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Sigara icerdigi kimyasal maddeler ile difflz akciger hastaliklarinin olusumuna yol acmaktadir. Sigara ile
direkt iliskili akciger hastaliklari pulmoner Langerhans hucreli histositozis, respiratuvar bronsiolit iliskili
interstisyel akciger hastaligi, deskuamatif interstisyel pnémoni ve kombine pulmoner fibrozis ve amfizem
olarak siralanabilir. Bunun disinda sigara alveol duvarlarinda fibrozise yol acmaktadir ve bu durum sigara
ile iliskili interstisyel fibrozis ya da hava boslugunun fibrozis ile genislemesi olarak adlandiriimaktadir.
interstisyel fibrozise yol acan sigaranin non-spesifik interstisyel pnémoni ve idiyopatik pulmoner fibrozis
olusumunu da artirdigi bilinmektedir. Sigaraya bagh akciger hastaliklarinin tanisinda tipik ytksek c6zu-
nurlukla bilgisayarli tomografi bulgulan varsa bazi hastalarda patolojik doku tanisina gerek kalmadan
tani konulabilmektedir. Ancak sigara ile iliskili hastaliklarin hem radyolojik hem de patolojik bulgulari
birbiri ile 6rtusebilir ve tanisi her zaman kolay olmayabilecegi gibi birden fazla hastalik ayni hastada da
gorulebilmektedir. Bu makalede sigara ile iliskili diffuz akciger hastaliklarinin epidemiyolojik 6zellikleri,
prognozu, klinik, patolojik ve radyolojik bulgular birlikte verilecek ve ayirici tanida yardimci radyolojik
ipuclan tartisilacaktir.
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ABSTRACT

Smoking causes diffuse lung diseases with the chemicals it contains. Lung diseases directly related to smo-
king can be listed as pulmonary Langerhans cell histiocytosis, respiratory bronchiolitis-associated interstiti-
al lung disease, desquamative interstitial pneumonia, and combined pulmonary fibrosis and emphysema.
Smoking also causes fibrosis in the alveolar walls, which is called smoking-related interstitial fibrosis or
airspace enlargement with fibrosis. It is known that smoking, which causes interstitial fibrosis, also incre-
ases the occurrence of non-specific interstitial pneumonia and idiopathic pulmonary fibrosis. If there are
typical high-resolution computed tomography findings in the diagnosis of smoking-related lung diseases,
diagnosis can be made in some patients without the need for pathological tissue diagnosis. But, both radi-
ological and pathological findings of smoking-related diseases may overlap with each other. Diagnosis may
not always be easy, and more than one disease may be seen in the same patient. In this article, smoking-re-
lated diffuse lung diseases of epidemiological features, prognosis, clinical, pathological, and radiological
findings will be given together and helpful radiological clues in the differential diagnosis will be discussed.

Keywords: Smoking, interstitial fibrosis, high-resolution computed tomography

GIRiS

Sigara igerdigi yaklagik 5,000 kimyasal ile
tim viicudu ve sistemleri ilgilendiren ¢ok sa-
yida hastalik ile iligkilendirilmistir. Sigara ile
iligkili mortalite ve morbiditenin biiyiik ¢cogun-
lugunu kalp damar hastaliklari, akciger kanseri
ve kronik obstriiktif akciger hastaligi olustur-
makla beraber, sigara ile iliskili diffiiz akciger
hastaliklar1 da sigara kullanicilarinda ciddi bir
saglik problemi olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Sigara direkt icerdigi toksik maddeler ile akci-
ger hastaliklarina yol acabilecegi gibi bagisiklik
sisteminin uyarilmasi ile de solunum sistemine
gecici ya da kalici olarak zarar verebilir. Sigara
ile iligkili diffiiz akciger hastaliklar1 pulmoner
Langerhans hiicreli histiositoz (PLHH), res-
piratuvar bronsiolit iligkili interstisyel akciger
hastalign (RB-IAH), deskuamatif interstisyel
pnomoni (DIP), sigara ile iliskili interstisyel
fibrozis (SIF) ve kombine pulmoner fibro-
zis ve amfizem (KPFA) seklinde siralanabilir.
Radyolojik bulgular sigara ile iligkili akciger
hastaliklarin tanisinda kilit rol oynar. Ancak
bu hastaliklar benzer patolojik siireglere sahip
oldugu igin tek bir tan1 koymak her zaman ko-
lay olmayabilir [1-3]. Bu nedenle hastaliklarin
daha kesin tanis1 ve daha iyi degerlendirilmesi
i¢cin multidisipliner yaklagim ¢ok dnemlidir. Bu
makalede sigaranin neden oldugu diffiiz akciger
hastaliklar1 sirasi ile epidemiyolojik 6zellikleri,
klinik, patolojik, radyolojik bulgulari, ayirici
tanilar1 ve prognozlari ile birlikte tartisilacaktir.

