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idiyopatik pulmoner fibrozis (iPF), majér idiyopatik intersitisyel pnémoniler arasinda siniflandirilir. iPF’nin
radyolojik paterni olagan intersitisyel pnémonidir (OIiP). iPF tanisini koyabilmek icin OIP paternine neden
olabilecek diger hastaliklar dislamak gerekir. Pléroparankimal fibroelastozis, nadir gérulen fibrotik inter-
sitisyel akciger hastaligidir. Esas olarak Ust loblari, visseral plevra ve subplevral parankimi tutmaya egilimli
olup progrese olarak tum akcigeride tutabilir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte olgularin cogu
idiyopatik, daha az kismi ailevi ve sekonder nedenlere baglidir. Ozellikle aile &ykusi olanlarda, genc, kadin
hastalarda ve alt loblarda OIP paterni olanlarda kétii prognozludur. Progresif pulmoner fibrozis (PPF), iPF
disinda bilinen ya da bilinmeyen nedenlerle, intersitisyel akciger hastaligi olan ve radyolojik olarak pulmo-
ner fibrozis gésteren olgularda, son bir yil icinde, solunum semptomlarinda kéttlesme, fonksiyonel bozul-
ma ve radyolojik progresyon olarak tanimlanan Uc kriterden en az ikisinin varligi olarak kabul edilmektedir.
Biz bu makalede PPF ve pléroparankimal fibroelastozis tanimini, tani kriterlerini ve ATS/ERS/JRS/ALAT 2022
iPF tani rehberine gére iPF'ye yaklasimi sunmayi ve tartismayi amacladik.
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ABSTRACT

Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is classified among the major idiopathic interstitial pneumonias. The
radiological pattern of IPF is the usual interstitial pneumonia. In order to diagnose IPF, it is necessary to
exclude other diseases that may cause the usual interstitial pneumonia pattern. Pleuroparenchymal fibro-
elastosis is a rare fibrotic interstitial lung disease. Pleuroparenchymal fibroelastosis mainly tends to involve
the upper lobes, visceral pleura and subpleural parenchyma, and as it progresses, it can involve the entire
lung. Although the etiology is not fully known, most of the cases are idiopathic, a smaller number are
due to familial and secondary causes. It has a poor prognosis, especially in those with a family history, in
young, female patients, and in those with the usual interstitial pneumonia pattern in the lower lobes. In
cases with interstitial lung disease and radiologically showing pulmonary fibrosis for known or unknown
reasons other than IPF, the presence of at least two of the three criteria defined as worsening of respi-
ratory symptoms, functional deterioration and radiological progression within the last year is considered
progressive pulmonary fibrosis (PPF). In this article, we aimed to present and discuss the definition of PPF
and pleuroparenchymal fibroelastosis, diagnostic criteria, and the approach to IPF according to the ATS/
ERS/JRS/ALAT 2022 IPF diagnostic guide.

Keywords: Pulmonary fibrosis, pleuroparenchymal fibroelastosis, idiopathic, high resolution computed
tomography

roaspirasyon, viral ya da bakteriyel enfeksi-
yonlar sayilabilir [2]. Siklikla 6. ve 7. dekatta
goriilmekte olup yas ile beraber prevelansi art-
maktadir. Erkeklerde ve sigara igenlerde ya da
eski sigara kullanicilarinda prevelans: yiiksek-
tir. Hastalarin ¢gogunda 20 paket/y1ldan fazla si-
gara Oykiisii vardir. Ana semptomlar1 progresif
dispne ve kuru 6ksiiriik olup non-spesifiktir. En
stk saptanan fizik muayene bulgular alt zonlar-
da bilateral inspiratuar raller ve gomak parmak-
tir. Solunum fonksiyon testleri restriktif patern
ve azalmig diffiizyon kapasitesi ile karakteri-
zedir. Ayrica egzersiz performansinda azalma,
istirahatte ya da egzersiz sirasinda hipoksemi
goriilebilir [3].

