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igara ile ilişkisi kanıtlanmış bilinen akciğer hastalıkları, kronik obs-
trüktif akciğer hastalığı (KOAH), bronkojenik kanserler ve bazı in-
terstisiyel akciğer hastalıkları (İAH) dır.1-3 İAH, benzer klinik,

radyolojik ve fizyolojik belirtilerinden dolayı birlikte sınıflandırılan, sebebi
bilinen ya da bilinmeyen 200 kadar antiteyi içeren heterojen parankimal
hastalıklar grubudur. Bu hastalıklar; dispne, gaz alışverişinde bozulmaya
kadar gidebilen restriktif fonksiyonel bozulma ve diffüz, bilateral akciğer in-
filtratları ile karakterizedir. Histopatolojik incelemede, interstisiyel enfla-
masyon, fibrozis ve granülomatöz enflamasyon gibi bulguların bir ya da
birkaçı izlenebilir. Bilinen sebepler arasında organik ve inorganik partikül-

Deskuamatif İnterstisiyel Pnömoni:
Olgu Sunumu ve Sigara İlişkili İnterstisiyel

Akciğer Hastalıklarının Kısa Derlemesi

ÖÖZZEETT  Sigara ile ilişkili interstisiyel akciğer hastalıkları, nedeni net olarak açıklanmamış heterojen
bir grup hastalıktır. İnterstisiyel akciğer hastalıkları içerisinde sigara ile en kuvvetli ilişki gösterenler
respiratuar bronşiolit (RB), deskuamatif interstisiyel pnömoni (DİP) ve pulmoner Langerhans hücre
histiyositozu (PLH) dur. Bunlardan idiyopatik interstisiyel pnömoniler kapsamında yer alan DİP ve
RB’in usual interstisiyel pnömoni (UİP), lenfositik interstisiyel pnömoni (LİP), nonspesifik
interstisiyel pnömoni (NSIP), kriptojenik organize pnömoni (KOP) ve akut interstisiyel pnömoni
(AİP) den oluşan diğer idiyopatik interstisiyel pnömonilerden ayırt edilmeleri gerekir. Burada klinik
ve patolojik olarak DİP ile uyumlu olduğu düşünülen bir olgu sigara ile ilişkili interstisiyel akciğer
hastalıklarının kısa bir özeti eşliğinde sunulmuştur.
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AABBSSTTRRAACCTT  Smoking-related interstitial lung diseases are a heterogeneous group of entities of un-
known cause. The most important smoking-related interstitial lung diseases are respiratory bron-
chiolitis (RB), desquamative interstitial pneumonia (DIP), and Pulmonary Langerhans' cell
histiocytosis (PLH). RB and DIP, which are classified as idiopathic interstitial lung diseases must be
differentiated from other idiopathic interstitial lung diseases, including usual interstitial pneumo-
nia (UIP), lymphoid interstitial pneumonia (LIP), nonspecific interstitial pneumonia (NSIP), cryp-
togenic organizing pneumonia (COP) and acute interstitial pneumonia (AIP). In this article, a case
with clinical and pathological features compatible with DIP and a brief review of smoking related
lung diseases are presented. 
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ler, gaz ve duman maruziyeti, kollajen vasküler
hastalıklar, ilaçlar, radyasyon ve enfeksiyonlar var-
dır.4 Sigara ile kuvvetli ilişkinin bildirildiği inters-
tisiyel akciğer hastalıkları; Pulmoner Langerhans
hücre histiyositozu (PLH) ile idiyopatik interstisi-
yel akciğer hastalıkları grubunda yer alan deskua-
matif interstisiyel pnömoni (DİP) ve respiratuvar
bronşiyolitistir (RB).1-12 Respiratuvar bronşiyolitis,
RB-İAH ve DİP ayrı antiteler olarak tanımlan-
makla birlikte; aynı histopatolojik hastalık spekt-
rumunda yer aldıkları ve DİP’nin RB-İAH’nın
ilerlemiş formu olduğu düşünülmektedir.

