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m Interstisyel akciger hastalig ile birlikte = Nadir akciger hastaliklarinda
olabilen pulmoner hipertansiyona (PH) radyolojik ayirici taniya yonelik kriterler,
radyolojik yaklasim bu hastaliklarda olasi PH'nin radyolojik

m Interstisyel hastaliklarin degerlendirilmesi

degerlendirilmesinde taniya yonelik kriterler
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interstisyel akciger hastaliklari (IAH) egzersiz kapasitesini kisitlayan ve kéti prognoza yol acan énemli bir
hastalik grubu olup pulmoner hipertansiyon (PH) insidansi ytksektir. idiyopatik pulmoner fibrozis disinda,
bag dokusu hastaliklarinda ve sarkoidozisde PH gelisimi gézlenebilmektedir. Ekokardiyografi ve sag kalp
kateterizasyonu PH tanisi icin kullanilan temel yéntemlerdir. Nadir akciger hastaliklari, cogunda akcigerler-
de interstisyel patern yaratan ve IAH ayirici tanisinda her zaman bilinmesi ve géz éniinde bulundurulmasi
gereken énemli hastaliklardir.
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ABSTRACT

Interstitial lung diseases (ILD), are associated with a high incidence of pulmonary hypertension (PH), which
is linked with exercise limitation and a worse prognosis. Apart from Idiopathic pulmonary fibrosis, PH can
occur in connective tissue diseases and sarcoidosis. Echocardiography and right heart catheterization are
crucial modalities for the diagnosis of PH. Rare lung diseases are important pathologies that may create
interstitial patterns in the lungs and should always be known and considered in the differential diagnosis

of ILD.

Keywords: Pulmonary hypertension, interstitial lung disease, lung fibrosis

GIRiS

Interstisyel akciger hastaligi (IAH) tanimu,
nispeten birbirine benzeyen fizyolojik ve fonk-
siyonel 6zelliklere sahip olan ve siire¢ igerisin-
de ilerleme gostererek geriye dondiiriilemeyen
fibrozis ile sonuglanan heterojen bir hastalik
grubu olarak tanimlanmaktadir [1]. IAH olus-
turan gruplari birbirinden ayiran temel histopa-
tolojik 6zellikler inflamasyon, graniilom olusu-
mu ve fibroproliferasyon olarak tanimlanabilir.
IAH takibinde ortaya cikabilen, akciger hasta-
ligina ikincil pulmoner hipertansiyon (PH) ge-
ligimi bilinen bir durum olmasina karsin ancak
son yillarda 6zellikle tan1 yontemlerindeki ge-
lismeler sonucunda tani daha sik koyulmaya ve
iizerinde ¢alisma yapilmaya baslanmistir.

Pulmoner hipertansiyon, pulmoner arteriyel
basingta ylikselmesi ve kalici olmasi sonucunda
ortaya ¢ikan sag kalp yetmezligi ile sonucla-
nan, ilerleyici bir pulmoner vaskiiler hastaliktir.

PH hastalarindaki semptomlarin belirsiz olma-
s1 tanida gecikmeye yol acabilmekte, 6zellikle
etkili olmayan yetersiz tedavi sonucunda PH
pulmoner vaskiiler direng artigi, sag ventrikiil
yetmezligi ve erken 6liime yol agabilen mortali-
tesi yiiksek bir hastalik grubu olarak karsimiza
¢ikmaktadir.

2022 yilinda yayimlanan Kardiyoloji ve Go6-
giis Hastaliklar1 Cemiyetleri’nin ortak kilavu-
zunda PH; ortalama pulmoner arteriyal basing
(PAB) >20 mmHg, pulmoner arter kama basinci
(PAWP) <15 mmHg ve pulmoner vaskiiler re-
zistans >3 WU olarak tanimlanmigtir [2].

Pulmoner hipertansiyon kesin tanisi, sag kalp
kateterizasyonunda ortalama pulmoner arter
basmcinin (mPAP) dinlenme aninda 20 mmHg
ve lizerinde olmast ile konulur. Diger belirleyici
faktorler, PAWP ve Wood tinitesi olarak damar
direncidir (Tablo 1).