GIRIiS

Intersitisyel akciger hastaliklar1 (IAH), akci-
ger parankiminde degisik derecelerde inflamas-
yon, fibrozis ve yapisal bozulmayan neden olan
akut ya da kronik seyirli bir grup hastaliktir.
IAH’ler, bilinen nedenlere baglh hastaliklar, idi-
yopatik intersitisyel pndmoniler (iiP), graniilo-
matdz hastaliklar ve digerleri olarak siniflandi-
rilmaktadir. IiP’ler ATS/ERS’nin 2013 yilinda
yapilan smiflandirmasina gére major IiP, nadir
[iP ve simiflandirilamayan olarak 3 ana gruba
ayrilmustir. Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF),
major idiyopatik 1iP’ler grubunda, idiyopatik
ploroparankimal fibroelastozis (PPFE) ise nadir
goriilen ITP’ler grubunda yer almaktadir.

Tani Kriterleri

Intersitisyel akciger hastaliklarm teshisinde
hasta odakli bir yaklasim temel alinmalidir.
Tanida Oncelikle ayrintili dykii alinmali, fizik
muayene yapilmali, non-invaziv ve gereklilik
halinde invaziv olmak {izere tani yontemleri-

iDIYOPATIK PULMONER FiBROZiS

Idiyopatik pulmoner fibrozis, olagan intersi-
tisyel pnémoninin (OIP) radyolojik ve histolo-
jik 6zellikleriyle karakterize nedeni bilinmeyen, dosru bi L il lidir. Nedeni bili
fibrotik kronik bir [AH’dir [1]. IPF, ashnda idi- 1'¢ €08t DIf YOI 1ZICNMENCIL xedent bIimnen
yopatik OIP*dir. Etiyolojisi bilinmemekle bir- IAH’ler ekarte edildikten sonra IPF tanis1 yiik-
likte hastaligin gelisiminde bazi risk faktorleri sek r§zolusy on.l.u bilgisayarl: tomograh (YRB,,T)
tanimlanmistir. Bunlar arasinda genetik mutas- ve histopatolojik patern kombinasyonuna gore

yonlar, ileri yas, erkek cinsiyet, sigara icilmesi yapilmalidir. IPF’nin en gijn'cel tan1 algoritmasi
’ ’ . ; . ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 IPF tam rehberinde
cevresel ya da mesleki maruziyet, kronik mik-

bildirilmistir (Tablo 1) [4]. Bu rehbere gore OIP
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Tablo 1. Radyolojik ve histopatolojik paterne gére iPF tanisi

Histopatolojik patern
Klinik olarak IPF siiphesi

oir Olasi OiP Belirisiz OIP Alternatif tani
ya da biyopsi
yok
OoiP iPF iPF iPF iPF degil
Olasi OiP iPF iPF iPF (olasi)* iPF degil
YRBT ) . .
paterni Belirsiz IPF IPF (olasi)* Belirsiz ** IPF degil
Alternatif tani iPF (olasi) Belirsiz** iPF degil iPF degil

YRBT, yiiksek rezolusyonlu bilgisayarli tomografi; OIP olagan intersitisyel pnémoni; IPF, idiyopatik pulmoner fibrozis; BAL,
bronkoalveoalar lavaj.

Klinik olarak IPF siiphesi: Akciger grafisi ya da BT'de aciklanamayan bilateral pulmoner fibrozis paterni ve bibaziller
inspiratuar ralleri olan >60 yas Gzerinde hasta olarak tanimlanir. Orta yas yetiskinler (40 ve 60 yas), 6zellikle ailesel pulmoner

fibrozisi dusunduren 6zelliklere sahip hastalarda, nadiren benzer klinik 6zelliklerle basvurabilir.

*Asagidaki 6zelliklerden herhangi biri mevcut oldugunda iPF olasi tanidir:

1) 50 yasinda erkek veya 60 yasinda kadin hastada orta ile ciddi traksiyon bronsiektazisi ve/veya bronsiolektazisi (Ligulada
dahil olmak tizere =4 lobda hafif traksiyon bronsektazi/bronsiolektazisi ya da =2 lobda orta ya da ciddi traksiyon bronsiektazi/

bronsiolektazisi)

2) 70 yasin Uzerindeki hastada YRBT'de %30’dan fazla retiktlasyon

3) BAL sivisinda artan nétrofiller ve/veya lenfositoz yoklugu
4) Multipdisipliner yaklasim ile iPF tanisinin konulmasi