PULMONER LANGERHANS HUCRELI
HiSTiOSITOZIiS

Pulmoner Langerhans hiicreli histiositoz ge-
nellikle 30-40’11 yagslardaki geng eriskinlerde
izlenen nadir bir hastaliktir. PLHH hastalarinin
%90’1nda sigara icme dykiisii mevcut oldugun-
dan sigara PLHH’de etiyolojik bir faktor olarak
kabul edilmektedir. Hastalik erkek ve kadinlar-
da esit oranda goriilmektedir ve sigara igicile-
rinin yaklagik %3-4’linde izlenmektedir [4, 5].
Hastalarin yaklagik %25°i asemptomatiktir ve
insidental olarak radyolojik goriintiileme ile
tan1 alir. Hastalarin 1/3’linde gece terlemesi,
ates, yorgunluk, kilo kaybi, efor dispnesi ve 6k-
stirik izlenebilir. Hastalarin %15-20’si spontan
pnémotoraks ile tani alabilir. Solunum fonksi-
yon testleri (SFT) genelde normal olmakla bir-
likte en sik SFT anormalligi difiizyon kapasi-
tesinde azalmadir. Bazen de hafif obstriiktif ve
restriktif anormallikler izlenebilir. Ileri dénem
PLHH hastalarinda pulmoner hipertansiyon da
gozlenebilmektedir [ 1, 5, 6].

Pulmoner Langerhans hiicreli histiositoz olu-
sumundaki fizyopatoloji net olarak bilinmese
de, sigara icerigindeki maddelere kargi anormal
bir bagisiklik yanit ve Langerhans hiicrelerinin
proliferasyonu sonucu olustuguna dair kanitlar
mevcuttur [7, 8]. Histopatolojik olarak erken
donemde Langerhans hiicreleri ve inflamatuar
hiicreler iceren peribronkonodiiller izlenirken,
zamanla bu nodiiller fibrotik nodiillere doniisiir
ve peribronsioler skar olusur. Histolojik olarak



PLHH’de nodiiller disinda RP ve DIP benzeri
bulgular da siklikla eslik eder [6, 9].

Radyolojik olarak akciger grafisinde 6zellikle
iist loblarda nodiiler ya da retikiilonodiiler opa-
siteler izlenir, kostofrenik siniisler ve akciger
hacmi genellikle korunur. Hastalik ilerledik-
ce st loblarda kist ve biil olusumuyla akciger
hacmi artar. Yiiksek ¢Oziiniirlikli bilgisayar-
I1 tomografi (YCBT) PLHH tanisinda kilit rol
oynar. Akciger bazallerinin korundugu nodiil
ve kistlerin bir arada bulunmas1 PLHH nin ka-
rakteristik YCBT bulgusudur. Hastaligin erken
doneminde genellikle peribronsial yerlesimli
irregiiler nodiiller izlenir. Hastalik ilerledikge
nodiillerde kavite gelisir ve bu bulgu “cheerio”
isareti olarak bilinir. Ancak “cheerio” isareti
PLHH’ye 6zgii bir isaret degildir. Akciger kan-
seri ve diffiiz pulmoner meningotelyomatozisde
de izlenebilir. En son olarak da ince duvarl ga-
rip sekilli kistler ve fibrozis olusur (Resim 1, 2).
Ayirici tanida hastali@in erken evresinde nodiil-
ler nedeniyle metastaz, sarkoidoz, fungal enfek-
siyon, diffiiz pulmoner meningotelyomatozis ve
tiiberkiiloz yer alirken, ge¢ donemde ise kistler
nedeniyle lenfanjiyoleyomyomatozis, amfizem,
Birth-Hogg-Dube sendromu ve lenfositik in-
terstisyel pnomoni gibi akcigerin kistik hasta-
liklar1 yer alir. PLHH’de iist loblardaki dagilim,
nodiil-kavite-kistlerin bir arada bulunmasi ya da
zamansal olarak izlenmesi tanida en yardimci
ipuclandir.

Sigaranin birakilmasi tedavide kilit rol oynar
ve hastaligin ilerleyisini durdurur. Kortikostero-
idler medikal tedavide ana ilaglar olarak yer al-
maktadir. Kortikosteroidlere yanit alinamayan
progresif hastalikta kemoterapdtik ajanlara bas-
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Sigara ve Akciger Hastaliklari

vurulmaktadir. Hastalarin yaklasik %50’sinde
tedaviye iyi yanit alinirken, %10-20’sinde tek-
rarlayan pndmotoraks veya progresif solunum
yetmezligi gelisebilir [6, 10].

RESPIRATUVAR BRO!VSiOLiT iLE iI:iSKiLi
INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI

Respiratuvar brongiolit sigara i¢icilerinde ¢ok
sik olarak izlenen histopatolojik bir bulgudur ve
hastalarin biiylik cogunlugu asemptomatiktir.
RB-IAH ise agir sigara icicilerinin bir kisminda
izlenen klinikopatolojik bir antite olup, anormal
SFT ve goriintilleme bulgular: ile karakterize-
dir. RB-IAH genellikle 30-40 yaslarinda, 30
paket/y1l ya da daha fazla sigara igme Oykiisii
olan aktif igicilerde izlenmektedir. Erkek ve ka-
dinlarda benzer oranlarda goriilmektedir [11].
RB-IAH’nin en sik klinik bulgusu hafif dksii-
riik ve nefes darligidir. Hastalarin yarisinda fi-
zik muayenede inspiratuar raller duyulur. SFT
normal olabilecegi gibi hafif obstriiktif-restrik-
tif patern ve azalmis difiizyon kapasitesi izlene-
bilir [6, 11-13].

