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INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARI=
DiFFUZ PARENKIMAL AKCIiGER HASTALIKLARI

Alveoller, alveoler septa, respiratuvar
bronsiyol, damarlar, lenfatikler ve
akciger parankimi etkilenebilmekte.

150-200 kadar farkl histolojik ozelligin
bulundugu, heterojen bir hastalik
grubu.

Degisiklikler gegici veya kalici olabilir.
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SINIFLAMA

[ Intertisyel akciger hastaliklar ]

|
Bilinen nedenlere ‘ Idiyopatik interstisyel Granulomatéz] Digerleri l
bagl hastaliklar pnémoniler (IIP) hastaliklar 9
(ilaclar, mesleksel
maruziyet, romatolojik
hastalik, vb.)
Major liP’ler Nadir [iP’ler Siniflandinlamamis
- IPF - Idiyopatik lenfasitik iiP'ler
— Idiyopatik nonspesifik intertisyal pnémoni
interstisyel pnomoni — Idiyopatik pléroparankimal
— Respiratuar bronsiolit fibroelastoz
enterstisyel akciger hastaligi
— Deskuamatif intertisyel
pnémoni
- Akut intertisyel pnomoni Tiirk Toraks Dernegi idiyopatik Pulmoner Fibrozis (iPF) Tani ve Tedavi Uzlasi Raporu 2018




ANAMNEZ
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Maruziyet
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Radyasyon




SEMPTOMLAR

Progresif dispne

Oksiiriik

Hemoptizi, balgamla karisik
Hinlti, nadir

Gogtis agrisi, sik degil

Akciger disi semptomlar: Kas-iskelet agrisi, halsizlik, yorgunluk,
ates, eklemlerde sislik ve agri, fotosensivite, Reynaud fenomeni,
agiz ve goz kurulugu.



FM

Velcro (selofan) raller

Ronkiis

Squake (insp ronkiis seklinde)

Platipne, Ortodeoksi

ileri ddnemde pulmoner HT, Cor pulmonale

Cilt: Eritema nodosum, lupus pernio, ciltte atrofi, Raynaud fenomeni, malar ras,
norofibromlar, cafe au lait lekeleri, nekroz ve iilserler

Goz: Uveit, sklerit
Artrit, artralji

Periferik LAP, hepatomegali, splenomegali



SFT /DLCO

Tanida, izlemde, hastalik agirligi, prognoz ve
tedavi yanitinin belirlenmesinde

Spirometry

Karakteristik olarak restriktif patern
FVC, TV, DLCO da azalma, normal hava akimi
RV/TLC orani genelde artmis

DLCOQO’da azalma: erken donemde en hassas
yontem




AKCIGER GRAFiSI

Duyarlihgi: %80
Ozgiilligii: %82




| Akciger Dansitesinde Artis

Retikiler Opasiteler

HUZII-I cam OPESIEEIEI’I

onsolidasyon

iPF
NSIP
Kollajen doku hastaliklan

NSIP
Akut interstisyel pnémoni
DIP

copP
Polimiyozit/dermatomiyozit
IAH akut alevlenme

YRBT

Asbestozis RB-IAH Akut interstisyel pnédmoni
llag ile iliskili IAH LiP HSP

COP llaglar

HSP Sarkoidoz

IAH akut alevlenme

Nodiiler lezyonlar

Sentrilobuler Perilenfatik Rastgele
HSP Sarkoidoz Silikozis
RB-IAH Silikozis Kémir iscisi pndomokonyozu
PLHH Kémur isgisi pnémokonyozu | Sarkoidoz

Berilyozis Hematojen metastaz

LiP Miliyer taberkiloz/fungal enf.

I Akciger Dansitesinde Azalma I

Bal petegi Kistik lezyonlar
iPF PLHH
Fibrotik NSIP Lenfanjioleomiyomatozis
llag ile iliskili |AH Lip
Asbestozis DIP
Sarkoidoz (Evre 4) Birt-Hogg-Dubé
Kronik HSP Hafif zincir depo hastaliklan

Kollajen doku hastaliklan




BRONKOSKOPI

BAL, noninvazif-glivenli
Akut eozinofilik pnomoni,
Alveoler hemoraji,
Malignite,

Sarkoidoz,

Hipersensitivite pnomonisi,

Firsatgi enfeksiyonlar.