** [PF icin belirsiz; 1) Yeterli biyopsi olmadan belirsiz kalir ve 2) yeterli bir biyopsi ile multidisipliner tartisama ve/veya ek
konsultasyondan sonra daha spesifik bir tani olarak yeniden siniflandirilabilir.

ve olas1 OIP’yi karakterize eden kriterler goz-
den gecirilmis ve dogrulanmistir. Biyopsi ile
yapilan OIP tanisi, asagidaki kombinasyonlara
dayanir:

1. Yapisal bozulma (yani, destriiktif skar ve/
veya bal petegi gorlinlimii) ile birlikte yamali
yogun fibrozis,

2. Subplevral ve paraseptal akciger parankimi
i¢in bir tercih,

3. Fibroblast odaklari,

4. Alternatif bir teshis 6neren 6zelliklerin ol-
mamasl.

Tiim bu 6zellikler mevcut oldugunda, giiven-
le bir OIP modeli olusturulabilir. “Probable-
(olas1 OIP)” ise alternatif bir tan1 dnerecek dzel-
liklerin yoklugunda bu bulgularin bazilarmnin
mevcut oldugu biyopsileri ifade eder [4].

Radyolojik Bulgular
Idiyopatik pulmoner fibrozisde goriilen tipik

bilgisayarl1 tomografi (BT) bulgularina OIP
paterni  denir. ATS/ERS/JRS/ALAT 2022

kilavuzuna gore IPF tamisinda (a) OIP, (b)
muhtemel OIP, (c) belirsiz OIP ve (d) alterna-
tif tan1 olmak {izere 4 tanisal antite onermistir
(Tablo 2). IPF tanisin1 koyabilmek igin OIP pa-
ternine neden olabilecek diger IIP, otoimmiin
hastaliklari, ilaglar, mesleki ve ¢evresel maruzi-
yetlerin dislanmasi gerekir. YRBT de tipik OIP
veya olas1 OIP paterniyle beraber OIP’nin diger
muhtemel sebebleri ekarte edilirse multidisipli-
ner yaklasimla biyopsiye gerek kalmaksizin kli-
nik olarak IPF tanisi konabilir (Resim 1). OIP
paternine sahip olan ancak bu patern ile iligkili
hastalik ya da maruziyet varliginda hastaya IPF
tanis1 konulamaz [4].

Olagan intersitisyel pnomoninin radyolojik
tanisinda YRBT kriterleri tanimlanmistir. Bun-
lar (1) bazal ve subplevral predominansi, (2)
retikiiler patern, (3) traksiyon brongiektazinin
eslik ettigi ya da etmedigi bal petegi, (4) OIP
paterni ile tutarsiz bulgularin olmamasidir [ 1].

Akciger fibrozisi, traksiyon brongiektazisi/
bronsiolektazisi ve/veya bal petegi tanimlan-
diginda rahatlikla sdylenebilir. Bal petegi, OIP
paterninde tipik olarak bazal ve periferal agir-
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IPF, PPFE ve PPF

Resim 1. (A-D) Yetmis bir yasinda erkek hasta, aksiyel YRBT'de alt loblarda ve periferik alanlarda
daha belirgin interlober septal kalinlasmalar, traksiyon bronsiektazileri ve bal petegi ile uyumlu kistler
izlenmektedir. Bulgular OIP paterni ile uyumludur. OiP paternine neden olabilecek diger hastaliklar
ekarte edildigi icin hasta IPF tanisi aldi. YRBT, yuksek rezolusyonlu bilgisayarli tomografi; OIP. olagan

intersitisyel pndmoni.

liklidir. Bal petegi radyolojik olarak “kiime
yapmis kistik hava bosluklar1 ve iyi tanimlan-
mig duvarlarla ¢evrili tipik olarak 10 mm’nin
altindaki kistler” olarak tanimlanmaktadir. Pa-
tolojik olarak ise “gesitli akciger hastaliklarinin
geg evresini temsil eden, kalin fibroz duvarlara
sahip ¢ok sayida kistik hava boslugu iceren,
asiner yapinin tamamen kayboldugu, harap ol-
mus fibrotik akciger dokusu” olarak tanimlanir
[5]. Bal petegi ile traksiyon bronsiektazileri,
kistik akciger hastaliklar1 ve sentrilobiiler am-
fizem karigabilmektedir. Bunun igin ince kesit
aksiyel imajlarda dilate hava yollarim takip et-
mek gerekir. Bal peteginde kistler kalin duvarli,
subplevral ve gogiis duvarina paralel seyirlidir.
Amfizemde ise tipik olarak ince duvarli olup
g6glis duvarindan daha uzakta olmaya egilim-
lidir [ 1].