RB-IAH histopatolojik olarak bronsiolosent-
rik pigmente makrofaj kiimeleri ve respiratuvar
bronsioller ile komsu alveoller ¢evresindeki
hafif interstisyel inflamatuar degisiklikler ile
karakterizedir. Peribronsioler alveoler septada
belirgin fibrozis olmaksizin hafif kalinlasma
eslik edebilir.

Radyolojik olarak akciger grafisi genellikle
normaldir. Grafide iist zon agirlikli non-spesifik
bronsial kalinlasma ve ince bilateral retikiilo-
nodiiler opasiteler de izlenebilir. En sik YCBT

Resim 1. Pulmoner Langerhans hucreli histiositozis. Aksiyel toraks BT géruntilerinde hastaligin ilk
asamasinda buzlu cam dansitesinde noduller izlenmektedir (a). Nodillerde az miktarda kavitasyon
izlenmektedir (cheerio isareti: beyaz ok). Hastaligin ilerleyen dénemlerinde ise nodullerin yerini
kavitasyon (b) kistler ve yer yer fibrozis (c) almistir. BT, bilgisayarli tomografi.
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Resim 2. Pulmoner Langerhans hucreli histiositozis. Koronal reformat YCBT gorintulerinde Ust
loblar agirhikli tutulum mevcut olup, alt lob kostofrenik sintsler korunmustur. ilk asamada buzlu cam
dansitesinde noduller izlenirken (a), daha ileri dénemde kavitasyon ve kist gelisimi (b) izlenmektedir.

YCBT, yuksek cozuntrltklu bilgisayarli tomografi.

bulgusu ise iist loblarda baskin sinirlar1 belirsiz
sentrilobiiler nodiiller, yama seklinde buzlu cam
dansiteleri ve brons duvarlarinda kalinlasmadir.
Ust loblarda amfizem de siklikla eslik eder.
Hastalarin az bir kisminda bal petegi ya da trak-
siyon bronsektazisinin eslik etmedigi retikiiler
patern izlenebilir [6, 14] (Resim 3). Ayiricl ta-
nida non-fibrotik hipersensitivite pndmonisi
(HP), DIP, non-spesifik interstisyel pnomoni
(NSIP) yer almaktadir. HP ile RB-IAH ayirici
tanisinda en 6nemli ipucu bulgularin yayilimi-
dir. RB-IAHde iist zonlar agirlikta iken, HP’de
diffiiz bir dagilim izlenmektedir.

Respiratuvar brongiolit iligkili interstisyel
akciger hastaligi genellikle iyi bir prognoza sa-
hiptir ve progresif fibrotik akciger hastalig1 ge-
lismez. Sigaranin birakilmasi tedavide en etkili
yontem olup, sigaranin birakilmasi ile bulgular-
da gerileme izlenir. Tedavide kortikosteroidler
de kullanilmaktadir [ 12].

DESKUAMATIF INTERSTISYEL PNOMONi

Deskuamatif interstisyel pnémoni, RB-IAH
ile benzer bir spektrumda olup, esas olarak 40-
50’li yaslardaki sigara icicilerini etkilemekte-
dir. DIP yaklasik %90 oraninda sigara ile iligkili
olmakla beraber, nadiren diger ¢evresel ya da
mesleksel maruziyetlerde, sistemik hastalik-
larda ve enfeksiyonlarda da bildirilmistir. Er-
keklerde kadmlarin yaklasik iki kati1 oraninda
daha fazla olarak goriilmektedir [15, 16]. Ne-
fes darligr ve kuru oksiiriikk en sik izlenen kli-
nik bulgulardir. Hastalarin yaklasik %60’ inda
insipiriyumda raller, yarisinda ise ¢omak par-
mak izlenir. SFT de siklikla restriktif patern ve
difiizyon kapasitesinde %50 ya da daha fazla
azalma olur [ 13, 15].

Deskuamatif interstisyel pndmoni daha dnce-
sinde histopatolojik olarak epitel hiicrelerinin

b

Resim 3. Respiratuvar bronsiolitis, 49 yasinda 70 paket/yil sigara 6yklst olan hastada aksiyel toraks
BT gorunttlerinde Ust loblarda silik sentrilobuler buzlu cam dansitesinde nodiiller izlenmektedir (a).
Ayni hastada posterior kostofrenik sintsler korunmustur (b). BT, bilgisayarli tomografi.



deskuamasyonu olarak tanimlanmis ve yanlig
bir isimlendirme yapilmigtir. Esas olarak pa-
tolojide RB-IAH’ye benzer sekilde pigmente
makrofajlar ile dolu alveoller ve degisik derece-
lerde fibrozis ile hafif interstisyel inflamasyon
sonucu alveoler septada kalinlagma izlenmekte-
dir. RB-IAH’den patolojik ayiric1 tan1 zor olsa
da, DIP’te bulgularm daha yaygm olmasi ve
RB-IAH’deki bronsiolosentrik yerlesim yerine
periferik, subplevral ve alt loblarda olmas ile
saglanabilir [6, 17].