Flexible bronchoscope
Y,  wedged al the desired location

Synnge
containing
the saline

\

/

Trap collecting
the BAL effluent




BAL Bulgulan

Tani

Eozinofil =%25

Eozinofilik pnémoni

Lenfosit =%25

Sarkoidozis, HSP, ilac reaksiyonu, Kronik berilyum
hastaligl, lenfoproliferatif hastaliklar, lenfositik inters-
tisyel pnémoni, NSIP

Notrofil %50

Akut interstisyel pnémoni, Diffiz alveoler hasar, IPF
akut alevlenme, enfeksiyon

Kanli sivi

Pulmoner hemoraji, Diffliz alveoler hemoraji

YUksek hemosiderin skoru

Diffuz alveoler hemoraji, diffiz alveoler hasar

CD1a+ htcreleri >%4

Pulmoner langerhans hicreli histiyositozis (PLHH)

PAS pozitif, stt gibi BAL sivisi

Pulmoner alveoler proteinozis

Monotipik lenfositoz

Pulmoner lenfomatdz malignite

Skuamoz epitel hiicreleri >%5

Ust hava yolu sekresyonlariyla kontaminasyon

Bronsiyal epitel hlicreleri >%5

Uygunsuz BAL analizi

Malign hicreler

Pulmoner malignite




BiYOPSI

Transbronsial biyopsi: Sarkoidoz, lenfanijitis karsinomatoza,
eozinofilik pnomoni, enfeksiyon, malignite

Cerrahi biyopsi




IDIOPATIK PULMONER FIBROZIS (iPF)

Etyolojisi bilinmeyen, kotii prognozlu, ileri derecede fibroz ile karakterize,
kronik ve ilerleyici bir akciger hastaligi.

Ortalama sagkalim: 3-5 yil

insidans (2007-2009)Tiirkiye’de: 5 /100.000'
Ortalama tani yasi: 66

Erkek baskin

¥4 U sigara igicisi

I. Musellim B, et al. Epidemiology and distribution of interstitial lung diseases in Turkey. Clin Respir ] 2013



TANI

ANA, anti-CCP, RF, rutin
%20’sinde duslik titrede ANA + olabilir

Eger BDH disiindiren klinik bulgular varsa ya da ANA ylksek
titrede pozitif ise ayrintili antikor incelemesi yapilmali.

(mikst BDH igin anti-U1 ribonlkleoprotein antikorlari, Sjogren sendromu igin anti-
SSA ve anti-SSB antikorlari, sistemik lupus eritematozis igin Sm, dsDNA, idiyopatik
inflamatuvar miyopatiler icin anti-Jo- 1, anti-PL7, anti-PL12, sistemik skleroz igin anti-
sentromer, antitopoizomeraz ve anti-U3RNP, vaskiilitler icin ise ANCA’ lar)




UIP Paterni:

Kr. HP
BDH bagli fibrotik iP'ler




BRONKOSKOPI

BAL, tanisal degil. HP’den ayirmada
TBB genelde yeterli degil
Kriyobiyopsi: daha biiylik 6rnek (kanama, px)%3

Altin standart: Cerrahi bx

2. Casoni GL, et al. Transbronchial lung cryobiopsy in the diagnosis of fibrotic interstitial lung diseases. PLoS One 2014
3.Tomassetti S, et al. Bronchoscopic Lung Cryobiopsy Increases Diagnostic Confidence in the Multidisciplinary Diagnosis of Idiopathic

Pulmonary Fibrosis. Am ] Respir Crit Care Med 2016



TEDAVI

ANTIFIBROTIK TEDAVI
Pirfenidon*, FVC 2%50, DLCO 2%30, 2400-2403 mg/gtin
Nintedanib®, 2*%150 mg
KOMPLIKASYON VE KOMORBIDITELERIN TEDAVISI
TRANSPLANTASYON

4. Noble PW, et al. Pirfenidone in patients with idiopathic pulmonary fibrosis (CAPACITY): two randomised trials. Lancet 201 |
5. Crestani B, et al. Interim analysis of nintedanib in an open-label extension of the INPULSIS trials (INPULSIS-ON). Am | of Crit Care Med
2015



BAG DOKU HASTALIKLARI

Pulmoner sistem

Hava yolu ) DPAH Pulmoner vaskiler PLEVRA
Bronsit 1P (UIP, gilP, LP...} ha::;llk Plorit
Bronsiolit ) ) Plorezi
y Lenfoproliferatif hastalik PTE