Traksiyon bronsiektazisi ve bronsiolektazisi,
sirastyla non-uniform brongial ve bronsioler
dilatasyondur. Dilate hava yollar1 kist (brons)
ya da mikrokist (akciger periferinde bronsiol)
olarak izlenir. IPF’de traksiyon bronsicktazisi,

bronsioler proliferasyona sekonder gelisir. Son
donemde yapilan ¢alismalarda traksiyon bron-
siektazileri ve bal peteginin bronsioler displas-
tik proliferasyonun, sonucu oldugu 6ne siiriil-
mektedir [6, 7].

Buzlu cam dansiteleri yaygin bulgu degildir
ve ince retikiiler patern ile siiperimpozedir.

Mediastinel ve hiler lenf nodlarinda biiyiime
%70-86 oraninda goriiliir ve tipik olarak 15
mm’den kii¢iiktiir [3].

Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi-
de kesin OIP tamis1 konursa histopatolojik ta-
niya gerek yoktur. Radyolojik olarak olas1 OIP
paterni olan hastalarda, uygun klinik ortamda
(6rnegin; 60 yasinda, erkek, sigara icen) akci-
ger biyopsisi ile onaylanmadan multidisipliner
yaklagim ile IPF tanis1 konabilir. Ayrica olasi
OIP’nin histopatolojik paterni ile birlikte alter-
natif bir tanty1 diisindiiren bir YRBT paterni
varliginda eski rehberdeki olgular IPF olarak
kabul edilmezken yeni rehberde IPF igin belir-
siz olarak kabul edilmektedir.

19
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Belirsiz OIP veya alternatif tan1 diisiiniiyorsa
hastalara bronkoalveolar lavaj ve transbronsi-
al akciger kriyobiyopsi ya da alternatif ola-
rak cerrahi akciger biyopsisi yapilarak sonuca
gore multidisipliner bir yaklagimla tani konula-
bilir [4].

Ayirici Tani

OIP paterni, IPF disinda kronik hipersensiti-
vite pnodmonisi (HP), bag doku hastaliklari, ilag
akcigeri ve asbest maruziyetinde de goriilebi-
lir. Bu nedenle YRBT de OIP paterni saptanan
hastada etiyolojide diger nedenler diglandiktan
sonra IPF tanis1 konulur. IPF’nin ayiric1 tanisin-
da non-spesifik intersitisyel pnémoni (NSIP),
kronik HP ve sarkoidoza baglh fibrozis yer al-
maktadir. NSIP’de tipik YRBT bulgulari, bazal
ve periferal agirlikli buzlu cam dansiteleri, reti-
kiiler dansitelerin ve bal peteginin olmamasi ya
da hafif olmas1 ve subplevral akciger alanlari-
nin gorece korunmasidir. NSIP’de tutulum daha
homojendir [2]. Toraks BT ile IPF tanisinin
sensitivitesi %63, spesifitesi %70, NSIP tani-
sinin sensitivitesi %70, spesifitesi %63’tiir [8].
YRBT’de buzlu cam dansitesinin baskin olmas1
NSIP, retikiilasyonun baskin olmasi IPF’yi dii-
siindiirmeldir |2]. Kronik HP’de iist ve orta zon
hakimiyeti vardir. Toraks BT de yaygin buzlu
cam dansiteleri, mikronodiiller, mozaik perfiiz-
yon ve hava hapsi izlenir. Bal petegi nispeten
azdir. Sarkoidoza bagl fibrozis, [PF nin tersi-
ne Ust loblarda ve parahiler alanlardadir. Ayrica
parahiler konglomere kitleler, perilenfatik no-
diiller, traksiyon bronsiektazileri ve bal petegi
saptanabilir.

