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2005-2010 Yillar1 Arasinda
Difiiz Parankimal Akciger Hastalig1 Tanisi
Konan Hastalarin Degerlendirilmesi

The Evaluation of Patients Diagnosed as

Diffuse Parenchymal Lung Diseases Between
Years 2005-2010

OZET Amag: Difiiz parankimal akciger hastaliklar1 (DPAH), tam ve tedavisi gesitlilik gésteren akciger
parankim tutulumu ile karakterize olan bir grup hastalig1 icermektedir. Bu ¢aligma ile poliklinigimizde bu
taniy1 alan hastalarin 6zellikleriyle beraber tanisal ve tedavisel yaklagimlarimizi sunulmasi amaglanmig-
tir. Gereg ve Yontemler: Ocak 2005-Aralik 2010 tarihleri arasinda poliklini§imize bagvuran ve DPAH ta-
nis1 alan toplam 145 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalar tanilarina gore gruplandirilarak degerlendirildi.
Izlemde kalan hastalarin klinik ézellikleri, tedavileri, tedavi yanitlar1 degerlendirildi. Bulgular: Hastala-
rimizin %53,7’si kadin, %46,2’si erkek olup, yas ortalamalar1 55,2+13,5 (21-83) yil idi. Nefes darlig1 (%78,6)
en sik bagvuru yakinmalar idi. Fizik muayenede en sik velkro ral (%68,9) ve gomak parmak (%22,7) bul-
gular saptandi. Tanilardan idiyopatik interstisyel pnémoniler (%42), sarkoidoz (%24,1) ve kollajen doku
hastaligina bagh akciger tutulumu (%19,3) ¢ogunlugu olusturmaktaydi. Hastalarin %60'1nda klinik ve rad-
yolojik bulgularla, %40’ 1nda invaziv yontemler kullanilarak tani elde edilmistir. Invaziv tam yontemle-
riyle tani elde etme sikhi1 sirasiyla; mediastinal veya skalen lenf bezi biyopsisi (%16,5), cerrahi akciger
biyopsisi (%11) ve bronkoskopik tan1 yontemleriyle (%8,2) idi. Tedavi sonuglarinda, iyi seyir gosteren 62
hastanin gogunlugunu sarkoidoz (%37) ve kollajen doku hastalig1 olanlar (%30,6) olusturuyordu. Sonug:
Bu calismadaki DPAH tanili hastalarin dagilim: incelendiginde, literatiirle uyumlu olarak sarkoidoz ve
idiyopatik pulmoner fibrozun en sik goriildigii saptandi. Giincel, daha az invaziv tan1 yontemleri ile ay1-
ric1 tan1 uygulanmasi tedavi bagarisini artirma agisindan degerlidir.

Anahtar Kelimeler: Idiyopatik intestisyel pnémoniler; sarkoidoz; idiyopatik pulmoner fibréz;
kriptojenik organize pnoémoni

ABSTRACT Objective: Diffuse parenchymal lung diseases (DPLD) includes a group diseases characterised
with lung parenchymal damage and have various diagnostic and treatment modalities. By this study, we
aimed to present characteristics of our DPAH patients and our diagnostic and therapeutic approaches.
Material and Methods: Among patients that have applied to our outpatient clinic between January 2005-
December 2010, 145 patients with DPLD diagnosis were evaluated retrospectively. The data regarding
their clinical, radiological and laboratory findings were obtained both from their manually filled records
and electronic hospital records. Patients were categorized and evaluated according to their final diagno-
sis. Results: Out of 145 patients 53.7% of them was female and 46.2% of them was male. Mean age of the
study population was 55.2+13.5 years (range: 21-83). Dyspnea with 78.6% was the most common symp-
tom at admission and fine crackles (68.9%) and clubbing (22.7%) were the most common physical ex-
amination findings. Idiopathic interstitial pneumonia (42%), sarcoidosis (24.1%), lung involvement of
connective tissue disease (ILD-CTD) (19.3%) were constituted the most common diagnoses. In the aspect
of the mostly used diagnostic procedures, 60% of the patients were diagnosed by using clinical and radi-
ological findings and 40% of the patients were underwent an invassive prochedure. Mediastinal or scalene
lymph node biopsy (16.5%), surgical lung biopsy (11%) and bronchoscopic prochedures (8.2%) were the
commonly used invassive methods. By considering the treatment results, good clinical and radiological re-
sponse was found in patients with sarcoidosis (37%) and ILD-CTD (30.6%). Conclusion: In our study, sar-
coidosis and idiopathic pulmonary fibrosis were the most commonly seen diseases. Although DPLD is a
difficult challenge to diagnose in clinical practice, novel diagnostic approaches are fundamental for ap-
propriate diferantial diagnosis and treatment success.

Keywords: Idiopathic interstitial pneumonia; sarcoidosis; idiopathic pulmonary fibrosis;
cryptogenic organizing pneumonia
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ifiz  parankimal akciger hastaliklar
D (DPAH), akciger parankimi veya interstis-

yumunun degisik derecelerdeki fibroz ve
inflamasyonu ile karakterize olan 200’den fazla
hastalik grubu tarafindan olusturulmaktadir. Bu
hastaliklar i¢in difiiz parankimal akciger hastalig:
(DPAH) terimi de kullanilmaktadair.!