Akciger grafisinin DIP tanisinda duyarlihigt
diisiiktiir. Biyopsi ile DIP oldugu kanitlanmis
olgularin %3-22’sinde akciger grafisi normal
olarak raporlanmistir [18]. Radyolojik patern
nonspesifiktir, alt lob ve periferal baskin ola-
rak buzlu cam dansiteleri izlenebilir. YCBT de
de benzer sekilde periferal, subplevral ve bazal
baskin buzlu cam dansiteleri ana bulgudur. Buz-
lu cam dansiteleri diffiiz ya da yamasal olabilir
ve bu alanlarda zamanla dilate alveoler kanalla-
ra karsilik geldigi diistiniilen kiigiik kistler geli-
sebilir. Sigaranin akcigerdeki bir baska bulgusu
olan amfizem eslik edebilirken, progresif fibro-
zis ve bal petegi cok beklenmez (Resim 4) [0,
19]. Ayiric1 tanida RB-IAH, HP, NSIP ve pno-
mosistis Jirovecii pndmonisi (PCP) yer almak-
tadir. Buzlu cam dansitesi izlenen tiim bu has-
taliklarda DIP’de buzlu camlar esas olarak alt
zon ve subplevral alan, RB-IAH’de iist loblar
ve PCP’de ise daha ¢ok perihiler yerlesimlidir.

Sigara ve Akciger Hastaliklari

Deskuamatif interstisyel pndmoninin teda-
visinde diger sigara ile iligkili hastaliklar gibi
sigaranin birakilmas1 dnceliklidir ve bu sekilde
hastalik gerileme gosterebilir. Sigara birakilma-
sina ragmen klinik bulgularin ve SFT anormal-
liklerinin devam etmesi ile progresif hastalik
durumunda kortikosteroidler kullanilmaktadir.
DIP hastalarinin yaklasik 2/3’{inde steroid te-
davisi ile hastaligin stabilizasyonu ya da geri-
lemesi izlenmektedir. Ancak hastalarin yaklagik
%25’inde steroid tedavisine ragmen hastalik
ilerlemeye devam eder. Nadir olarak fibrozis ve
solunum yetmezligi izlense de prognoz olagan
interstisyel pnémoniye (OIP) gére belirgin iyi-
dir. Bes ve 10 yillik sagkalim oranlar1 sirasi ile
%95,2 ve %69,6’dir [20].

SIGARA iLE iLiSKILi INTERSTISYEL
FIBROZIS

Sigara alveol duvarlarinda kullanim siiresi
ve miktari ile artig gosteren fibrozise yol acar
ve bu durum SIF ya da hava boslugunun fibro-
zis ile genislemesi (airspace enlargement with
fibrosis-AEF) olarak adlandirilmaktadir. Alveol
duvarlarindaki fibrozise patolojik olarak diiz
kaslarin hipertrofisi de eslik eder. Fibrozis ge-
nellikle subplevral ve peribrongial alanda izlenir
ve akcigerin ana yapisi goreceli olarak korunur.

Resim 4. Deskuamatif interstisyel pnémoni, 52 yasinda sigara icen nefes darligi, kuru okstrtk ve
comak parmak sikayetleri olan kadin hastanin koronal (a), sagital reformat (b) ve aksiyel toraks BT
goruntulerinde amfizem, buzlu cam dansiteleri ve alt loblarda hava kistleri (beyaz oklar) izZlenmektedir.
BT, bilgisayarli tomografi.
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AEF esas olarak histopatolojik ya da radyolo-
jik olarak insidental bir bulgu olarak karsimi-
za ¢ikmaktadir. Radyolojik olarak subplevral
alanlarin korundugu buzlu cam dansiteleri ve
ince retikiilasyonlarin eslik ettigi daha ¢ok iist
ve orta zonlarda ince duvarl: kistler izlenebilir.
Amfizem alveol duvarindaki fibrozise ikincil
daha belirgin olarak izlenir. AEF genellikle insi-
dental olarak karsimiza ¢iktigindan klinik bulgu
vermeyebilir. Hastaligin prognozu oldukga iyi-
dir. Ancak giderek artig gosteren nefes darligi
ve Oksiiriik gibi semptomlar ortaya ¢ikiyor ise
eslik eden NSIP ve OIP gibi kronik interstisyel
pnomoniler akla getirilmelidir [ 1, 21, 22].

Sigaranin fibrotik NSIP ile iligkili oldugunu
one siiren calismalar bulunmaktadir [23, 24].
Marten ve ark. [25] yaptig1 bir ¢caligmada siga-
ranin NSIP olusumunda etkili oldugunu gdste-
ren bir diger destekleyici bulgu da amfizem ve
NSIP’nin bir arada goriilmesi olarak belirtilmis-
tir. Sigara i¢iciligi ile birlikte fibrozis ilerlerken,
alt lob baskin buzlu cam dansiteleri, traksiyon
bronsektazi ve retikiilasyon ile karakterize
fibrotik NSIP izlenebilir. Ancak bu bulgular
hem radyolojik olarak DIP ile értiisebildigi gibi
histopatolojik olarak da DIP ve NSIP ayrimi zor
olabilir. Histopatolojik olarak alveoler makro-
fajlar izlenmez ise DIP NSIP’yi taklit eder. Di-
ger taraftan sigara ile iliskili RB-IAH, DIP ve
NSIP ayni hastada bir arada da izlenebilmekte-
dir ve kesin bir tan1 koymak miimkiin olmaya-
bilmektedir [1, 26]. Sigara igicilerinde tiim bu
hastaliklara eslik edebilecek bir diger IAH de
idiyopatik pulmoner fibrozistir (IPF).