Bronsiektazi .
Pulmaoner vaskulit
Diger
Kas
Mediasten

Bag doku hastaliklarinda akciger tutulumu

En sik:

SSk

SLE

PM ve DM
MBDH

SS



ROMATOID ARTRIT

En sik BDH, Kadin / Erkek= 3/1, 25-50 yas
Akciger tutulumu, 2. en sik mortalite nedeni
Siklikla tani sonrasi ilk 5 yilda, erkeklerde daha sik

Aktif RA olgularinda akciger tutulumu daha sik

6. Kim DS. Interstitial lung disease in rheumatoid arthritis: recent advances. Curr Opin Pulm Med 2006



Ust hava yolu hastaliklari

1. Krikoaritenoid artrit

2. Vokal kordda romatoid

> nodal

Alt hava yolu hastaliklar
1. Folikuler bronsiyolit
2. Bronsiyolitis obliterans
3. Bronsiektazi

Vaskuler hastaliklar

1. Pulmoner arteriel
hipertansiyon

2. Diffuz alveoler

RA Akciger Tutulumlar: hemoral
Plevral hastalik
/ 1. Plevral effizyon
\ 2. Plevral nodul
Parankimal hastaliklar Komeorbiditeler
1) Intertisyel akciger Hastalg 1. Kaplan sendromu
a) UIP 2. Amiloidoz
b) NSIP
c) OP
d} LIP

2) Romatoid nodil

7. Anaya |M, et al. Pulmonary involvement in rheumatoid arthritis. Semin Arthritis Rheum 1995



Klinik olarak iIAH prevalansi: %5
En sik UIP

Prognozu idiopatik UIP’den iyi
Diger: NSIP, OP, LIP, DIP, DAH



SISTEMiIK SKLEROZ

K/E=4-8/1, 45-64 yas
Akcigerler: Deri, periferik damar ve 6zofagustan sonra 4. siklikta tutulur.
Pulmoner tutulum en sik: iIAH ve pulmoner vaskiiler hastalik

IAH (%25-65): Sinirli ve yaygin cilt tutulumlu SSk

8. Coral-Alvarado P, et al. Systemic sclerosis: a world wide global analysis. Clin Rheumatol 2009
9. Minai OA, et al. Manifestations of scleroderma pulmonary disease. Clin Chest Med 1998



En sik interstisyel pnomoni tipi: NSIP ve UIP

Prognoz visseral hastaligin yayginligi ile iliskili,
FVC ve DLCO 6nemli prognostik parametreler.

SSk+ IAH tedavisinde: Oral siklofosfamid+ Dustik
Doz prednizon etkin bulunmus.

Antibrotikler

PAH ve iAH en 6nemli 6liim nedenleri.

SSk hastasinda NSIP paterni

10. Distler O, et al; SENSCIS™ trial investigators. Design of a randomised, placebo-controlled clinical trial of nintedanib in patients with systemic sclerosis-associated
interstitial lung disease (SENSCIS™). Clin Exp Rheumatol 2017
I1. Miura Y, et al. Clinical experience with pirfenidone in five patients with scleroderma-related interstitial lung disease. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2014



Plevral Ha

Parankim:

Vaskuler

Hava yolu
e pnomoni

Néromuskiler hastalik ‘ Diyafragmatik disfonksiyon




SJOGREN SENDROMU

Pr SS: K/E = 9/1, 40-50 yas

En sik pulmoner tutulum: interstisyel fibrozis
Pulmoner HT

LIP

Pulmoner lenfoma

Plorezi

Sjogren hastasinda LIP



Idyopatik f

Diffuz alve

Bronsiyoliti |

Farenks ve
Respiratuvi
Tedawi kon

Digerleri (g
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/
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EOZINOFILIK AKCIGER HASTALIKLARI

Akciger dokusunda veya bronkoalveoler lavaj sivis Periferik kanda 500/mm3 eozinofil
ile karakterize heterojen bir hastalik grubu. bulunmasi eozinofili.
Cogunda periferik kan eozinofili.
o Hafif: 500-1500/mm3
Etiyoloji Orta: 1500-5000/mm3
Paraziter enfeksiyonlar, Agir: >5000/mm3

ilaglar veya diger toksinler,
Alveoler eozinofili: BAL'da en az %25

Otoimmiun ve inflamatuvar hastaliklar, eozinofilin bulunmasi

Maligniteler.