DPAH ayirici tamisinda kolaylik saglamak
amaciyla dort ana gruba ayirarak degerlendirme
yoluna gidilmektedir. Bunlar; bilinen bir etiyolo-
jiye bagh hastaliklar (bag doku hastaliklari, ilaglar,
meslek gibi), graniilamat6z hastaliklar (sarkoidoz,
hipersensitivite pnémonisi gibi), nadir goriilen has-
taliklar, lenfanjiyoleyomiyomatoz (LAM) gibi) ve
son olarak idiyopatik interstisyel pnomoniler
(IiPydir." Ulkemizden difiiz interstisyel akciger
hastaliklar1 (DIAH) hastalarin1 degerlendiren iki
calismada da en sik sarkoidoz ve idiyopatik pulmo-
ner fibroz (IPF) saptanmistir.>?

DPAH’lerin gercek insidansi halen bilinme-
mektedir. Ulkemizde yapilan ve interstisyel akci-
ger hastaliklarinin epidemiyolojisi ve dagilimini
arastiran ¢ok merkezli bir ¢aligmada, DPAH nin
toplam insidansinin 25,8/100.000 oldugu saptan-
migtir.

Bu ¢aligmada, 2005-2010 yillar arasinda gogiis
hastaliklar: poliklinigimize bagvuran ve DPAH ta-
nisi alan hastalarin demografik 6zelliklerinin, kli-
nik/radyolojik bulgularinin, laboratuvar testlerinin
incelenmesi ve ayirici tanida kullanilan yontemle-
rin ve tedavi yanitlarinin degerlendirilmesi amag-
lanmigtir. Bu c¢aligmadan elde edilen veriler,
poliklinigimize bagvuran DPAH 6n tanili hasta-
larda hangi alt tanilarin daha sik oldugunu, kulla-
nilan tani yontemlerini, tedaviye yanit oranlarini
ortaya koymamizi ve bagka merkezlere ait yayin-
lar ile karsilastirma yapmamizi saglayacaktir. Ay-
rica, gelecekteki ¢caligmalarimizi planlarken daha
sik rastlanan DPAH’lerine 6ncelik vermemize yar-
dima1 olacaktir.

I GEREC VE YONTEMLER

Gogiis hastaliklar: boliimiimiize, 1 Ocak 2005-31
Aralik 2010 tarihleri arasinda bagvurarak DIAH 6n
tanisi ile degerlendirilen, ardindan tani konarak
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poliklinigimizde izlem altina alinan 145 hasta ¢a-
lismaya déhil edilmigtir. Hastalar, DPAH takip dos-
yalarindan ve hastane bilgi yonetim sistemi (HBYS)
veri tabanindan J84 tani kodu ile taranarak bulun-
mustur.

Hasta dosyalarindan yas, cinsiyet, bagvuru
yakinmalari, ayrintili tibbi 6ykii, 6z ge¢mis, soy
gecmis, sigara icme durumu, meslek, cesitli maru-
ziyetler ve hobiler ile ilgili bilgiler elde edilmistir.
Fizik muayene bulgulari, akciger radyogrami ve to-
raks bilgisayarli tomografi (Toraks BT) yorumlar:
da dosyalardan derlenmigstir. Hastalarin bagsta
yiksek ¢oziniirlikli bilgisayarli tomografi
(YCBT) goriintiileri olmak tizere, mevcut tiim
radyolojik goriintiileri yeniden incelenmistir.
Hastalarin laboratuvar testlerinden, eritrosit sedi-
mentasyon hizi, tam kan sayimi, tam kan biyo-
kimya testleri, immiinolojik parametreleri, tam
idrar tahlili, 24 saatlik idrarda kalsiyum atilimi, ar-
teriyel kan gazi analizleri incelenmistir.

Solunum fonksiyon testleri ve karbonmonok-
sit difiizyonu (DL¢o) 6lgtimleri degerlendirmeye
alinmigtir. Birinci saniyedeki zorlu ekspirasyon
hacmi/zorlu vital kapasite [forced expiratory vo-
lume/forced vital capacity (FEV,/FVC)] 70’in al-
tinda ise obstriiktif tipte bozukluk, FEV;/FVC orani
normal veya yiiksek iken FVC %80’in altinda ise
restriktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu ola-
rak kabul edilmistir. DLco degerlendirmesinde ise
beklenen yiizde 140’1n iizerinde oldugunda “yiik-
sek”, 81-140 arasinda “normal”, 76-80 arasinda iken
“simirda diisiik”, 61-75 arasinda iken “hafif derecede
diistik”, 41-60 arasinda iken “orta derecede diistik”,
40'1in altinda iken “ileri derece diisiik” olarak de-
gerlendirilmistir.* Kan gaz1 analizlerinde arteriyel
kan parsiyel oksijen basinci (PaO,) degeri 80
mmHg'nin altinda oldugunda hipoksemi olarak
kabul edilmistir.