Idiyopatik pulmoner fibrozis sebebi bilinme-
yen kronik fibrozan akciger hastalig1 olup, pa-
tolojik olarak OIP paterni ile karakterizedir. IPF
en sik izlenen ayni zamanda en ciddi IAH dir.
Birgok calisma IPF gelisiminde sigaranin potan-
siyel bir risk faktdrii oldugunu gdstermistir. IPF
hastalarmin yaklagik %41-83’iinii sigara igen
ya da sigaray1 birakmis kisiler olugturmaktadir
[12]. Ailesel olarak IPF gelisimine yatkin olan
kisilerde de sigara ile IPF olusumunun arttig1
bildirilmistir. Antoniou ve ark. [27] yaptig1 bir
calismada sigara igmeyen IPF hastalarinda igen-
lere oranla sag kalimin daha yiiksek oldugu gos-
terilmistir. Ancak paradoksal olarak aktif sigara
icicilerinde sigaray1 birakanlara goére klinik daha

iyi olarak izlenmistir. Bu bulgu saglikli sigara
icen etkisi (healthy smoker effect) olarak bilin-
mektedir. Sigaranin saglikli goriinen bu etkisi
nedeniyle bu hastalarda sigara birakilmasi da
daha zor olmaktadir [27, 28]. IPF 60 yasindan
sonra erkek hastalarda daha sik olarak izlen-
mektedir. Klinik olarak ilerleyen nefes darligi,
kronik oOksiiriik ve bazallerde insipiriyumda
raller olur. Hastalarin 2/3’linde ¢omak parmak
izlenirken, SFT’de azalmig akciger hacmi ile
karakterize restriktif patern ve azalmis difiizyon
kapasitesi olur [6, 29].

Idiyopatik pulmoner fibrozisin histopatolojik
karsilig1 olan OIP paterninde ana patolojik bul-
gular interstisyel aralikta ve alveoler epitelin al-
tinda izlenen prolifere olan myofibroblastlar ve
fibroblast kiimelerinin olusturdugu fibroblastik
odaklardir. Bu odaklar devam eden alveoler
epitelyal hasar1 ve fibrozise eslik eden onarimi
gostermektedir. Olusan dens fibrozis akciger
yapisinda yeniden olusuma ve bal petegine ne-
den olur. Zamansal heterojenite yani ayni bi-
yopsi igerisinde izlenen farkli fibrozis evreleri
(fibroblastik odak, matiir fibrozis ve bal petegi)
OIP’de karakteristik bir diger ozelliktir. Ayni
zamanda OIP’de normal akciger dokusu ile ya-
masal fibrozis alanlarinin bir arada bulundugu
uzaysal bir heterojenite de izlenir.

Idiyopatik interstisyel fibrozisin en sik akci-
ger grafisi bulgusu bilateral bazal ve periferal
retikiiler dansitelerdir. Progresif fibroziste akci-
ger hacminde azalma ve bal petegi eslik eder.
YCBT, OIP tanisinda %95-100 pozitif dngorii
degeri ile patolojik taniya gerek kalmadan tani
konulmasini saglar. YCBT de bazal subplevral
ve periferik yerlesimli kaba retikiiler dansiteler,
traksiyon brongektazileri ve bal petegi izlenir.
Patolojik olarak bahsedilen uzaysal ve zamansal
heterojenite radyolojik olarak da izlenebilir. Su-
bplevral ve bazal baskin, traksiyon bronsektazisi
olsun ya da olmasin bal petegi olmasi, irregiiler
interlobiiler septal kalinlasma, retikiilasyon ve
bazen eslik edebilecek pulmoner ossifikasyon
tipik OIP paterni 6zellikleridir ve %90’ iize-
rinde dogrulukla histopatolojik OIP uyumlulu-
gunu temsil eder. Subplevral ve bazal baskin,
bal petegi olmaksizin traksiyon brongektazisi
olmasi ve retikiiler patern olasi OIP paternidir
ve %70-89 oraninda histopatolojik uyum sag-




lar. Subplevral baskinlik olmadan diffiiz olarak
izlenen spesifik bir etiyolojiyi diislindiirmeyen
fibrozis bulgular ise belirsiz OIP paterni ola-
rak tanimlanir ve %51-69 orani ile daha diisiik
olarak histopatolojik uyumu temsil eder [30].
Fibrotik NSIP, romatolojik hastaliklar, sarkoi-
doz, fibrotik HP ve asbestozis IPF’yi taklit eder.
Ancak YCBT de bazi ipuglari alternatif tani ola-
rak bu hastaliklara dogru tan1 konulmasini sag-
lar. Fibrotik NSIP’de IPF’deki hafif buzlu camin
aksine daha fazla buzlu cam dansitesi, bal pe-
teginin makrokistik yerine mikrokistik olmasi,
kaba retikiiler patern yerine ince retikiiler patern
olmasi, subplevral korunma ve daha homojen
bir tutulum beklenir. Anterior ve iist loblarda
tutulum, abartili bal petegi (fibrotik alanlarda
%70’den fazla bal petegi olmasi) ve koronal
reformat goriintiilerde lateral kenarlara dogru
fibrozisin diiz bir ¢izgi seklinde izlenmesi bag
doku hastaliklarinda izlenen IAH nin diisiindii-
rlir. Bunlarin yan1 sira eslik edebilecek folikiiler
bronsiolit ya da nekrobiyotik nodiiller romatoid
artriti, genislemis 6zefagus ise sklerodermayi
akla getirmelidir. Hava hapsi olmasi, 3 dansite
bulgusu ve diyafram kubbesinin altindaki akci-
gerin iistiine gore daha iyi izlenmesi ise fibro-
tik HP tanisia yardime1 ve IPF’den ayiran te-
mel YCBT bulgularidir. Asbestozisdeki plevral
plaklar, sarkoidozda ise {ist lob agirlikli tutulum,
nodiiller, hiler ve sag paratrakeal lenf nodlar1
IPF’den ayirici taniy1 saglar [30, 31].