Komplikasyonlar

Idiyopatik pulmoner fibroziste, fibrozisin
ilerlemesi akut alevlenme, akciger kanseri, en-
feksiyonlar, pnomotoraks ve pulmoner hiper-
tansiyon gibi komplikasyonlara neden olabil-
mektedir. IPF’de akciger kanser riski normal
popiilasyona gore 5 kat daha fazladir. En sik
goriilen akciger kanser tipleri squamdz hiicreli

kanser ve adenokanserdir. Akciger kanseri tipik
olarak bazallerde ve fibrotik alanlarda olmaya
egilimlidir. IPF hastalarinda nodiil saptanma-
st durumunda takip olduk¢a Onemlidir. Cap1
8 mm’den kii¢iik nodiillerde 3-6 ay araliklar
ile takip yapilmaldir. Progrese olursa pozitron
emisyon tomografisi (PET)/BT 6nerilmektedir.
Capt 8 mm olan nodiillerde PET/BT oneril-
mekte olup florodeoksiglukoz tutulumu olursa
transtorasik ince igne akciger biyopsisi ya da
endobrongial ultrasonografi ile transbronsial
igne biyopsisi yapilamalidir. Capt 8§ mm’den
biiylik nodiillerde multidisipliner olarak hastaya
gore yaklagimda bulunulmalidir [9].

Idiyopatik pulmoner fibrozis hastalarinda,
fibrozis bulgularinda giderek artis ile karak-
terize, yavas ve hizli progresyon goriilebilir.
Respiratuvar semptomlarda giderek kotiilesme
ile birlikte YRBT de yeni gelisen opasitelerin
varliginda IPF’nin akut alevlenmesi diisiiniil-
melidir. Akut alevlenme hastaligin herhangi bir
doneminde goriilebilir [10].

Pnémotoraks bir diger komplikasyon olup
kotii prognozu gosterir. Pnémotoraks olan IPF
hastalarinda zorlu vital kapasite (FVC) diisiik
oldugu i¢in YRBT’de hizli bozulma goriilmek-
tedir. Akciger parankiminin rijit olmasi1 nede-
niylede tedaviye oldukca direnclidir.

Idiyopatik pulmoner fibrozis hastalar1 pné-
moniye olduk¢a yatkindir. Esas olarak Myco-
bacterium, Aspergillus tiirleri ve pneumocystis
jirovecii pnémonisi goriilmektedir. Bu hastalar
reaktivasyon tiiberkiilozu goriilmesi agisindan
da oldukga risklidir.

Prognoz ve Tedavi

Idiyopatik pulmoner fibrozis kotii prognozlu
olup sagkalim siiresi semptomlarin baglanma-
smni takiben 3-5 yil arasinda degismektedir. Te-
davi hem farmakolojik (nintedanib veya pirfe-
nidon) hem de farmakolojik olmayan (oksijen
tedavisi ve/veya pulmoner rehabilitasyon) ol-
mak tizere iki sekildedir. Mortalite riski yiiksek
olan hastalar tan1 aninda akciger transplantas-
yonuna yoOnlendirilmelidir. Hastalar, hastaligin



ilerlemesi agisindan her 3-6 ayda bir veya daha
stk olarak degerlendirilmelidir. Akut alevlen-
meler kortikosteroidlerle tedavi edilebilir [4].

PLOROPARANKIMAL FIBROELASTOZIS

Ploroparankimal fibroelastozis, esas olarak
list loblar1 tutan visseral plevra, subplevral pa-
rankim, intraalveolar ve septal yapilarin prog-
resif fibrozisi ile karakterize nadir goriilen
[iP°dir [11]. Ik olarak Amitani ve ark. [12] ta-
rafindan Japon literatiiriinde idiyopatik st lob
pulmoner fibrozisi olarak tanimlanmistir. 2004
yilinda Frankel ve ark. [ 13] tarafindan “idiyopa-
tik PPFE” olarak yeniden adlandirilmigtir. 2013
yilinda 1iP’lere yonelik yeni yapilan smiflan-
dirma ile idiyopatik lenfositik intersitisyel pno-
moni ile birlikte nadir goriilen IiP’ler igerisinde
siniflandirilmistir [ 14]. Olgularin ¢ogu idiyopa-
tik olmakla birlikte literatiirde eslik eden bir¢ok
hastalik bildirilmistir (Tablo 3) [12, 13].