Radyolojik incelemeler, tanisal girisimler [Fi-
beroptik bronkoskopi (FOB), bronkoalveolar lavaj
(BAL), video aracili torakoskopik cerrahi (VATS),
torakotomi gibi), biyopsi yontemleri ile (trans-
bronsiyal akciger parankim biyopsisi (TBAB) brong
mukoza biyopsisi, mediastinal lenf bezi biyopsisi,
skalen lenf bezi biyopsisi, akciger biyopsisi, cilt bi-
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yopsisi, karaciger biyopsisi, inguinal lenf nodu bi-
yopsisi] histopatolojik tan1 konma oranlar1 ve elde
edilen tanilara iliskin dosya bilgileri degerlendir-
meye alinmigtir. Hastalara tani ve tedavi yaklagi-
minda multidisipliner bir ekip ¢aligmas: esliginde
karar verildigi gozlenmistir. Téim hastalar tanila-
rina gore gruplandirilarak incelenmistir. Izlem al-
tina alinmig olan hastalarin dosyalarindan
uygulanan tedaviler, tedavi yanitlar1 degerlendiril-
mistir. Tedaviye yanit degerlendirmesinde klinik
diizelme olup olmamasi, radyolojik bulgularin ge-
rileme ya da koétiilesme gosterip gostermedigi ve so-
lunum fonksiyon testleri ile FVC’de %10, DLco’da
%15 diizelme olup olmamas: kriterleri kullanil-
mustir.* Hastalar izlemlerinde klinik, radyolojik ve
solunum fonksiyon parametrelerine gére; 1) lyi
seyir gosterenler, 2) Stabil seyredenler, 3) Progres-
yon gosterenler, 4) Niiks goriilenler, 5) Kontrolden
cikanlar, 6) Olenler olarak gruplandirilmigtir. Bu
gruplama i¢in gerekli bilgileri elde etme amach
hem hasta dosyalarindan yararlanilmis hem de sis-
temde kayith telefon numaralarindan hastalara ula-
silmistir.

HBYS
01.10.2011 tarihine kadar yapilmistir. Bu ¢alisma

Hastalarin tizerinden izlemleri
icin yerel etik kurul onay:1 25.01.2011 tarihinde

alinmstir.

Istatistiksel analizler SPSS 15 programu kulla-
nilarak yapildi. Demografik degiskenler, tan1 yon-
temlerine gore hastaliklarin dagilimi, tanilarin
cinsiyete gore dagilimi icin basit tanimlayici ista-
tistiksel yontemler kullanildi ve siirekli degiskenler
ortalamazstandart sapma (ort+SS), kategorik degis-
kenler ise say1 (%) olarak belirtildi. Solunum fonk-
siyon test parametreleri ve arter kan gazi
parametrelerinin ortalamalarinin 6len ve yasayan
hastalardaki farkini degerlendirmek i¢in Student’s
t-test kullanildi. Sonuglarda p<0,05 olmas: istatis-
tiksel anlamlilig: belirtti.

I BULGULAR

GENEL BULGULARI

Yas aralign 21-83 yil olan 145 hasta ¢aligmaya
alindi. Hastalarin yas ortalamasi 55,2+13,5 idi. Has-
talarin 78 (%53,7)’i kadin, 67 (%46,2)’si erkek olup;
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¢ogunlugunu ev hamimlar1 (%34,4) ve ciftciler
(%21,3) olusturmaktaydi. Hastalarin sigara igme
Oykiilerine gore hi¢ sigara igmemis olanlar %50,3,
aktif'sigara icenler %10,3 ve eski i¢iciler %34,4 ora-
ninda belirlendi.

Sik saptanan bagvuru yakinmalari; nefes dar-
lig1 (%78,6), okstiriik (%72,4), balgam (%40), hal-
sizlik (%31,7), hirlt1 (%25,5), gogiis agris: (%15,2),
eklem agris1 (%11,7) idi. Bagvuru sirasinda en stk
saptanan fizik muayene bulgularinin velkro ral
(968,9) ve comak parmak (%22,7) oldugu saptandi.

Hastalara en ¢ok (%60) klinik ve radyolojik
bulgular ile tan1 konmustu. En sik radyolojik bul-
gular; interlobiiler septal kalinlagsma (%47,5), buzlu
cam (%40), bal petegi (%37) ve traksiyon bronsi-
ektazisi (%20) olarak belirlendi. Invaziv yéntem-
lerden de en ¢ok mediastinal veya skalen lenf bezi
orneklemesi (%41,3) ve acgik akciger biyopsisi
(%27,5) ile tan1 konmustu (Sekil 1).

FOB, 69 kisiye uygulanmis idi ve dokuz kiside
alinan bronkoskopik biyopsiler, ii¢ kiside de BAL
tanisal olarak belirlendi. Sonucta FOB’un tam ya-
rar1 %17,3 olarak hesaplandi. Cerrahi akciger bi-
yopsisi (CAB) yapilan hastalarin tamamina 6zgiin
bir tan1 kondu, dolayisiyla tan1 yararliligi %100 bu-
lundu. Tan1ya gétiiren yontemler Tablo 1’de ve bu
yontemlere gore 6zgiin tanilarin dagilimi Tablo
2’de goriilmektedir.

Hastalarin tanilarina gére dagiliminda, I[P’ler
(%42), sarkoidoz (%24,1) ve kollajen doku hasta-
lig1 (KDH)'na baglh akciger tutulumu (%19,3) co-
gunlukta idi. IPF goriilme orami %23,4 olarak
sarkoidozdan sonra ikinci siklikta saptanan tani
oldu. Hastaliklarin cinsiyetlere gore dagilimina ba-
kildiginda ise kadinlarda en sik sarkoidoz (%33,3)
goriiliirken, erkeklerde en sik [iP’ler (%64,1) 6zel-
likle de IPF goriilmekte idi (Tablo 3).

