstisyel pndmoni (NSIP)

 Romatolojik hastaliga bagli OIP; idyopatik OIP veya idyopatik
pulmoner fibrozisden daha iyi prognoz gosterir.

* Romatolojik hastalik-NSIP ve Romatolojik hastalik-OIP; benzer
prognozlar icerir.



Interstisyel Akciger hastaligi / RA

* RA da klinik olarak belirgin I1AH siklig1 %10, subklinik IAH sikligi ise %60
civarindadir.

* RA’ya bagli IAH RA teshisinden 6nce veya sonraki bir ddnmede ortaya
cikabilir.

* RA da IAH icin risk faktorleri; erkek cinsiyet, sigara, tani zamani ileri
yas ve RF/anti CCP yuksek titresi

* RA-IAH’nIn yarisindan fazlasinda gortlen en belirgin histopatolojik
bulgu OIH dir.



Interstisyel Akciger hastaligi / SLE

Fibrotik lupus pnémoniti

%3-13 arasinda prevalansi vardir
A-Ro pozitifligi ile beraberdir (%81),
Oksurik ve eforla nefes darhgi

En yaygin patolojik patern NSIP



Interstisyel Akciger hastaligi/ Primer sjogren
sendromu (pSS)

pSS’nin en sik gorulen AC bulgusu

Kadinlarda siktir, ortalama baslangic yasi 60

IAH, pSSnin ilk bulgusu olabilir,

Oksuruk ve nefes darligi

Pozitif Anti-Ro (anti-SSA) , yiksek RF, yuksek CRP ve diistik C3
Raynoud ve GIS bulgulari daha fazla

NSIP (%33), OIP (%23:8)

Ayirici tanida Sarkoidoz 6nemlidir



Interstisyel Akciger hastaligi / Sistemik skleroz

Sistemik skleroz (SS) da %90 oraninda IAH bulunur.
Diffuz SS da %53, sinirli SS da %35....1AH.....Radyografi

AC fonksiyon testlerinde azalmanin bircogu, Non-raynoud semptomlari
basladiktan sonraki ilk 3-4 yil icinde gorulir.

Progresyonu gosteren; 1-bazalde disuk FVC
2-Yogun radyografik fibrozis
diger; kardiyak tutulum, erkek cinsiyet, anormal tirnak dibi, sigara,
Anti-topoizomeraz-1 antikor pozitifligi,



En yaygin IAH paterni; Nonspesifik Interstisyel pnémoni (NSIP)

Sentrilobuler fibroazis,
Bronkosentrik dagilim



Interstisyel Akciger Hastaligi /Miyozit

Miyozite bagli IAH prevalansi %23-65

Antiaminoasil tRNA sentetaz antikor sendromunda prevelans %70
IAH, deri ve kas bulgulari ile birlikte, dnce veya sonra gorilebilir

En yaygin histopatolojik bulgu NSIP, bircok histolojik tipin karisimi sik

Klinik seyir degiskendir

e Akut baslangicli huzli ilerleyici form

* Yavas ilerleyen semptomlarla kronik form
* Asemptomatik form




Interstisyel Akciger Hastaligi /Miyozit

* Kronik form ‘ kuru okstruk ve nefes darligi
en yaygin varyant (%50)

* Subklinik veya asemptomatik ‘ Miyozit iliskll IAH’nin %30

* Hizli ilerleyici formda ‘ diffiz alveoler hemoraji
%20 den daha azinda bulunur

ates/ yorgunluk
Amyopatik dermatomiyozitte daha sik



Pulmoner Atrerial Hipertansiyon (PAH)/
Sistemik skleroz (SSc)

PAH tanimi; sag kalp kateterizasyonunda
Ortalama pulmoner arteriyel basin¢ > 25 mmHg
Pulmoner kapiller Wedge basin¢ £ 15 mmHg

Izole PAH
Sol kalp disfonsiyonu sonucundaki PAH
|IAH’a veya hipoksiye sekonder PAH