Idiyopatik pulmoner fibroziste spontan remis-
yonun goriilmedigi ilerleyici bir hastalik olup,
tan1 konulduktan sonra ortalama yasam siiresi
yaklagik 2,5-3,5 yil arasindadir [32]. Tedavinin
amaci erken evrede [PF’nin tanisinin konularak
ilerlemesinin Onlenmesidir. Ancak tedavi des-
tekleyici bir tedavidir ve etkili bir tedavi sece-
negi yoktur. Steroidlere yanit zayiftir. Steroidler
ile birlikte ya da tek bagina antifibrotik ajanlar
da tedavide diger bir segenektir [33].

KOMBINE PULMONER FiBROZIS VE
AMFIiZEM

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem son
yillarda tanimlanan pulmoner fibrozis ve am-

Sigara ve Akciger Hastaliklari

fizemin bir arada oldugu ayri bir antitedir. IPF
hastalarinin yaklasik %8’inde KPFA olmaktadir
[34]. Hem amfizem hem de interstisyel fibrozis
olusumunda etkili olan sigara KPFA olusumuy-
la da yakindan iliskilidir. Yapilan bir ¢alismada
KPFA hastalarmin %98’inin sigara igicisi ol-
dugu bildirilmistir. Hastalar genellikle 60-70’1i
yaslarda erkek hastalardir. Hastalar nefes dar-
ig1 ve oksiiriik gibi IPF ve amfizeme benzer
klinik bulgulara sahiptir. Ancak hem obstriiktif
hem restriktif patern bir arada oldugundan akci-
ger hacmi ve SFT bulgular kismen korunmus
olarak izlenir ve bu KPFA tanisinda énemli bir
bulgudur. Diflizyon kapasitesinde ise azalma
izlenir [35]. Histopatolojik olarak amfizem ile
genellikle OIP paterni bir arada izlenmektedir.
Bunun disinda NSIP ya da pigmente alveoler
makrofajlarin bulundugu DIP ya da RB-IAH
igeren alanlar da izlenebilir [36].

Radyolojik olarak karakteristik bulgu {ist lob-
larda amfizem alt loblarda ise fibrozis izlenir
(Resim 5, 6). Ancak amfizem ve fibrozis bulgu-
lar1 akcigerde bir arada da izlenebilir ve biiller
ile bal petegi arasinda gecisler olabilmektedir.
Amfizem, sentrilobiiler ya da paraseptal olarak
izlenebilir ve biiller eslik edebilmektedir. Ryer-
son ve ark. [34] KPFA’da sentrilobiiler amfize-
min akciger hacminin minimum %10’unu olus-
turmasi gerektigini belirtmistir. Alt loblarda bal
petegi, traksiyon bronsektazisi, retikiiler dansi-
teler ve yapisal distorsiyon izlenmektedir. Ba-
zen de fibrotik NSIP paterni baskin olabilir ve
buzlu cam dansiteleri izlenebilir. Ust loblar ve
bazallerde amfizeme eslik eden fibrozisin ya da
hava boslugunun fibrozis ile genislemesinin bir
sonucu olarak kalin duvarli hava kistleri izle-
nebilir [37]. KPFA hastalarinda bir diger bulgu
da pulmoner arterin genislemesi ile karakterize
pulmoner arteryel hipertansiyondur. %50-90
arasinda degisen oranlarda izlenen pulmoner
hipertansiyon prognozu belirgin etkiler. Radyo-
lojik ayirici tanida amfizeme eslik eden fibrozis
nedeni ile LHH ve lenfanjiyomatozis gibi kistik
akciger hastaliklar1 bulunmaktadir [6].