Tani konan 127 hastaya tedavi uygulanir iken,
18 hastaya tedavi baglanmamus idi. 1 Eylal 2011 ta-
rihi itibariyla 95 (%65,5) hasta hayatta iken, 22
(%15,1) hasta 6lmtistii. Hastalarin 28 (%19,3)’i ta-
kipten ¢iktig1 icin degerlendirilemedi. Olen hasta-
larin 21’i IPF, 1’i de radyasyon fibroziine bagh
interstisyel akciger hastaligi (IAH) idi. Olen ve ya-
sayan hastalarin solunum fonksiyon testi degerleri
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Hasta Sayisi

SEKIL 1: Tani elde edilen yontemler.
LBB: Lenfadenopati, BAL: Bronkoalveolar lavaj.

TABLO 1: Kilinik ve radyolojik bulgular ile
tani saglanan hastaliklar.

Klinik-radyolojik bulgulara gore tanilar n %
IPF 28 32,1
KDH 25 28,7
NSIP 1 12,6
KOP 4 45
HP 3 34
Ayirt edilemeyen iP 3 34
RB-IAH 2 2,2
APT 2 2,2
Pulmoner vaskilitler 2 2,2
Pnémokonyoz 2 2,2
PAM 2 2,2
LAM 1 1,1
PLHH 1 1,1
Radyasyon fibrozi 1 1,1
Toplam 87

iPF: idiyopatik pulmoner fibréz, KDH: Kollajen doku hastalig,

NSIP: Nonspesifik interstisyel pndmoni, KOP: Kriptojenik organize pnémoni,

HP: Hipersensitivite pnémonisi, iP: idiyopatik interstisyel pnémoni,

RB-IAH: Respiratuar bronsiyolit le iliskili interstisyel akciger hastalig,

APT: Amiodaron pulmoner toksisitesi, PAM: Pulmoner alveolar mikrolitiazis,

LAM: Lenfanjiyoleyomiyomatoz, PLHH: Pulmoner Langerhans hiicreli histiyositozis.

ile kan gazi1 analizleri incelendiginde, 6len hasta-
larda FVC, FEV,, DL, PaO, ve oksijen satiirasyo-
nunun daha disitk oldugu goriildi (Tablo 4).
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Hastaliklarin seyirlerine bakildiginda iyi seyir
gosteren hastaliklarin ¢ogunlugunu sarkoidoz olus-
turur iken progresif seyreden hastaliklarin cogun-
lugunu da IPF olusturmakta idi (Tablo 5).

I TARTISMA

Bu caligmamiz, klinigimizde izlem altinda olan
DPAH tanili hastalarin ¢ogunlugunu, basta IPF
olmak iizere [IP’lerin, sarkoidozun ve KDH’ nin ak-
ciger tutulumunun olusturdugunu gostermistir.
Hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda invaziv yontem-
lere gereksinim duyulmadan klinik ve radyolojik
korelasyona gore tani konulmus ve hastalarimizin
¢ogunlugunun iyi ya da stabil seyir gosterdigi iz-
lenmigtir.

IPF ve sarkoidoz en sik goriilen kronik
DPAH’dir.! Calismamiz, IIP’ler i¢inde IPF’yi ayr
olarak alan, iilkemizden yapilan ¢aligmalarla kargi-
lastirilinca verilerimiz benzer niteliktedir.2*5 Ul-
kemizden bildirilen ¢aligmalara baktigimizda;
Samsun’da yapilan 92 vakalik caligmada; sarkoidoz
%39,1, IPF %27,2, KDH %14,1 oraninda bildiril-
mistir.> Ankara’da yapilmigs 58 vakalik bir bagka ¢a-
lismada ise sarkoidoz %34,4, IPF %25.8, kollajen
doku hastaligi %6,9 oraninda saptanmistir.® Atik-
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TABLO 2: invaziv tani yontemleri ile tani saglanan
hastaliklarin dagilimi.
invaziv yontemler ve tanilan n %
Mediastinal/skalen lenf bezi biyopsisi 24 41,3
Sarkoidoz 24 100
Acik akciger biyopsisi 16 27,5*
iPF 6 37,5¢
Sarkoidoz 2 12,5
KDH 2 12,5
HP 2 12,5
KOP 2 12,5
Silikozis 1 6,2¢
NSIP 1 6,2
FOB 12 20,6"
Transbronsiyal biyopsi 9 75
Sarkoidoz 4 33,3
KOP 3 25¢
KDH 1 8,3
HP 1 8,3
BAL 3 25%
PAP 2 16,6¢
Kaynakgl pndmokonyozu 1 8,3
Cilt biyopsisi 3 5,1
Sarkoidoz 3 100*
Karaciger biyopsisi 1 1,7
Sarkoidoz 1 100
Transtorasik trucut biyopsi 1 1,7
KOP 1 100*
Lenf nodu biyapsisi 1 1,7
Sarkoidoz 1 100
Toplam 58

*Uygulanan invaziv tanisal prosedirlerin yiizdesi toplam invaziv yontem ile tani elde edi-
len 58 hasta izerinden hesaplanmistir, # Elde edilen tanilarin oranlari tercih edilen pro-
seddrler tizerinden hesaplanmigtir.

iPF: idiyopatik pulmoner fibréz, KDH: Kollajen doku hastalig,

HP: Hipersensitivite pndmonisi, KOP: Kriptojenik organize pnémoni,

NSIP: Nonspesifik interstisyel pnémoni, FOB: Fiberoptik bronkoskopi,

BAL: Bronkoalveolar lavaj, PAP: Pulmoner alveolar proteinozis.