Tablo 1. Pre, post ve kombine PH tiplerinin ayirnm kriterleri

PH
Pre kapiller PH

izole post kapiller PH

Kombine pre-post kapiller PH

mPAP >20 mmHg

mPAP >20 mmHg
PAWP <15 mmHg
PVR >2 WU

mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg
PVR <2 WU

mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg
PVR >2 WU

PH’de klinik siniflandirma ise 5 ana grup icerisinde gerceklestirilir. PH, pulmoner hipertansiyon; mPAP, ortalama pulmoner
arter basinci; PAWP, pulmoner arter kama basinci; PVR, pulmoner vaskuler rezistans.
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IV: Kronik tromboembolik PH
Pulmoner Hipertansiyon Klinik Grup onfic Homboctbot

(KTEPH)
Siniflandirmasi ) o
Grup V: Mekanizmalar1 belirsiz ya da ¢ok
Grup I: idiyopatik PH (PAH), faktoriin neden oldugu PH.
Grup II: Sol kalp hastaliklarina bagh PH, Interstisyel akciger hastaligi takibinde gelisen

PH, bu ana klinik siniflamanin detayli yapisina
gore, grup 3 icerisinde yer almaktadir
. Bununla beraber, grup 1 (PAH) igerisinde

Grup III: Akciger hastaliklarina ve/veya hi-
poksiye bagli PH,

Tablo 2. Pulmoner hipertansiyon detayli klinik siniflamasi
1. Pulmoner arteriyel hipertansiyon

* idiyopatik PH

e Kalitimsal PH

* BMPR2

e ALK1, endoglin, SMAD9, CAV1, KCNK3

e Bilinmeyenler

* ilaclar ve toksinlerle iliskili

¢ Asagidaki durumlarla iliskili:

* Bag dokusu hastaliklar

e HIV

e Portal hipertansiyon

e Konjenital kalp hastaliklar

e Sistosmiyazis

* Yeni doganin persistan PH

* PVOH ve/veya PKH

2. Sol kalp hastaligina bagli PH

e Sol ventrikul sistolik disfonksiyon

¢ Sol ventrikul diyastolik disfonksiyon

» Kapak hastaliklari

¢ Konjenital/edinilmis sol kalp ice/disa akim kisitlanmasi ve konjenital kardiyomiyopati
3. Akciger hastaligi ve/veya hipoksemiyle iliskili PH

e KOAH

* interstisyel akciger hastaliklar

* Mikst akciger hastaliklari

¢ Uyku bozuklugu ile giden hastaliklar

¢ Alveolar hipoventilasyon

e Yuksek irtifada uzun sureli yasam

e Gelisimsel anormallikler

4. Kronik tromboembolik PH

5. Etiyolojisi bilinmeyen veya birden fazla mekanizmaya bagh PH nedenleri
e Hematolojik hastaliklar: Kronik hemolitik anemi myeloproliferatif hastaliklar, splenektomi

e Sistemik hastaliklar: Sarkoidoz, langerhans hicreli histiyositozis, LAM, nérofibromatozis,
vaskulitler

e Metabolik hastaliklar: Glikojen depo hastaliklari, tiroid bozukluklari, Gaucher hastaligi
e Diger: Tumor, mediastinal fibrozis, diyaliz gerektiren KBY, segmental PH

PH, pulmoner hipertansiyon; PVOD, pulmoner veno-oklizif hastalik; PKH, pulmoner kilcal hemanjiomatozis; KOAH, kronik
obstruktif akciger hastaligi; KBY, kronik bobrek yetmezlig; LAM, lenfanjioleiomyomatozis.
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bulunan bag dokusu hastaligi grubundaki bazi
hastaliklarin akciger tutulumu ve eslik eden PH
gerceklestirebilecegi unutulmamalidir. Bu ko-
nuda yapilan ¢alismalarda IAH icerisindeki PH
prevalansin1 %32-46 arasinda, nispeten yik-
sek bir degerde gostermektedir [3]. Genellikle
[AH’lerde PH hafif ya da orta derecelidir. En
stk PH olusturan interstisyel pulmoner neden-
ler, bag dokusu hastaliklar1 akciger tutulumu
(%5-60), pulmoner sarkoidozis (%5,7-74), idi-
yopatik pulmoner fibrozis (IPF) %32-85), kom-
bine akciger fibrozisi ve amfizem (%50) olarak
degerlendirilirken, daha nadir olarak pulmoner
langerhans hiicreli histiyositozis (LHH) ve len-
fanjiomatozis olarak degerlendirilmektedir [4].