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizemde or-
talama sagkalim [PF’ye gore daha fazla olup or-
talama yaklagik 6 yildir. Ancak sadece amfizemi
olan hastalara gore daha diisiik sagkalim vardir.
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Resim 5. Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem, 71 yasinda sigara icen hastanin aksiyel toraks BT
(a ve b) ve sagital reformat BT géruntulerinde (c) Ust loblarda amfizem izlenirken alt loblarda retiktler
dansiteler ve interstisyel fibrozis bulgulari izlenmektedir. BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 6 . Sirasi ile idiyopatik pulmoner fibrozis (a), kombine pulmoner fibrozis ve amfizem (b), sadece
amfizem (c) hastalarinin dansiteye gére renklendirme yapilarak elde edilen 3 boyutlu hacimsel
goruntaleri gosterilmistir. Dansite renk skalasinda (beyaz oklar) da izlendigi tGzere mavi renk disuk
dansiteyi yani amfizemi, turuncu ise ylksek dansiteyi yani retikller dansite-fibrozisi géstermektedir.
idiyopatik pulmoner fibrozisde (a) akcigerin dansitesi artmis ve hacmi azalmistir. Amfizem hastasinin
(c) ise 6zellikle Gst loblarda daha belirgin olmak Gizere dansitede azalma ve hacimde artma mevcuttur.
Kombine pulmoner fibrozis ve amfizemde ise Ust zonlar daha cok maviye boyanirken, alt zonlar
fibrozise ikincil turuncu ile renklendirilmistir, akciger hacmi kismen korunmustur.

Diisiik sagkalim genellikle pulmoner arteryel
hipertansiyon ve akciger kanseri ile de iliski-
lidir. Akciger kanseri olma olasiligt KPFA’da
sadece IPF ve sadece amfizem olan hastalara
gore de daha yiiksek bulunmustur. Bir ¢aligma-
da KPFA’da akciger kanseri insidansi1 yaklagik
%42 olarak bildirilmistir [37]. KPFA’da kesin
bir tedavi segenegi bulunmamakta olup, sigara-
nin birakilmasi, oksijen tedavisi ve infeksiyon
kontrolii seklinde palyatif bakim onerilmekte-
dir. Diger taraftan pulmoner arteryel hipertansi-
yon ve akciger kanseri eslik ediyor ise bu hasta-
liklarin tedavisi yapilmaktadir.

SONUC

Sigara LHH, RB-IAH ve DIP gibi diffiiz akci-
ger hastaliklarma sebep oldugu gibi, NSIP, IPF
gibi IAH nin olusumunu da artirmaktadir. Ayri-
ca son yillarda sigara ile iligkili ayr1 bir hastalik
olarak tanimlanan KPFA ise kismen korunmus
akciger hacmi ve SFT degerleri ile karakterize-
dir. Sigara ile iligkili akciger hastaliklarmin ta-
nisinda tipik YCBT bulgular ile patolojik doku
tanisina gerek kalmadan tan1 konulabilir ve akci-
ger fonksiyonlar1 anormal olan bu hasta grubun-
da biyopsinin olas1 komplikasyonlari da radyo-
lojik tant1 ile engellenebilir. Diger taraftan sigara
ile iliskili hastaliklarin hem radyolojik hem de
patolojik bulgular birbiri ile ortiisebilir ve tani-



st her zaman kolay olmayabilecegi gibi birden
fazla hastalik ayni hastada da goriilebilmektedir.
Radyoloji, patoloji ve klinik bulgularin bir arada
degerlendirilmesi ve multidisipliner yaklagim
dogru tanimnin konulmasinda 6nemli rol oynar.
Sigaranin birakilmasi ise tiim hastaliklarda teda-
vide ilk agsamay1 olusturmaktadir.

Cikar Catismasi

Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir
ctkar catismasi bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —

Sayfa 69

Radyolojik olarak akciger grafisinde 6zellikle iist loblarda nodiiler ya da retikiilonodiiler opasiteler
izlenir, kostofrenik siniisler ve akciger hacmi genellikle korunur. Hastalik ilerledikge iist loblarda
kist ve biil olusumuyla akciger hacmi artar. Yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomografi (YCBT)
PLHH tanisinda kilit rol oynar. Akciger bazallerinin korundugu nodiil ve kistlerin bir arada bulun-
mas1t PLHH nin karakteristik YCBT bulgusudur. Hastaligin erken déneminde genellikle peribron-
sial yerlesimli irregiiler nodiiller izlenir. Hastalik ilerledik¢e nodiillerde kavite gelisir ve bu bulgu
“cheerio” isareti olarak bilinir. Ancak “cheerio” isareti PLHH ye 6zgii bir isaret degildir. Akciger
kanseri ve diffliz pulmoner meningotelyomatozisde de izlenebilir. En son olarak da ince duvarli
garip sekilli kistler ve fibrozis olusur.

Sayfa 69

Radyolojik olarak akciger grafisi genellikle normaldir. Grafide {ist zon agirlikli non-spesifik bron-
sial kalinlagsma ve ince bilateral retikiilonodiiler opasiteler de izlenebilir. En sik YCBT bulgusu ise
iist loblarda baskin sinirlar1 belirsiz sentrilobiiler nodiiller, yama seklinde buzlu cam dansiteleri
ve brons duvarlarinda kalinlasmadir. Ust loblarda amfizem de siklikla eslik eder. Hastalarin az
bir kisminda bal petegi ya da traksiyon bronsektazisinin eslik etmedigi retikiiler patern izlenebilir.

Sayfa 71

YCBT’de de benzer sekilde periferal, subplevral ve bazal baskin buzlu cam dansiteleri ana bulgu-
dur. Buzlu cam dansiteleri diffliz ya da yamasal olabilir ve bu alanlarda zamanla dilate alveoler ka-
nallara kargilik geldigi diisiiniilen kiigiik kistler gelisebilir. Sigaranin akcigerdeki bir bagka bulgusu
olan amfizem eslik edebilirken, progresif fibrozis ve bal petegi cok beklenmez.