Gergek insidansi ve prevalansi bilinmemek-
tedir. Ugiincii ve 6. dekatlarda pik yapmaktadir.
Sigara kullanimu ile iligkisi yoktur. Hastalarin
klinigi spesifik olmayip sik goriilen semptomlar
arasinda egzersiz dispnesi, ploretik gogiis agri-
st ve kronik oksiiriik yer almaktadir. Akciger
fonksiyon testinde FVC diisiikk olarak izlenir.
Total akciger kapasitesinde hafif azalma vardir.

IPF, PPFE ve PPF

Hastalarin %30’unda pndmotoraks goriiliir. Na-
diren spontan diizelir ve siklikla peristan hava
kacagina neden olur [ 15].

Radyolojik Bulgulari

Kesin tani histopatolojik olmakla birlikte
bazen miimkiin olmamaktadir. Baz1 hastalar-
da hizl fibrozis gelismesi ve tedavide akciger
transplanti gerekmesi nedeniyle tan1 koymada
radyolojik goriintiileme yontemleri oldukga
onemlidir [16]. Akciger grafisinde erken do-
nemde bilateral apikal plevral kalinlasma iz-
lenebilir. Hastalik progrese olduk¢a pleuropa-
rankimal kalinlagma, {ist lobda volim kayb,
hiler yapilarda yukariya dogru yer degistirme
ve gOgiis anterior-posterior ¢apinda azalma
izlenir [16]. YRBT’ de erken donemde bilateral
iist lob apikalde subplevral nodiiller ve retikii-
ler opasiteler izlenir. Hastalik progrese olduk-
¢a pleuroparankimal kalinlagma, retikiilasyon,
septal kalinlagsma ve traksiyon bronsiektazileri
gelisir (Resim 2). Hastalar siklikla zayiftir ve
ileri donemde platitoraks izlenebilir. Platitoraks,
gogiis kafesinin deformitesi olup BT de gogiis
Oon arka capinda azalma izlenir. Baglangigta
orta ve alt zonlar korunmakla birlikte zaman-
la bu alanlarda da tutulum meydana gelir. Son
donemde {ist loblarda biiylik kistler ve biiller
goriilebilir [16]. Buna bagli pndmotoraks ris-

Tablo 3. Pléroparankimal fibroelastozis ile iliskili hastaliklar

Akciger, kemik iligi ve hematopoetik kék hiicre nakli sonrasi gelisen restriktif allogreft

sendromu

Fibrotik interstisyel akciger hastaliklari (6rnegin; olagan interstisyel pnémoni, hipersensitivite

pnémonisi)

Kronik veya tekrarlayan bronkopulmoner enfeksiyon (6rnegin; Aspergillus, non-tiberkiloz

mikobakteri)

Otoimmun veya bag dokusu hastaligi (6rnegin; skleroderma, romatoid artrit, inflamatuar

bagirsak hastaliklarr)

Ailede pulmoner fibrozis 6ykUsu

Genlerin mutasyonlarindan kaynaklanan kisa telomer uzunluklari

Antikanser/sitotoksik kemoterapi (6rnegin; siklofosfamid ve karmustin) ve radyasyon tedavisi

Mesleki toz maruziyeti (6rnegin; asbest, aliminyum)
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Resim 2. (A-D) Elli doért yasinda erkek hasta, aksiyel ve koronal BT gérintilerinde parankim
penceresinde Ust lob apikalde sagda daha belirgin plevral ylzeylerde diizensiz kalinlasmalar, traksiyon
bronsiektazilerinin eslik ettigi konsolidasyonlar izlenmektedir. Ayrica suprasternal centik belirgin olarak
izlenmektedir. Sekiz yil édnce sistemde bulunan toraks BT ile karsilastirildiginda sag akciger Ust lob
apikalde plevral ylzeylerde izlenen kalinlasmada, traksiyon bronsiektazilerinde ve konsolidasyonda
progresyon izlendi. Hasta radyolojik olarak st lob tutulumu olmasi ve bulgularin progrese olmasi
nedeniyle PPFE tanisi aldi. BT, bilgisayarli tomografi; PPFE, pléroparankimal fibroelastozis.

kinde artig olmaktadir. Yasli hastalarda goriilen
plevral kalinlagsmalarin aksine, PPFE’de gorii-
len plevral kalinlasmalar 5 mm’den daha kalin
ve progresiftir. Asimetrikte olabilir [17]. PPFE
ile birlikte es zamanli alt loblarda OIP ya da
NSIP benzeri IAH bulgular izlenebilmektedir.