OLGU SUNUMU
6 ay önce üst solunum yolu enfeksiyonunu takiben
başlayan kuru öksürük ve sırt ağrısı nedeni ile an-
tibiyoterapi uygulanan 36 yaşında kadın hastanın
20 paket / 20 yıl sigara kullanım öyküsü vardı. Ya-
kınmalarının düzelmemesi üzerine çekilen poste-
rior-anterior (PA) akciğer (AC) grafisinde her iki
AC alt zonlarda daha belirgin olmak üzere inters-
tisiyel işaretlerde artış, toraks bilgisayarlı tomo-
grafide her iki akciğerde yaygın buzlu cam alanları
izlendi (Resim 1). Bronkoalveoler lavajında (BAL)
%98 makrofaj, %1 polimorf nüveli lökosit, %1 len-
fosit izlendi. Hastadan  video yardımlı torakosko-
pik cerrahi (VATS) ile 5x2.5x0.8 cm boyutlarında
akciğer biyopsisi alındı. Histolojik incelemede ak-
ciğer parankimasında;  diffüz, alveol  boşluklarını
dolduran ve tabakalar oluşturan uniform görü-
nümde makrofaj birikimi vardı.  Makrofajların
büyük kısmında, Prusya mavisi ile pozitif boyanan,
ince, sitoplazmik granüler pigment görüldü (Resim
2 A, B). Ayrıca alveol septalarında fibröz kalın-
laşma, birkaç odakta intersitisiyumu genişleten
lenfositik infiltrasyon, döşeyici epitelde kuboidal
metaplazi izlendi (Resim 2 C, D). Nekroz, granü-
lomatöz iltahap, ya da vaskülit bulguları yoktu.
Olguda tanımlanan değişiklikler deskuamatif in-
terstisiyel pnömoni ile uyumlu bulundu. Hastaya;
hastalığının sigara kullanımına bağlı olduğu, siga-
rayı bırakması halinde semptomlarının  düzelebi-
leceği anlatıldı ve sigara bırakma polikliniğine
yönlendirildi. Sigarayı bırakması ve bir ay sonra
kontrole gelmesi önerilen hasta  kontrole gelme-
yerek takipten düştü.

TARTIŞMA 
İnterstisiyel AC hastalıklarının etiyolojisinde siga-
ranın önemli bir yer kazanması yakın tarihlerde ol-
muştur. Bu ilişkinin kurulmasında epidemiyolojik
ve klinik çalışmalar deneysel çalışmalara göre daha
önemli kanıtlar sağlamıştır. Niewoehner ve arka-
daşları RB’i 1974’te ilk kez genç sigara içicilerinde
tanımlamışlardır. Fraig ve arkadaşları da sigara içi-
cilerinin tümünde, son 5 yıl içinde sigarayı bıra-
kanların ise %50’sinde RB tespit etmişlerdir.13

RE SİM 1: HRCT A ve B;Her iki AC’ de subp lev ral, or ta ve alt zon lar da be lir -
gin buz lu cam gö rü nü mü.
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Benzer şekilde çeşitli epidemiyolojik ve klinik ça-
lışmalarda, PLH hastalarının %90’nın  eski ya da
halen sigara içicisi olduğu görülmektedir.14-16

Desquamatif interstisiyel pnömoni ile ilişkili
epidemiyolojik çalışma sayısı fazla olmamakla bir-
likte birkaç geniş serili araştırmada, DİP olgularının
%90’ında sigara öyküsü tespit edilmiştir.5,17,18

Sigara ile yakın ilişkisi gösterilen bu hastalık-
ların patogenezinde; antiproteaz-proteaz ve anti-
oksidan-oksidan dengesizliği, sigara dumanındaki
partiküllere ve lipopolisakkaritlere karşı akciğer
fibroblastlarından salınan nötrofil ve monosit ke-
motaktik faktörlerin tetiklediği inflamatuar yanıt
ve sigara içicilerinde akciğerde artan ve inflama-
tuar yanıtı arttırdığı düşünülen nitrik oksit sorumlu
tutulmaktadır.2