can ve ark.nin yine Ankara’da yaptiklari 37 hasta-
lik serisinde, hastalarin %29,7’sini IPF, %27’sini
sarkoidoz, %10,8'ini KDH olugturmaktadir.” Mii-
sellim ve ark.nin yaptig1 cok-merkezli caligmada ise
en sik sarkoidoz (%37,6) ve IPF (%19,9) saptan-
mustir, tiglinci siklikta ise pnomokonyozlar ve mes-
leki maruziyetlere bagl akciger hastaliklar1 (%11,8)
gozlenmistir.” Meslek hastaliklar1 sikliginin yiik-
sekligi, calismaya katilan merkezler arasinda bu ko-
nuda Ozellesmis olanlarin bulunmasi olarak
degerlendirilebilmektedir. Caligmamizda ise mes-
lek hastaliklar: siklig1 diisitk bulunmustur.
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Morell ve ark., [AH siiphesi ile tan1 konan 500
hastadan olugan ¢aligmalarinda; hastalarin %39u
P, %19u sarkoidoz, %17’si IPF, %151 hipersen-
sitivite pndmonisi (HP), %6’s1 da IAH dis1 bir has-
talik olarak gruplanmaktadir.” Belgika’da Thomeer
ve ark., 315 hastanin %27,6’sin1 sarkoidoz,
9%20,3"iinii IPF, %17,8’ini KDH, %15,9'unu HP ola-
rak bildirmislerdir.® Yurt i¢cinden ve yurt disindan
yapilmis benzer ¢aligmalarin sonuglarina baktigi-
mizda, sarkoidozun ve IPF’nin en sik saptanan iki
tani oldugu, baz: serilerde ¢ogunlukla HP veya
KDH tanilarinin iigiincii siklikta oldugu bulunmus
olmakla birlikte, Miisellim ve ark.nin ¢aligmasinda,
pnémokonyoz ve mesleki maruziyetlere bagli [AH
tanist tigiinci siklikta belirlenmistir. Bu bulgu 6r-
neklemlerin sec¢ildigi bolgelerin 6zelliklerine gore
tan1 dagilimlarimin farkhiliklar gosterebilecegini dii-
sindiirmektedir.

Hastalarimizin ¢ogunlugunu kadinlar (%53,7)
olusturmaktadir. Cinsiyete gore tamilarin dagili-
minda, literatiirde de belirtildigi gibi kadinlarda
sarkoidoz ve KDH, erkeklerde ise IPF tanisi ¢o-
gunlukta idi.”

Hastalarin ¢ogunlugunda klinik ve radyolojik
yoéntemiyle tan1 saglanmistir. Invaziv tan1 yontem-
lerinden en sik mediyasinal veya skalen lenf nodu
orneklemesi kullanilmigtir. Ulkemizden yayinlara
baktigimizda; klinik ve radyolojik yontemle tani
oranlar1 %24-39 arasinda degismektedir; yine ayni
yayinlarda, bronkoskopik tani yontemleri en sik
kullanilan invaziv tan1 yéntemi iken, calismamizda
FOB aracili tani orani tiim yontemler arasinda
CAB’den sonra ve dordiincti sirada yer almakta-
dir.3>¢ Caligmamizda, klinik ve radyolojik olarak
tan1 koyma oranimizin diger ¢alismalara gore daha
yiiksek olmasinin; ¢alismamizda IAH alt gruplari-
nin daha ¢ok gesitlilik gostermesi ve IPF ve KDH
gibi tanida klinik ve radyolojik bulgularin yeterli
oldugu hastaliklarin oraninin daha fazla olmasin-
dan kaynaklandig distiniilmektedir. Bilinen bir
KDH’nin varliginda klinik ve radyolojik bulgular da
[AH ile uyumlu ise daha ileri invaziv tanisal tetkik
uygulanmamistir. YCBT de tipik olagan interstisyel
pnémoni (OIP) paterni ézellikleri olan; subplevral,
bazal agirlikli septal kalinlagmanin eglik ettigi bal
petegi, traksiyon bronsektazileri ve buzlu cam ate-
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TABLO 3: Tanilarin cinsiyete gdre dagilimi.

Tani
idyopatik interstisyel pnémoni

iPF

NSIP

KOP

RB-IAH

Ayirt edilemeyen IAH
Sarkoidoz
Kollajen doku hastaligi akeiger tutulumu
Hipersensitivite pndmonisi
inorganik tozlara bagli akciger hastaliklari
Pulmoner alveoler mikrolitiazis
Pulmoner alveoler proteinozis
Pulmoner vaskdlitler
Amiodarona bagh akeider hasar
Radyasyon fibrozi
Histiyositozis x
Lenfanjiyoleiyomyomatoz

Toplam

Hasta sayisi (%)

61 (42,0)
34 (23.4)
12(82)
10(6,8)

-y

_k
2oL e v

Kadin sayisi Erkek sayisi
18 (23,0) 43 (64,1)
7(8,9) 27 (40,2)
1{1,2) 11 (16,4)
8(10,2) 2(2,9)
0 2(2,9)
2 (2.5) 1(14)
26 (33,3) 9(13,4)
21 (26,9) 6(8,9)
5(6,4) 2(29)
0 4(59)
1(1,2) 1(1,4)
1(1,2) 1(14)
1(1,2) 1(1,4)
2{2,5) 0
1(1,2) 0
1{1.2) 0
1(1,2) 0
78 67

iPF: idiyopatik pulmoner fibroz, NSIP: Nonspesifik interstisyel pnémoni, KOP: Kriptojenik organize pnémoni, KDH: Kollajen doku hastalig,