interstisyel Akciger Hastaliginda
Pulmoner Hipertansiyon Patogenezi

Ileri evre IAH de pulmoner hipoksi gelisme-
si beklenen bir durumdur. Bunun sonucunda,
refleks vazokonstriiksiyon ve vaskiiler yapilar-
da tekrar bicimlenme (remodelling) gelisebilir.
Yapilan calismalarda IAH’de PH gelisimine ne-
den olan endotelin, biiyiime faktdrleri (TGF-B1
ve bag dokusu biiyiime faktorleri) ve oksidatif
stres gibi dzellikler temel etken olarak tanim-
lanmustir [5]. Hastaligin vaskiiler yatakta yapti-
81 endotel disfonksiyonu ve inflamasyon, siire¢
igerisinde fibrozis yaratarak PH olusumuna ve
ilerlemesine neden olur. Pulmoner sarkoidozis
hastalarinda ise, digerlerinden farkli olarak hi-
ler diizeydeki lenf nodlarinin pulmoner arterle-
re olan kompresyonu ya da sarkoidozisin olasi
myokard tutulumu, diyastolik yetmezlige neden
olarak PH gelisimine katkisi olabilmektedir.

Klinik Tani

Pulmoner hipertansiyon hastalarinin biiyiik
boliimiinde IAH ile benzer semptomlar kargimi-
za ¢ikar. Her iki grup hastada da dispne, egzer-
siz kapasitesinde azalma ve ¢abuk yorulma sik
gbzlenen semptomlardir. PH tanisina yonlendi-
ren temel bulgu, PH siireci sonunda ortaya ¢i-
kan sag kalp yetmezligi ve bunun belirtileridir.

Tani siirecinde ilk planda ekokardiografik ola-
rak pulmoner arter trunkusundan yapilan basing
6l¢iimiinde 20 mmHg ve iizeri basing degerleri-
nin alinmasi klinisyeni PH tanisia yonlendir-
melidir. Kesin tani, sag kalp kateterizasyonu ile
yapilan PAWP olacaktir [6].

Tanisal radyolojide ise en ¢ok yardimci olan
kriterler arasinda oncelikle pulmoner bilgisa-
yarli tomografi (BT) anjiyografi veya toraks BT
sirasinda pulmoner trunkusta gozlenen cap arti-
sidir (Resim 1). PA trunkusunda, bifurkasyo he-
men Oncesinde, asendan aorta komsulugundaki
diizeyden yapilan damar duvarina dik dl¢iimde
29 mm ve iizeri deger bulunmasi PA ektazisini,
40 mm ve lizeri degerler ise PA anevrizmasi ta-
nisini diisiindiirmekte olup yiiksek olasilikla PH
ile baglantilidir. Normalde bu diizeyde PA/aorta
cap orani 1:1 olmalidir. Aynm1 degerlendirmede
sag kalp bosluklarinda dilatasyon, septumda
“D” formu olusmasi, trikiispit valv anulusunda
genisleme ve sag kalp yetmezligini destekleyen
hepatik venlerde dilatasyon ve kontrast refliist,
olas1 PH tanis1 i¢in ¢ok yardimei kriterler olup
raporlama esnasinda bu gozlemlerin belirtilme-
si gerekmektedir (Resim 2) [7].