Sayfa 72

YCBT’de bazal subplevral ve periferik yerlesimli kaba retikiiler dansiteler, traksiyon bronsektazi-
leri ve bal petegi izlenir. Patolojik olarak bahsedilen uzaysal ve zamansal heterojenite radyolojik
olarak da izlenebilir. Subplevral ve bazal baskin, traksiyon bronsektazisi olsun ya da olmasin bal
petegi olmasi, irregiiler interlobiiler septal kalinlagsma, retikiilasyon ve bazen eslik edebilecek pul-
moner ossifikasyon tipik OIP paterni 6zellikleridir ve %90’1n iizerinde dogrulukla histopatolojik
OIP uyumlulugunu temsil eder.

Sayfa 73

Radyolojik olarak karakteristik bulgu iist loblarda amfizem alt loblarda ise fibrozis izlenir. Ancak
amfizem ve fibrozis bulgular1 akcigerde bir arada da izlenebilir ve biiller ile bal petegi arasinda
gegisler olabilmektedir. Amfizem, sentrilobiiler ya da paraseptal olarak izlenebilir ve biiller eslik
edebilmektedir.

Sayfa 73

Alt loblarda bal petegi, traksiyon bronsektazisi, retikiiler dansiteler ve yapisal distorsiyon izlen-
mektedir. Bazen de fibrotik NSIP paterni baskin olabilir ve buzlu cam dansiteleri izlenebilir. Ust
loblar ve bazallerde amfizeme eslik eden fibrozisin ya da hava boslugunun fibrozis ile genisleme-
sinin bir sonucu olarak kalin duvarl hava kistleri izlenebilir. KPFA hastalarinda bir diger bulgu da
pulmoner arterin geniglemesi ile karakterize pulmoner arteryel hipertansiyondur.
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Calisma Sorulari
.

1.

2

Asagidakilerden hangisi respiratuvar bronsiolitin tipik radyolojik dzelliklerinden degildir?
a. Sentrilobiiler opasiteler

b. Bal petegi

¢. Yamali buzlu cam dansiteleri

d. Brons duvarlarinda kalinlagsma

e. Ust lob agirlikli tutulum

Asagidakilerden hangisi pulmoner Langerhans hiicreli histiositozun radyolojik 6zelliklerinden

degildir?

a. Bilateral kostofrenik siniisler siklikla korunur.

b. Hastaligin ilk zamanlarinda nodiiller izlenirken ilerleyen dénemde kavite ve kistler gelisir.

c. Cheerio isareti pulmoner Langerhans hiicreli histiositozise 6zgii bir bulgudur.

d. Pulmoner Langerhans hiicreli histiositozisin ge¢ donemde ayirici tanisinda
lenfanjiyoleyomyomatozis, Birt-Hogg-Dube sendromu, lenfositik interstisyel pndmoni yer alabilir.

e. Akciger hacmi genellikle bagta korunur, ilerleyen donemde artabilir.

. Sigara ve akciger hastaliklar1 ile ilgili asagidaki verilenlerden hangisi dogrudur?

a. Sigara akcigerlerde fibrozise yol acar ve bu durum sigara ile iliskili interstisyel fibrozis ya da
hava boslugunun fibrozis ile genislemesi olarak adlandirilir.

b. Non-spesifik interstisyel pndmoni ve idiyopatik pulmoner fibrozis olusumu sigaradan
bagimsizdir.

c. Aktif sigara igicisi idiyopatik pulmoner fibrozis hastalarinda sigaray1 birakanlara gore klinik
durum daha kotii seyreder.

d. Subplevral ve bazal baskin, bal petegi olmasi, irregiiler interlobiiler septal kalinlagsma,
retikiilasyon ve bazen eslik edebilecek pulmoner ossifikasyon olas1 OIP paterni 6zellikleridir.

e. Idiyopatik pulmoner fibrozisde buzlu cam dansiteleri ve mikrokistik bal petegi tipik BT
bulgusudur.

Asagida deskuamatif interstisyel pnémoni ile ilgili verilenlerden hangisi yanligtir?

a. Respiratuvar brongiolit ile histopatolojik olarak benzer 6zelliklere sahiptir.

b. Radyolojik olarak ayirici tanisinda respiratuvar bronsiolit iligkili interstisyel akciger hastaligi,
non-spesifik interstisyel pnémoni ve pnémosistis Jirovecii pndmonisi yer alir.

¢. Buzlu cam dansitesindeki alanlarda ince duvarli kistler izlenebilir.

d. Pulmoner fibrozis ve bal petegi ¢ok beklenmez.

e. Buzlu cam dansiteleri tipik olarak perihiler yerlesimlidir.

Asagida KPFA pulmoner fibrozis ve amfizem ile ilgili verilenlerden hangisi yanligtir?
a. Solunum fonksiyon testleri kismen korunsa da difiizyon kapasitesi azalir.

b. Akciger hacmi azalir.

c. Tipik olarak {ist loblarda amfizem alt loblarda interstisyel fibrozis bulgular1 izlenir.
d. Akciger kanseri olusumu idiyopatik pulmoner fibrozisden daha siktir.

e. Hastalarin yarisindan fazlasinda pulmoner hipertansiyon izlenmektedir.
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