RB-IAH: Respiratuar bronsiyolit le iliskili interstisyel akciger hastalig.

nilasyonu varhginin OIP patolojik paterni icin yiik-
sek spesifisiteye sahip oldugu belirtilmis olup; bu ¢a-
lismamizda yer alan hastalara, o donem gegerli olan
[IP konsensus raporuna gére tan1 konulmus ve te-
davi edilmistir.”!° Calisma donemimizden sonra da
literatiirde, OIP tanisini koymada YCBT nin CAB
ihtiyacini 6nleyebilmedeki etkinligini arastirmak
icin yapilan ¢ok sayida caligma yer almigtir.'’'?
Konu ile ilgili son konsensus raporunda, tipik OiP
paterni olarak degerlendirilen YCBT bulgular;
bazal ve periferal akciger alanlarinda agirlikli olan
retikiiler opasiteler ve balpetegi goriiniimiiniin OIP

TABLO 4: Olen ve yasayan hastalarda SFT ve AKG degerleri.
Olen hastalar Yasayan hastalar p
FVC (%) 59,2+14,6 74,7£17,7 0,001
FEV; (%) 65,7+15,3 78,3+18,1 0,003
FEV,/FVC 89,3+9,6 87,9+8,1 0,49
DLCO 40,6+8,6 70,6+23,6 0,001
Ph 7.42+0,03 7,42+ 0,02 0,66
Pa0, 52,7+ 16,5 68,5+ 16,8 0,003
PaCO, 36,2+ 13,1 345+45 0.47
Satiirasyon O, 878+64 92,1+45 0,009

SFT: Solunum fonksiyon testi, AKG: Arter kan basinci,
FVC: Zorlu viral kapasite, FEV: Zorlu ekspirasyon hacmi.

TABLO 5: Kilinik seyirlere gore hastaliklarin dagilimi.

Hastaliklarin seyirleri Hasta sayilari ve hastaliklar
Iyi seyir gsterenler
Stabil seyredenler
Progresyon gésterenler
Nuks gértlenler 3 KOP + 2 sarkoidoz
Kontrolden ¢ikanlar

Olenler

21 IPF + 1 radyasyon fibrozii

23 sarkoidoz + 19 KDH + 6 NSIP + 5 KOP + 2 Vaskillit + 2 lenfositik alveolit + 2 PAP + 1 PAM + 2 APT
6 IPF + 5 KDH + 1 LAM + 1 lenfositik alveolit + 2 HP
4PF + 3 KDH + 2 NSIP + 2 sarkoidoz + 1 PAM + 1 kaynakgl pnémokonyozu

3 IPF + 8 sarkoidoz + 4 NSIP + 5 HP + 2 KOP + 2 RB- |AH + 3 inorganik toz maruziyetine bagli [AH + 1 PLHH

Toplam sayi (%)
62 (42,7)
15(10,3)
13(8,9)

5(34)
28 (19,3)
22 (15,1)

KDH: Kollajen doku hastaligi, NSIP: Nonspesifik interstisyel pnémoni, KOP: Kriptojenik organize pnémoni, PAP: Pulmoner alveolar proteinozis,
PAM: Pulmoner alveolar mikrolitiazis, APT: Amiodaron pulmoner toksisitesi, IPF: idiyopatik pulmoner fibroz, HP: Hipersensitivite pnémonisi,
IAH: interstisyel akciger hastaligi, RB: Respiratuar brongiyolit, PLHH: Pulmoner Langerhans hiicreli histiyositozis, LAM: Lenfanjiyoleyomiyomatoz.
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paterni i¢in tani koydurucu nitelikte oldugu,
CAB’ye bu grupta gerek olmadig: vurgulanmakta-
dir. Olas1 OIP paterninde ise bazal ve periferal reti-
kiiler opasitelerin varligi, ancak bal peteginin
olmamas1 ve OIP ile uyumsuz bulgulardan; longi-
tudinal dagilim, yaygin buzlu cam opasiteleri, mo-
zaik atentiasyon/hava hapsi, konsolidasyon gibi,
herhangi bir bulgunun varliginin OIP’ye daha az
spesifik oldugu belirtilmektedir.”® Ayrica diger has-
talarimizdan, nonspesifik interstisyel pnomoni
(NSIP)’li hastalarin %88,8’i, kriptojenik organize
pnomoni (KOP)lilerin %40’1, HP’lilerin %57,171,
inorganik toz maruziyeti olanlarin %50’si, amioda-
ron pulmoner toksisite (APT), pulmoner alveolar
mikrolitiazis (PAM), radyasyon fibrozii, LAM, his-
tiyositozis X ve pulmoner vaskiiliti olanlarin tama-
mina klinik ve radyolojik bulgularina dayanilarak
tan1 konulmustur. Biitiin bu veriler yaninda, 6zel-
lesmis bir IAH birimimizin varlig1 ve radyoloji ve
romatoloji birimleriyle multidisipliner yaklagimin
saglanabilmis olmasinin tani koyma siirecini olumlu
etkiledigi diistintilmektedir.