Pulmoner hipertansiyon klinik siniflamasinda
4. grupta yer alan KTEPH hastalarinin saptan-
masinda tanisal ve girisimsel radyoloji biiyiik
onem tagimaktadir. PH hastalarinin bu grubun-
da PA dallarinda yerlesen ve obstriiksiyona yol
acan kronik trombiislere bagl gelismis preka-
piller PH s6z konusudur. Pulmoner BT anjiyog-
rafi ile PA dallarinda yerlesimli organize olarak

trunkustan, aort koku

Pulmoner
hizasinda yapilan 6lcimde ektazik yapida oldugu,
ayni duzlemdeki aort capini gectigi izleniyor.

Resim 1.

S
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kronik forma doniismiis trombiisler eslik eden
ve tanty1 saglamlagtiran diger bulgularla sap-
tanabilmekte ve grup IV PH tanisinda ¢ok yar-
dimc1 olmaktadir (Resim 3).

Olas1 KTEPH tanisi i¢in PA dallarindaki lii-
mene genis tabanli oturarak kronik siirecte da-
marda belirgin incelme ve dolum defektine yol
acan kronik trombiislerin yani sira eslik eden
parenkimdeki perfiizyon hasarina bagli olusan
“mozaik atenliasyon” alanlar1 ve eger var ise
¢ok degerli olan bronsial arter hipertrofileri ta-
niya ¢ok yardimeci olacaktir. Yeni bir modalite
olarak tanisal radyolojiye giren “dual-enerji” sis-
temli BT cihazlari ile bu hastalarda iyot haritasi

Resim 2. Pulmoner hipertansiyonda sag
kalp bosluklarinda belirgin dilatasyon ve
interventrikuler septumda “D” formasyonu (ok).

‘
o
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kullanarak yapilan parenkim perfliizyon deger-
lendirmesindeki perfiizyon defektleri de kesin
tanida ¢ok yardimci olmaktadir (Resim 4). Li-
teratiirde tromboemboliye bagl akciger perfiiz-
yonunu goriintiilemede dual-enerji BT perfiiz-
yon goriintiilemenin, kilavuzlarda 6ncelikli yer
alan ventilasyon/perfiizyon sintigrafiden daha
istiin oldugunu belirten ¢aligmalar yapilmaya
baslanmistir [8]. Invaziv pulmoner anjiyografi
ise, Ozellikle taninin netlestirilemedigi, vaskii-
ler malformasyon diisiiniildiigii veya cerrahi
Oncesi haritalama gereken hastalarda kullanilan
ve kesin tantya ¢ok yardimci olan bir modalite
olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Resim 3. Sag akciger alt lobda yaygin kronik
trombuslere baglh dolum defektleri (ince ok-sol
alt lob ile kiyaslayiniz). Pulmoner trunkusta PH'ye
bagli belirgin ektazi, KTEPH hastasi. PH, pulmoner
hipertansiyon; KTEPH, kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon.

Resim 4. Koronal plan MIP BT anjiyografi imajlarda, her iki akciger alt loblarinda lober-segmenter
kronik trombuslere ait dolum defektleri (oklar), ayni planda dual-enerji BT ile yapilan perfizyon
degerlendirmesinde izlenen emboliye bagh belirgin perfizyon defekti alanlari (yildizlar). MIR
maksimum yogunluk projeksiyonu; BT, bilgisayarli tomografi.
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idiyopatik Pulmoner Fibrozis

Pulmoner vaskiiler hastalik IPF’nin &nemli
komplikasyonlarindan biri olarak kabul edil-
mektedir. IPF olgularinda beklenen ortalama
sag kalim siiresi 2,5-3,5 yila karsilik gelmekte-
dir. IPF’nin fulminant seyri sirasinda hastalar-
da siire¢ i¢inde gelisebilen PH olgularn biiyiik
boliimiinde gbézden kagabildigini literatiirde
bildirilmistir [9]. Bu durumda, IPF’de beklenen
PH hastalariin ¢ok daha fazla oldugu varsayil-
maktadir. Terminal dénem IPF hastalarinda PH
prevalansinin %60 diizeyine ¢iktigimi belirten
calismalar bulunmaktadir (Resim 5) [6].