EOZINOFILIK GRANULOMATOZ POLIANJITIS




ALVE

* Alveol bosl
* Hemoptizi

* immiin /N

mmun/Toksik/Idiyopatik Mekanizmalar

ANCA iliskili vaskdilitler

Cryoglobulinemia
Miks bag doku hastaligi (MBDH)

a. Grantlomatéz polianjitis (GPA) (Wegener Granilomatozis)

b.  Mikroskopik polianjiitis (MPA)

c. Eozinofilik granilomatdz polianjitis (EGPA) (Churg-Strauss Sendromu)

Kollajen Vaskiiler Hastaliklar

a. Sistemik Lupus Eritematozus (SLE)

b. Anti Glomeruler Bazal Membran Hastaligi (AGMBH) (Good Pasture’s Hasta-
lign)

c. Antifosfolipid sendromu (AFS)

d. lzole Pulmoner Kapillaritis (IPK)

e. Romatoid Artrit (RA)

f.  Sistemik Sklerozis (SS)

g. IgA vaskiiliti (Henoch-Schénlein)

h. Behget Hastaligi

i.

)

Transplantasyonlar

a. Otolog hematopoietik hiicre transplantasyonu
b. Akut akciger transplant rejeksiyonu
llaglar

a. Amiodaron

b. Karbimazol

¢ Sirolimus

d. Fenitoin

e. lzosiyanatlar

f.  D-Penisilamin

g. Nitrofurantoin

h.  Propiltiyotrasil

Rl




PA ve BT de yamali veya diffiiz opasiteler,
orta-alt zon ve perifer baskin

DLCO artar

BAL’da hemoraji

Hemosiderin yiikli makrofajlar

20 yas, erkek
Good-Pasture Hastaligi

Bruno Di Muzio, Radiopaedia



HIPERSENSITIVITE PNOMONISI

inhale ajanlara (>300) karsi bir immiunolojik reaksiyon
Kus besleyici ve ciftci akcigeri en sik

Akut, subakut, kronik

SFT: restriktif/obstriiktif DLCO: kronik HP’de duistik
BAL ‘da lenfositoz (>%20, siklikla >50)




YRBT:




SARKOIDOZ

idiopatik, Sistemik, non-kazeifiye granulomlar

Geng-orta yas eriskin

insidans iilkemizde 4/1000007, K/E: 2/1

%95 akciger, %50 diger organ tutulumu. Akc tutulumu olmayan: %28
BAL: CD4+Thl’den zengin lenfositik alveolit

TBB: Granulomlar %80 oranda saptanabilmekte

"Musellim B, et al. Epidemiological features of Turkish patients with sarcoidosis. Respir Med 2009
8Baughman RP, et al. ACCESS Research Group. Clinical characteristics of patients in a case control study of sarcoidosis. Am ] Respir Crit Care Med 2001



PA AKCIGER GRAFiSI:

Pulmoner sarkoidozda radyolojik siniflama

Evre 0: Radyolojik anormallik yok

Evre I: Bilateral hiler ve mediastinal lenfadenopati. Parankim normal.

Evre II: Bilateral hiler ve mediastinal lenfadenopati ve parankimal tutulum var.

Evre lll: Difflz parankimal tutulum var, lenf bezi blylmesi yok

Evre IV: Ust loblarda fibrozis, hiler cekilme ve bal petedi gérunumleri

-
\ -




YRBT

parenkim:




Organ tutulumlar

Kardiyak sarkoidoz, %5
Norosarkoidoz, %5-13

Cilt tutulumu, %30

Goz tutulumu, %25

Kas-iskelet sistemi, %4-38
Hepatosplenomegali, %5-20
Hiperkalsemi (%10), hiperkalsitiri (%40)
Periferik LAP, sik

Tukrik bezi, %60

Tedavi

Oral steroid, 40mg/giin prednizolon
Hidroksiklorokin

MTX, 10-20 mg/hafta

Azatioprin, 50-200 mg/giin
Mikofenolat mofetil, 2-3 gr/giin

infliximab, 3-5 mg/kg iv, 2 hafta arayla
Baslangic dozu
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