Pulmoner Atrerial Hipertansiyon (PAH)/
Sistemik skleroz (SSc)

Limitli SSc de daha sik goralar.
CREST sendromlu hastalarin %50’sinden fazlasinda gorulur.
Gec¢ komplikasyondur

Risk faktorleri; erkek cinsiyet, ileri yas, dijital Glserler, telanjektazi varlgi,
CREST sendromu

PAH’1 olan SSc de, PAH’1 olmayan SSc’ye gore mortalite riski artmistir

SSc’‘e bagli PAH, idyopatik PAH veya diger romatolojik hastaliklarin neden
oldugu PAH tan daha kotl prognozludur



Pulmoner Atrerial Hipertansiyon (PAH) / RA

Nadirdir
Klinik bulgular ve prognoz idyopatik PAH’a benzer.
Sekonder PAH, siklikla IAH ‘a baghdir



Pulmoner Atrerial Hipertansiyon (PAH) /SLE

Nadirdir
SLE ile overlap hastaliklarda 6z, sistemik skleoz/MKDH

SLE hastaliginin siresi ve AC disi SLE bulgularinin aktivitesi PAH gelisimi
ile korele degil

A-RNP ve/veya/RF (+)
Patogenezde;
tromboz (Lupus antikoagulanlari ve antifosfolipier yuksek)

Vasospazm (Raynoud send sik)



Difflz Alveoler Hemoraji

SLE’nin nadir ve fetal bir komplikasyonudur

DAH tipik SLE bulgulari olan hastalarda prezente olur

Ani nefes darhgi, 6ksuruk, hemoptizi

Ayirici taniya, infeksiyon, ANCA iliskili vaskulit, TTP ve koagulopatiler



Parenchymal Vascular
Pleural
ILD Alrways PAH DAH
Rheumatoid arthritis ++ - i- - -
Systemic sclerosis - 4= - - +4+ -
Myositis - 4= - - - -
Systemic lupus erythematosus B B it i ++

The signs show relative prevalence of each manifestation (none: -, low: +, medium: ++, and high: +++); ILD: interstitial lung disease; DAH: diffuse alveolar
hemorrhage; PAH: pulmonary arterial hypertension (cited and modified from “Interstitial Lung Disease in Connective Tissue Disorders” by A. Fischer and R.

du Bois. Lancet 2012; 380: £689-98).



Romatoid Noduller (RN)

Romatoid noduller, RA da akciger tutulumu icin spesifik olan tek
bulgudur.

Hastalik stiresi uzun olanlarda ve derialti subkutan6z nodull olan
hastalarda daha siktir

Subplevral / interlobller septa
Asemptomatik/ infeksiyon, hemoptizi/plevral efflizyon

Malignite ile ayirici tani



Ankilozan Spondilit (AS) de Akciger tutulumu

* Akciger parankimi ve gogus kafesi en sik tutulur
 Krikoaritenoid artrit
 Restiriktif solunum bozuklugu

* AS, pulmoner fibrokistik hastaligin en yaygin sebebidir.
* Erkeklerde siktir

* Erken dénemde cogunlukla tek tarafli ve asemptomatik
* |lerleyince kavitelesme, bronsektazi
* Spontan pnomotoraxa sebep olabilir

* Obstruktif uyku apne bozuklugu



Behcet sendromunda Akciger tutulumu

BS da akciger tutulumu siklgi %1-8

 Pulmoner arter anevrizmasi
Erkeklerde sik,
hemoptizi,
ani hiler genisleme, Sag alt lop arterlerde sik

* Arterial and vendz tromboz
Vena kava superiorun trombozu

* Pulmoner infakt
e Tekrarlayan pndmoniler
* Plevral efflizyon



SONUC

 Romatolojik hastaliklar seyrinde Akciger tutulumu mortalite ve
morbidite acisindan cok 6nemlidir

e Akciger tutulumu bazen romatolojik hastaligin ilk bulgusu olabilir.