Idiyopatik pulmoner fibrozisde, PH altta yatan
akciger hastaligina sekonder olan PH ve PAH
seklinde iki formda olustugu diisiiniilmektedir.
PAH hastalarinin pulmoner damar yataginda-
da PGE2 diizeyinin diisiik seviyelerde oldugu
saptanmis olup, bu sonu¢ TNF-o ve TGF-$
diizeylerinde artigsa yol acarak interstisyel kol-
lojen birikimine ve pulmoner vaskiiler yeniden
sekillenmeye yol agmakta ve PH’ye yol agmak-
tadir [10]. IPF hastalarinda gece ve egzersiz
ile hipoksi olmasi sessiz bir sekilde pulmoner
vaskiiler yapmin yeniden sekillenmesine sebep
olarak ¢ok belirgin semptom yaratmadan PH
gelisimine yol agabilmektedir. Bu yiizden IPF
hastalarinda erken donemlerde hastalarin PH

acisindan taranmasi gerekebilir. Yiiksek risk al-
tinda olan hastalarda erken tedavi yaklagimlari
yerlesmis PH gelismesini 6nleyebilir. Bu konu-
da daha fazla IPF hastasiyla daha biiyiik 6lcekte
aragtirmalarin yapilmasina ihtiyag vardir.

Sarkoidozis

Pulmoner sarkoidozisde PH rastlanabilen ve
g0z linlinde bulundurulmasi gereken bir klinik
antitedir. Biitiin evrelerdeki sarkoidoz olgula-
rina yonelik ekokardiyografi ile yapilan PH’ye
yonelik bir calismada hastalarin %5,7’sinde
PAB degeri >40 mmHg {izerinde bulunmugtur
[11]. Sarkoidozis olgularindaki PH olusumu
mekanizmasinda hipoksinin yani sira; PA ste-
nozu, ekstrensik basi, fibrozis, pulmoner veno-
okliizif hastalik, sol ventrikiil disfonksiyonu ve
intrensik vaskiilopati rol oynamaktadir [12]. BT
incelmelerinde pulmoner sarkoidozis tami ve
evrelemesi yapilirken, olasi PH tanisi agisindan
PA ve 6zellikle sag kalp degerlendirmesi de ya-
pilmasi gerekmektedir (Resim 6).

idiyopatik Pulmoner Fibrozis Disindaki
idiyopatik interstisyel Pnémoniler

Akcigerlerde olagan interstisyel pndmoni
(OIP) paterni yaratan, idiyopatik interstisyel
pnémonilerde (1iP) PH degerlendirilmesi gere-

Resim 5. idiyopatik pulmoner fibrozis hastasinda
bazallerden alinan kesitte tipik olagan interstisyel
pnémoni paterni, interstisyel fibrozis alanlari
ve eslik eden bal petedi sahalar izlenmekte;
ayni kesitte PH'ye bagl sag kalpde belirgin
genisleme gobzlenmektedir (ok). PH, pulmoner
hipertansiyon.

Resim 6. Pulmoner sarkoidozis olgusunda,
sagda daha belirgin Ust loblarda sarkoidozisin
perilenfatik dizensiz infiltrasyonlari izlenmekte
iken (kalin ok), ayni kesitte pulmoner arterde
PH'ye bagh ektazi izlenmektedir (ince ok). PH,
pulmoner hipertansiyon.



ken bir durumdur. Literatiirde PH nin bu hasta-
lardaki prevalansini ve diizeyini degerlendiren
fazla sayida ¢aligma bulunmamakta olup biiyiik
cogunlugu non-spesifik interstisyel pndomoni
(NSIP) iizerine odaklanmistir. PH, &zellikle
temel hastaligin genelde NSIP paterni oldugu
bag dokusu hastaliklari ile iliskili IAH’de daha
fazla goriilmektedir. Bag dokusu hastaliginin
yoklugunda, IAH ile iliskili PH’de mPAP’leri
genellikle 40 mmHg’nin altinda gdzlenmekte
olup ¢ok siddetli degildir [ 13].