Sigara içicilerinin BAL’ larında makrofaj ve
nötrofil sayısı artmıştır. BAL’da lenfosit sayısı 
değişmemekle birlikte CD4 / CD8 oranı artar.
Makrofajlar sayıca artmış, daha iri görünümde ol-
malarına ve intrasitoplazmik inklüzyonlar içer-
melerine rağmen antijen sunma fonksiyonlarındaki
defekt nedeni ile fonksiyon kaybı gösterirler. Ay-
rıca BAL sıvılarında sigarayı içme dozu ile paralel
olarak, proinflamatuar sitokinlerden interlökin
(IL)-1 beta ve IL-8, BAL sıvısı ve serumlarında ise
immünglobulinler artmıştır.19 Olgumuzda ise
BAL sitolojik incelemesinin tanıya katkısı olma-
mıştır.

Klinik tablo RB de genelde asemptomatik
olup, DİP ve PLH de ise dispne ve öksürük ön plan-
dadır. İnterstisiyel akciğer hastalıklarının %3 ünü

A B

C D
RE SİM 2: A. Al ve ol lü men le rin de top lu luk oluş tur muş pig ment li al ve o ler mak ro faj lar(HEX10). B. Al ve ol lü men le rin de top lu luk oluş tur muş pig ment li al ve o ler mak -
ro faj lar ve kü bo i dal me tap la zi(HEX20). C. Al ve ol sep ta la rın da len fo sit in fil tras yo nu,  kü bo i dal me tap la zi ve al ve ol sep ta la rın da ha fif fib ro tik ka lın laş ma(HEX20).
D.Mak ro faj lar da prus ya ma vi si ile in ce gra nü ler bo yan ma(Prus ya ma vi siX20).
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oluşturan DİP genç yetişkinlerde (30-40 yaş) gö-
rülür ve erkek/kadın oranı 2/1’dir. Desquamatif
interstisiyel pnömonide, yüksek rezolüsyonlu bil-
gisayarlı tomografide (HRCT), akciğer alt zonlarda,
subplevral alanlarda diffüz buzlu cam görünümü
izlenir.5 Respiratuvar bronşiyolitiste buzlu cam
görünümü yanı sıra nodül yapısı da izlenebilir.
Pulmoner langerhans hücre histiyositozunda de-
ğişiklerin daha çok üst loblarda, bilaterali simetrik
ve ağırlıklı olarak nodüler/retikülonodüler özel-
likte oluşu radyolojik ayırıcı tanı için faydalı ola-
bilir. Retikülonodüler alanlarda buzlu cam
görünümü izlense de yaygın değildir.5,6,10,20,21

Desquamatif interstisiyel pnömoninin en çar-
pıcı histopatolojik bulgusu; üniform olarak alveol
boşluklarını dolduran, çok sayıda makrofajlarla ka-
rakterli diffüz infiltrasyondur. Benzer histopatolo-
jik tablo diffüz alveoler hemorajide (DAH) de
görülmekle birlikte  makrofajların sitoplazmasında
bulunan pigment  DIP de ince soluk sarı-kahve-
rengi iken, DAH de  iri, refraktil-kırıcı, koyu sarı-
kahverenkli granüller şeklinde olan, hemorajiye
sekonder biriken  hemosiderindir.3

Respiratuvar bronşiyolitis ise sigara içicile-
rinde rastlantısal olarak saptanan  patolojik bir
bulgu olup, bronşiyol lümeninde ve duvarında si-
toplazmaları altın sarısı-kahverenkte pigment içe-
ren makrofaj birikimi vardır. Bu olguların  küçük
bir kısmında, klinik olarak semptomatik RB-İAH
olarak tanımlanan durum söz konusudur. RB-İAH
de, RB göre histopatolojik tablo daha abartılı olup,
alveollere uzanan enflamasyon ve fibrozis vardır.4

Bu nedenle  RB-İAH’nin histomorfolojik bulguları
DİP ile benzerlik gösterebilir ancak, lezyonların
dağılımı ve yaygınlığı farklıdır. RB-İAH’de lez-
yonlar bronşiolosentrik iken, DİP’de diffüzdür.4,22,23