Invaziv tam yéntemleri ve elde edilen tanilari
inceledigimizde, en ¢ok uygulanan yontemin me-
diastinal veya skalen lenf bezi biyopsisi oldugu ve
elde edilen taninin da sarkoidoz oldugu goriilmiis-
tiir. Mediastinal veya skalen lenf bezi biyopsisi ile
tan1 konan sarkoidoz (%62,5) hastalarinin ¢ogun-
lugunu Evre I hastalar olusturmakta idi. Litera-
tiirde, Evre I sarkoidoz hastalarinda doku tanisinin
gerekliligi konusunda farkli goriisler bulunmakta-
dir. Reich ve ark.nin ¢aligmasinda uygun klinik
bulgular varliginda ve akciger radyografisinde bi-
lateral hiler lenfadenopati saptanan asemptomatik
hastalarda doku tanisinin gerekmeyecegi belirtil-
migtir.'"* Ancak, boyle hastalarda toraks BT’de me-
diastende saptanan patolojik boyutlardaki lenf
bezlerinin diger olasi nedenlere (basta lenfoma, tii-
berkiiloz gibi) de bagli olabileceginden doku tani-
sinin gerektigini belirten yayinlar da mevcuttur.'>'¢
Bu noktada mediastinal lenf nodlarindan endob-
ronsiyal ultrasonografi (EBUS) esliginde trans-
brongiyal igne aspirasyonunun tami koymada
kolaylik sagladig1 ve mediastinoskopi gibi maliyeti
daha fazla olan invaziv yontemlerin ihtiyacini or-
tadan kaldirdig: yoniinde yapilan ¢caligmalar da bu-
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lunmaktadir.'"” Son yillarda yayginlagan kullanim:
ile EBUS esliginde mediastinal lenf bezi biyopsisi-
nin non-nekrotizan graniilomlar1 saptamada du-
yarliliginin %71-95 arasinda oldugu ¢ok merkezli
bir meta-analizde gosterilmigtir.'® Genel duyarhili-
ginin ise %80’in tizerinde oldugu bildirilmistir."
Birimizde, sarkoidoz tani siirecinde 6ncelikle diger
olasi nedenlerin diglanmasi agisindan doku tanisina
yonelik olarak, daha az invaziv olandan invaziv
tan1 yontemlerine dogru bir akis semas: ile uygun
yontemin segilmesi seklinde uygulanmistir. Medi-
astinal veya skalen lenf bezi biyopsisi ile tani
koyma oranimizin yiiksek olmasi, serimizde Evre I
sarkoidoz hastalarinin c¢ogunlukta olmasina ve
merkezimizde EBUS olanaginin bulunmamasina
bagh olarak degerlendirilmistir.

Tkinci siklikta uygulanan invaziv tan1 yéntemi
de CAB idi. Kaynaklarda, IAH hastaliklarinin tani-
sinda CAB bagar1 oraninin %34-100 arasinda de-
gistigi ve bu oranin Amerikan Toraks Dernegi
(ATS)/Avrupa Solunum Dernegi (ERS)’nin 2002 iIP
siniflamasindan sonra %90’nin iizerine ¢iktig: belir-
tilmigtir.'** Zhang D ve Liu Yin’nin ¢aligmasinda,
hastalarin %88’inde CAB ile 6zgiin tani elde edil-
misken; %9,1’i siniflandirilamayan 1P olarak de-
gerlendirilmis, %2,9una ise Ozgiin bir tam
konamamustir.? Ooi ve ark. IAH olan 70 hastada
CAB ile yeterli biyopsi materyali elde edilmesine
ragmen, %18,6’sinda siniflandirilamayan bir diffiiz
akciger hastalig1 sonucu alindigini gostermislerdir.”!
Bu sonugclar, CAB ile elde edilen yeterli materyale
ragmen [AH olan tiim hastalarda histopatolojik ola-
rak kesin tani elde edilememe olasilig1 oldugunu
gostermektedir. Ote yandan, aym calismada TBAB,
BAL gibi minimal invaziv teknikler ile tan1 konabi-
len hastaliklarin (malignite ve enfeksiyon gibi) orani
da %33,3 olarak belirtilmistir.?! Serimizde, CAB ile
elde edilen tanilarin ¢ogunlugunu (%37,5) IPF olus-
turmakta idi. Bu hastalarin bircogunun da DPAH ile
ilgili deneyim birikimimizin baslangic donemine
denk geldigi goriilmektedir. Multidisipliner yakla-
sim gerektiren bu taninin dogrulugu, ilgili her bir
disiplinin deneyiminin artmasina baghdir.