Bag Dokusu Hastaliklari ile iliskili
Pulmoner Hipertansiyon

Basta progresiv sistemik skleroz (PSS) ve
romatoid artrit olmak tizere, sistemik lupus eri-
tamatozus (SLE), Sjogren senromu, mikst bag
doku hastaligi, dermatomyozit ve Behget has-
talig1 AH olusturan hastalik gruplari olup en sik
PH saptanan hasta gruplar1 olarak gosterilmek-
tedir.

Progresiv Sistemik Skleroz

Pulmoner hipertansiyonun, PSS’nin 6nemli
bir komplikasyonu olarak kabul edilmektedir.
PSS hastalarinda akciger tutulumu intersitiyel
fibrozis seklinde kendini gosterir. GOriiniim
paterni NSIP veya OIP seklinde olabilirken
fibrozis diizeyi OIP ye gore daha diisiik ama
yayginligi fazladir. Son ¢aligmalarda PSS deki
fibrozisin “4 kose isareti” seklinde bilateral an-
terolateral ve posterosuperior akciger alanlarin-
da daha fazla gorildigi belirtilmektedir [14].
Kalsifiye olabilen biiyiimiis lenf nodlarinin
yanisira Ozefagus tutulumuna bagli olusabile-
cek dilatasyonda degerlendirilmelidir. Yaygin
akciger tutulumu olan hastalarda sonradan da
PH gelisebilir. Skleroderma iliskili PH tim PH
hastalari igerisinde %15-30 arasinda degismek-
te olup, bag dokusuna bagli olusan PH hasta
grubunda baskin hastalik olarak kendini goster-
mektedir (Resim 7).

IAH, Nadir Hastaliklar ve PH

Romatoid Artrit

Romatoid artrit (RA) ile beraber IiP siklig1
yaklasik %10 diizeyinde olup RA’da akcigerler-
de OIP paterni tarzindaki tutulum NSiP’ye gére
bir miktar daha fazla goriilmektedir. RA’da PH
izerine yapilmis fazla calisma olmamakla bera-
ber yiiksek PAB degeri oldugunu bildiren bazi
arastirmalar bulunmaktadir.

Sistemik Lupus Eritamatozus

Sistemik lupus eritamotozus, akciger pa-
renkim tutulumu yaptig1 zaman genelde NSiP
vaskdiler trombus, inflamasyon, plevral tutulum
seklinde kendini gdstermektedir. SLE’de PH
siklig1 ekokardiyografi temelli bazi ¢alismalari-
na gore %4-14 arasinda degismektedir [ 15]. PH
gelisen hastalarin otopsi bulgular1 PAH’ye ben-
zemektedir. SLE hastalarinda plérit ek sik go-
riilen pulmoner manifestasyon olmakla beraber
pulmoner tromboemboli sikliginin da nispeten
fazla oldugu unutulmamalidir.

Resim 7. PSS tanisiyla takip edilen hastada
akcigerler tutulumuna bagh yaygin, asimetrik,
subplevral agirlikli interstisyel fibrozis paterni,
eslik eden traksiyon bronsiektazileri ve bal petegi
paterni alanlan izlenmektedir. Ayni kesitte
PH'ye bagh sag kalp bosluklarinda belirgin
dilatasyon eslik etmektedir (ok). PH, pulmoner
hipertansiyon; PSS, progresiv sistemik skleroz.
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Sjogren Sendromu

Sjogren sendromu akcigerlerde daha ¢ok kii-
ciik hava yolu hastalig1 ve IIP seklinde karsimi-
za ¢ikmaktadir. NSIP en sik eslik eden inters-
tisyel tutulum olarak kabul edilirken, lenfositik
interstisyel pndmoninin Sjogren esliginin nis-
peten fazla oldugu g6z oniinde bulundurulma-
lidir. Sjogren hastalarinda yapilan ¢aligmalarda
RF pozitif olanlarda ve antiniikleer antikor ta-
styanlarda PH’nin daha siklikla goriilebildigi
bildirilmistir (Resim 8) [16].