Ayrıca DİP’te fibrozis biraz daha belirgin olup eşlik
eden lenfoid follikül yapıları ve eozinofil lökosit-
ler izlenebilir.8

Desquamatif interstisiyel pnömoni ve RB-
İAH, histopatolojik olarak alveol lümenlerinde
odaksal da olsa makrofaj birikimi görülen usual in-
terstisiyel pnomoni (UİP), lenfositik interstisiyel
pnömoni (LİP), nonspesifik interstisiyel pnömoni
(NSIP), kriptojenik organize pnömoni (COP), akut

interstisiyel pnömoni (AİP) den oluşan diğer idiyo-
patik interstisiyel pnömonilerden ayırt edilmelidir.
Histopatolojik incelemede heterojen odaksal tutu-
lum ve fibroblastik odaklar (UİP), bronşiyol-alveol
lümenlerinde fibroinflamatuar polipoid tıkaçlar
(COP), hyalin membranlar (AİP) ve alveol septala-
rını genişleten yaygın lenfositik infiltrat (LİP) gibi
her antiteye özgü  morfolojik özelliklerin DİP ve
RB-İAH’de görülmeyişi ayırıcı tanıda yardımcı olur.  

DİP’de,  NSIP’de olduğu gibi alveol septala-
rında hafif-orta şiddetde inflamatuar infiltrat 
olabileceği için NSIP’den ayırımında alveol lü-
menlerini dolduran yaygın makrofaj infiltratının
varlığı yardımcı olur. RB-İAH ise, NSIP’den infla-
masyonun bronşioller çevresinde kısıtlı kalması ile
ayırt edilebilir.

Sigara içimi ile ilişkili olan bir başka antite
izole pulmoner langerhans hücre histiyositozu
(PLH) dur. Potansiyel antijen sunma kapasiteleri
bulunan Langerhans hücreleri normalde akciğer
parankiminde bulunurlar. Ancak sigara içicilerinde
respiratuvar epiteliyal yüzeylerde birikirler.4,5 Hi-
stopatolojisi DİP ve RB’den farklıdır. Bronşiyolo-
sentrik dağılım gösteren Langerhans hücrelerinin
de eşlik ettiği, eozinofil lökositlerin değişen oran-
larda bulunduğu karışık inflamatuar hücre infilt-
ratı içeren nodüler ve zamanla gelişen yıldızımsı
çıkıntıları olan sklerotik alanlar ile karekterizedir.
CD1a ve S-100 ile pozitif boyanma gösteren  Lan-
gerhans hücrelerinin varlığı ayırıcı tanıda yararlı-
dır.

RB-İAH, DİP ve PLH’ de tedavide en önemli
basamak sigaranın bırakılmasıdır. Bu sayede prog-
resyon önleneceği gibi lezyonların bir kısmında
gerileme elde edilebilir. Sigaranın bırakılmasına
ilaveten oral steroid tedavisi verilmektedir.24

Özellikle PLH’de denenen kemoterapötik ve im-
münsüpresiflerin tedavideki yeri tartışmalıdır.  Si-
garanın bırakılması ve oral steroid  ile DİP’de 10
yıllık sağ kalım %70 tir. Ancak olguların bir kıs-
mında progresyon devam etmekte ve hastalarda
yaygın pulmoner fibrozis ve solunum yetmezliği
gelişmektedir.  

Dünya sağlık örgütünün 2010 yılındaki sonuç-
larına göre Türkiye’de 17 milyonun üzerinde sigara
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içicisi bulunmaktadır. Sigaraya bağlı çok sayıdaki
sağlık sorunu içinde interstisiyel akciğer hastalık-
larının oranı da azımsanmayacak ölçüdedir. Bu ön-

görü ile klinik, radyolojik ve patolojik bulguları
DİP için tipik olan bu olgu, sigara ilişkili İAH’nın
kısa derlemesi eşliğinde sunulmuştur.
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