Raghu ve ark., IPF ve diger IAH tanisinda kli-
nik taninin etkinligini aragtirdiklar1 59 hastalik bir
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caligma grubunda, yeni tan1 IPF’nin sirastyla klinik
degerlendirme ve yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarl
tomografi (HRCT) 6zelliklerine gore spesifisitesi-
nin ¢ok yiiksek (%97, %90), ancak sensitivitesinin
disik (%62, %78,5) oldugunu belirtmislerdir.??
[PF’ye gore klinik taninin sensitivitesi ve spesifisi-
tesinin gorece diisiik oldugu IPF dig1 IAH’lerde cer-
rahi biyopsinin gerekli oldugu da vurgulanmistir.
Nitekim ¢aligmamizda, CAB ile tan1 konan hastala-
rin %62,5 IPF dis1 IAHlerden olugmakta idi. Bun-
lardan birinde silikozis tanisi elde edilmistir.
Silikozis tanisi ¢ogu hastada mesleki olarak yiiksek
konsantrasyonda silika iceren toz maruziyeti oy-
kiisii ve akciger grafilerinde nodiiler veya retikiilo-
nodiiler paternin goriilmesi ile konulmaktadir.??
Hastamizda transbronsiyal biyopsi de bu tani i¢in
destekleyici olmasina karsin, silikozis tanisi koy-
mak i¢in invaziv yontemlerin tercih edilmesi, pa-
tolojik degerlendirmeyi yapan ekibin diger olas:
nedenlerin tam olarak diglanamadig1 yorumunu
yapmast nedeni iledir. Sonugta, her bir hasta i¢in o
vaka temelinde degerlendirme ve tani yaklagimi
uygulanmistir.

FOB esliginde uygulanan islemler, invaziv
yontemler arasinda {igiincii siklikta bulunmustur.
TBAB ile elde edilen tanilarin ¢ogunu sarkoidoz ve
KOP olugturmakta idi. TBAB'nin IPF ve diger 1IP
tanisinda 6zglin bir tani verememesine ragmen
olasi KOP'yi dislayarak, IAH olanlarin %29-
79unda 6zgiin bir tan verebilecegi belirtilmistir.”
IAH tamisinin ilk agamasinda BAL, transtorasik
igne biyopsisi ve TBAB kullanilmaktadir. Seri-
mizde de FOB esliginde yapilan minimal invaziv
iglemler hastalarin %47,5’ine ilk agamada uygulan-
masina karsin, yalnizca 12 (%17,3) hastada 6zgiin
bir tani elde edilebilmistir.

Tan1 konan 127 hastaya medikal tedavi bagla-
nirken, 18 hastaya tedavi baglanmamistir. Teda-
vide, calisma hastalarinin izlendigi donemde
gecerli rehberlere uygun olarak immiinsiipresif
ilaclar ve IPF hastalarinda ek olarak N-asetilsistein
kullamilmistir.'” Farmakolojik tedavi baglanmayan-
larin tani dagilimi; sarkoidoz (10), inorganik toz
maruziyeti olanlar (4), histiyositozis X, LAM, PAP
hastalar idi. PAP i¢in hastalara terapotik total ak-
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ciger lavaji yapilmigtir. [lk hastamizin tedavisi igin
total akciger lavaji protokolii ilgili kaynak kitaplar
ve yapildig1 merkezlerle bilgi aligverisi ile olustu-
rulmus ve bagar ile gerceklestirilmistir. Daha sonra
sevkle gelen diger hasta ile birlikte bu iki hasta da
sirastyla 10 ve 12 seans sonrasinda lavaj gereksinimi
yeniden ortaya ¢ikmadan, oksijenden bagimsiz,
semptomsuz olarak izlenmislerdir.

Hastaliklarin seyrine bakildiginda ¢ogunlugu
(%42,7) iyi bir seyir gostermistir. Bu grubu da en
cok sarkoidoz, KDH ve NSIP olusturmustur. Bu
bulgu literatiirle uyumlu olarak bulunmustur.”

[l SONUC

DPAH; nadir goriilmeyen hastaliklar olup, c¢alis-
mamizda da saptandii iizere en sik olarak sarkoi-
doz ve IPF goriilmektedir. Bu hastaliklar ortak
klinik, radyolojik ve fizyolojik 6zelliklere sahip 200
kadar hastaliktan olusmasi sebebiyle tan1 koymada
zorluklar yaganmaktadir. Bazen acik akciger bi-
yopsisiyle dahi tan1 konulamamaktadir. Bu nedenle
hastalarin anamnezlerinin ¢ok detayli alinmasi ve
klinik, radyolojik ve fizyolojik parametreleriyle
detayli bir sekilde degerlendirilmesi gerekmekte-
dir. Mediastinoskopi, agik akciger biyopsisi gibi
yontemlerin yerini EBUS ve VATS gibi minimal
invaziv yontemlerin almasi ile spesifik tani oran-
larinin da artacagi 6ngoriillmektedir.

Birimimizde bu ¢aligmamiz igceren alt1 yillik
stirede oldugu gibi, hidlen DPAH hastalar1 6zelles-
mis poliklinigimizde ve her branstan konuya ilgi
duyan, deneyim sahibi ekip iiyeleri ile konsiiltas-
yon yontemi ile multidisipliner bir yaklasim ger-
ceklestirilmektedir. Bu ¢aligma ile dokiimii yapilan
veriler, ¢caligmalarin hastalar agisindan da olumlu
sonuglar verdigini ortaya koymaktadir ve gelecek
caligmalara 1g1k tutucu niteliktedir.

Tegekkiir

Tipta uzmanlik tezimiz olan ve 2012 yil1 Tiirk Toraks Dernegi
Klinik Sorunlar Calisma Grubu birincilik édiiliine layik gérii-
len ¢alismamizin, belirtilen dénem i¢inde ¢alismaya dahil
edilme kriterlerini karsilayan hastalarimizin dosya verilerinde

katkis1 olan tiim ¢alisma arkadagslarimiza ¢ok tesekkiir ederiz.
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Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis: bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gereg ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamuistir.

Cikar Catigmasi
Bu calisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catigmasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite

tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danmismanlik, bilirkisilik, her-

hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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