Mikst Bag Dokusu Hastaligi

Miks bag dokusu hastaligi, polimiyozit/der-
matomiyozit, SLE, ve RA, sistemik PSS’nin
yer aldig1 en az iki sistemik otoimmiin hastaliga
ait bulgulari birlikte goriildiigii inflamatuar ro-
matizmal bir hastalik olarak kabul edilmektedir.
Hastada bulunan bag dokusu hastaligt birlik-
teligi tiplerine goére bu grup hastalarda da PH
goriilme sikligr yaklasik %25-30 arasinda de-
gismektedir.

~
Resim 8. Sjogren  hastaliginin  akciger

tutulumunda YCBT gérintisi, sag alt lob ve
sol alt lobda subplevral interstisyel fibrozis
formunda tutulum alanlari (ince oklar). Pulmoner
trunkusta PH gelisimini destekleyebilecek ektazik
goranam (kalin ok). YCBT, yuksek c6ztnurlakla
akciger bilgisayarli tomografisi; PH, pulmoner
hipertansiyon.

NADIR iNTERSTISYEL AKCIGER
HASTALIKLARI

Pulmoner Alveolar Proteinozis

Alveollerin igerisinde lipoprotein birikimi ile
karakterize olarak akcigerlerde “crazy paving”
formunda interstisyel patern yaratan nadir bir
hastaliktir. En sik goriilen idiyopatik PAP di-
sinda, enfeksiyon, neoplazi veya silikozise se-
konder PAP veya daha nadiren konjenital PAP
formuda gozlenebilir. Siklikla simetrik ve dif-
fiiz izlenen crazy paving paterni buzlu cam ve
interlobiiler ve intralobiiler septal kalinlagma
birlikteligi ile olusmaktadir (Resim 9). Yamali
ve jeografik tarzdaki infiltrasyonlar alt lob agir-
likl1 izlenir [17]. Crazy paving paterni bir ¢ok
hastaligin yanisira “lipoid pndmoni”de de izle-
nebilir; konsolide alandaki yag dansitesi deger-
leri tantya yardimeci olur.

Diffiiz Parenkimal Amiloidozis
Akcigerlerde perilenfatik dagilimli, biiyiik

boliimii kalsifiye milimetrik dagimik yerlesimli
cok sayida nodiiller ile karakterizedir. Genelde

Resim 9. Pulmoner alveolar proteinozisde, BT'de
her iki akcigerde yaygin, alt loblarda daha
belirgin tipik “crazy-paving” paterni (oklar).
Ayni kesitte PH sUrecini destekleyebilecek
sag kalp bosluklarinda dilatasyon izleniyor
(yildiz). BT, bilgisayarli tomografi; PH, pulmoner
hipertansiyon.

EGiTICI
NOKTA



interlobiiler septal kalinlagsma formunda inters-
tisyel patern esligi, nadiren parenkimal fibrozis
ile kendini gosterir. Ozellikle pndmokonyoz ve
Milier tiiberkiiloz ayirici tanida degerlendiril-
melidir.

Erdheim-Chester Hastaligi

Interstisyel tutulum gdsterebilen bu nadir has-
talik 6zellikle biiylik oranda eslik eden kemik
veya visseral tutulum lezyonlar: ile karakteri-
zedir [18]. Perilenfatik, subplevral ve iist lob
agirlikli multipl milimetrik nodiillerle karakte-
rizedir. Lenfanjitis karsinomatozay1 andiran in-
terseptal ve fissiiral diizensiz kalinlagma siklik-
la izlenir. Kist agirlikli formu LHH ile benzesim
gosterir.

Birt-Hogg-Dube Sendromu

Onciil bulgusu bazal ve subplevral perivas-
kiiler alanlarda yerlesimli akciger kistleri olan
kalitsal bir hastaliktir. Deri lezyonlar1 ve bobrek
tiimorleri siklikla eslik eder. Yarattigi interstis-
yel patern 6zellikle lenfositik interstisyel pno-
moni ile benzesim gosterir. Kistlere bagli pno-
motoraks énemli bir komplikasyonudur (Resim
10) [19].