Tani Kriterleri

Tanida karakteristik histopatolojik bulgula-
rm1 gostermek i¢in cerrahi biyopsi gereklidir.
Ancak cerrahi sonrasinda uzamis hava kagagi,
bronkoplevral fistiil ve pnémotoraks gibi cid-
di komplikasyonlar gelisebileceginden cerrahi
biyopsi ¢ok tercih edilmemektedir [18]. Daha
az invaziv diyagnostik tetkiklerden transtorasik
biyopsi, bronskopik transbronsial akciger bi-
yopsisi ya da transbronsial kriobiyopsi kullani-
labilir [18]. Histopatolojik incelemede, visseral
plevra fibrozis ile birlikte intraalveolar fibrozis
ve elastozis saptanir. Kronik inflamasyon ve
graniilomlar ya yoktur ya da nadirdir.

Tanida siklikla Reddy ve ark. [ 11] tanimladig1
kriterler kullanir. Ancak, histopatolojik konfir-
masyon her zaman saglanamadig1 i¢in Enomoto
ve ark. [19] tarafindan patolojik konfirmasyon
tanidan ¢ikartilarak modifiye tani kriterleri ta-
nimlanmistir (Tablo 4). Son zamanlarda Eno-
moto ve ark. [19] kriterleri klinik ¢alismalarda
daha sik kullanilmaktadir.

Ayirici Tani

Kronik HP, bag doku hastaliklari, asbest ma-
ruziyeti, sarkoidoz ve belirgin apikal fibrozis
ayirict tanida yer almaktadir.

Prognoz ve Tedavi

Aile 6ykiisii olanlarda, geng, kadin hastalarda
ve alt loblarda OIP paterni varliginda hizli ve
progresif seyir goriilmektedir. Ancak uzun siire
stabil olan hastalar da mevcuttur. Esas 6lim
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Tablo 4. Ploroparankimal fibroelastoziste tani kriterleri
Referans Terminoloji Metod Tanim

Alveoler septal elastozisin eslik ettigi intraalveoler
Patoloji fibrozis ile birlikte Ust zon plevral fibrozisi ile
karakterize

Kesin PPFE . . . -
Ust loblarda daha belirgin subplevral fibrozis ile
Radyoloji uyumlu plevral kalinlasma
Alt lob tutulumu az ya da yoktur
intraalveoler fibrozis mevcut ancak 1) anlamli plevral
Reddy . . ) N
etal. [11] Patoloii fibrozis eslik etmez, 2) agirlikh olarak subplevral
) dagihmli degildir veya 3) Ust lob biyopsisinde mevcut
PPFE ile degil
uyumlu
Sublevral fibrozis ile ilskili Gst lobda pelvral kalinlasma
Radyoloji  olmakla birlikte dagilim Ust lobda yogun degildir ya
da beraberinde eslik eden hastalik bulgulari yoktur
PPFE ile Patoloji ve  Kesin ve uyumlu tani ézelliklerinin bulunmamasi
uyumsuz radyoloji

Ust loblarda bilateral subplevral dens konsolidasyon =
plevral kalinlasma, alt lob tutulumu az ya da yoktur

Hastaligin radyolojik olarak progrese olmasi (seri
radyolojik incelemelerde Ust lob konsolidasyonun

PPFE Radyoloji progrese olmasi + plevral kalinlasma ve/veya Ust lob
volimin azalmasi

Enomoto
etal. [19]

Belli nedenlere bagh akciger hastaliklarinin dislanmasi
(6rnegin; bag doku hastaligina bagli iAH, fibrotik HP,
pulmoner sarkoidoz, pnémokonyoz, aktif pnémoni)

PPFE, pléroparankimal fibroelastozis; IAH, intersitisyel akciger hastaligi; HP hipersensitivite pnémonisi.

nedenleri arasinda hiperkapnik kronik solunum
yetmezligi, pulmoner fibrozisin akut alevlen-
mesi, kageksi, pndmoni ve pulmoner emboli yer
almaktadir [17].