Resim 10. Birt-Hogg-Dube sendromunda sol st
lob lingular segmentte belirginlesen paraseptal
konumlu, daginik boyutlu cok sayida hava kistleri
(ok). Sag lobda olasi viral enfeksiyon esligi ile
uyumlu buzlu cam alani izleniyor.

IAH, Nadir Hastaliklar ve PH

Hermansky-Pudlak Sendromu

Akciger fibrozisi temel bulgusu olan here-
diter nadir bir hastaliktir. Belli bir paterni ol-
mayan diizensiz fibrozis alanlar1 ve eslik eden
traksiyon brongiektazileri bulunur. Subplevral
alanlarin nispeten korundugu periferal ve ba-
zal agirlikli fibrozis s6z konusudur. Albinizm
ve trombosit disfonksiyonu bulunan hastalarda
bobrek ve bagirsak patolojileri esligi de gorii-
lebilir.

Cikar Catismasi
Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir

ctkar catismasi bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 178

Pulmoner hipertansiyon, pulmoner arteriyel basingta yiikselmesi ve kalict olmas1 sonucunda ortaya
¢ikan sag kalp yetmezligi ile sonuglanan, ilerleyici bir pulmoner vaskiiler hastaliktir.

Sayfa 180

Bu konuda yapilan ¢aligmalarda I{AH igerisindeki PH prevalansini %32-46 arasinda, nispeten yiik-
sek bir degerde gostermektedir.

Sayfa 180

Tani siirecinde ilk planda ekokardiografik olarak pulmoner arter trunkusundan yapilan basing 6l-
¢limiinde 20 mmHg ve iizeri basing degerlerinin alinmasi klinisyeni PH tanisina yonlendirmelidir.

Sayfa 180

Pulmoner hipertansiyon klinik siniflamasinda 4. grupta yer alan KTEPH hastalarinin saptanmasin-
da tanisal ve girisimsel radyoloji biiyiik 6nem tagimaktadir.

Sayfa 183

PH, 6zellikle temel hastaligin genelde NSIiP paterni oldugu bag dokusu hastaliklari ile iliskili
IAH’de daha fazla goriilmektedir.

Sayfa 183

Skleroderma iligkili PH tiim PH hastalari igerisinde %15-30 arasinda degismekte olup, bag doku-
suna bagli olusan PH hasta grubunda baskin hastalik olarak kendini gostermektedir.

Sayfa 184

Alveollerin igerisinde lipoprotein birikimi ile karakterize olarak akcigerlerde “crazy paving” for-
munda interstisyel patern yaratan nadir bir hastaliktir.
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Calisma Sorulari
.

1. 2022 yilinda yayimlanan Kardiyoloji ve Gogiis Hastaliklar1 Cemiyetleri’nin ortak kilavuzunda
pulmoner hipertansiyon i¢in alt limit kag mmHg olarak kabul edilmistir?

a. 15
b. 20
c. 25
d. 30
e. 40

2. Pulmoner hipertansiyon tanisinda kesitsel radyolojide ise en ¢ok yardime1 olan parametre
hangisidir?

a. Pulmoner trunkusta ¢ap artisi

b. Hepatik venlerde genisleme

c. Kardiomegali

d. Akciger 6demi

e. Pulmoner tromboemboli

3. KTEPH kaynakli pulmoner hipertansiyon hangi grup klinik siniflama i¢inde bulunmaktadir?
a. Grup 1
b. Grup 2
c. Grup 3
d. Grup 4
e. Grup 5

4. Hangi bag dokusu hastaliginda pulmoner hipertansiyon digerlerine gore daha siklikla
goriilmektedir?

a. SLE

b. RA

c. PSS

d. Sjogren

e. Mikst bag dokusu

5. Hangi nadir akciger hastaliginda BT incelemesinde “crazy-paving” paterni tipik kabul edilir?
a. PAP
b. Amiloidozis
c¢. Erdheim-Chester hastaligi
d. Birt-Hogg-Dube sendromu
e. Hermansky-Pudlak sendromu
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