Kanitlanmamis olmakla birlikte diisiik doz
steroidler tedavide kullanilmaktadir. Ancak
olas1 enfeksiyonlar nedeniyle yiiksek doz ste-
roid ve i'rnmﬁn.()SIZipresif ajanlardan 'kagl'm'lma— olarak tanmimlanan {i¢ kriterden en az ikisinin
lidir. Antifibrotik ilaglarin PPFE’deki etkisi tam |, , 51 progresif pulmoner fibrozis (PPF) olarak
olarak bilinmemektedir. Ancak hastahgl sta- kabul edilmektedir (T’dblO 5) [4]
bilize edebilir ve progresyonu yavaglatabilir.

FVC’deki azalama IPF’de oldugu gibi PPFE’de

de progresyonu gosterir. ilerlemis olgularda Radyolojik Bulgulari

destek tedavi yapilabilir. Ancak kesin tedavisi

akciger transplantidir [18]. Pulmoner fibrozisin progresyonunda tipik
olarak iist, orta ve alt zondaki fibrotik 6zellikler
iceren akciger ylizdesi gorsel olarak degerlen-
dirilir. Ilk ve takip YRBT’ler transvers, koronal

PROGRESIF PULMONER FiBROZIS

Radyolojik olarak pulmoner fibrozis kaniti
olan, IPF disinda etiyolojisi bilinen veya bi-
linmeyen {AH’si olan bir hastada, son bir yil
icinde, solunum semptomlarinda kotiilesme,
fonksiyonel bozulma ve radyolojik progresyon




24

Tanrivermis Sayit.

Tablo 5. Progresif pulmoner fibrozis tani kriterleri

Klinik kriter Fizyolojik kriterler

(asagidakilerden birisi)

Respiratuvar
semptomlarda
kotulesme

Gecen yil icerisinde FVC =5
mutlak dusus

Bir dnceki yil icinde DLCO =10
mutlak disus

Radyolojik kriter (asagidakilerden birisi)

Traksiyon bronsiektazisi/bronsiolektazisinin
yayginliginda ve siddetinde artis

Traksiyon bronsiektazileri ile birlikte yeni
gelisen buzlu cam dansiteleri

Yeni gelisen ince retikilasyon

RetikUlasyon yayginhginda artis ya da kaba
retiktlasyon

Yeni gelisen ya da artan bal petegi

Lober volim kaybinda artis

FVC, zorlu vital kapasite; DLCO, karbonmonoksit difflizyon kapasitesi 6lcimu.

ve sagittal olarak akciger voliim degisikliklerini
degerlendirmek i¢in yan yana degerlendirilme-
lidir. YRBT’de progresyon bulgular1 arasinda
artan traksiyon bronsiektazisi ve bronsiolekta-
zisi, traksiyon bronsiektazileri ile birlikte yeni
gelisen buzlu cam dansiteleri, yeni ince retikii-
lasyon, artan retikiiler anormallikler, yeni veya
artmis bal petegi ve artmis lober hacim kayb1
sayilabilir (Resim 3) [4]. IPF’de progresyon
genellikle hem transvers hem de koronal diiz-
lemde OIP paternin artmast ile kendini gdsterir.
Hastalik ilerlerdikge bal petegi kistlerinin sayisi
ve boyutu siklikla artar. Traksiyon bronsiekta-
zisi ve bronsiolektazisinin progresyonu, iPF’de
mortalitenin gii¢lii ongdrdiiriiciisiidiir. Bununla
birlikte IPF disindaki IAH’lerin ilerleme pater-
ni degiskendir. Radyolojik progresyon bulgu-
lar1 arasinda buzlu cam dansitelerinin retikiiler
anormalliklere donilismesi, retikiiler anormallik-
lerin bal petegine doniismesi ve/veya traksiyon
bronsiektazisi ve bronsiolektazisinin artmasi
yer almaktadir [4].

Ayiricl Tani

Ozellikle fibrotik tip NSIP ve fibrotik tip HP
akilda bulundurulmalidir. NSIP paternine sahip
hastalarin %28’inde radyolojik olarak 3 yil ya
da daha uzun siiren takiplerde IPF’ye progres-
yon bildirilmistir [20].

FONKSIYONEL DEGERLENDIRME

Fonksiyonel azalma, PPF’nin en kritik kom-
ponentidir ve progresyonu gosterir. Fonksiyo-
nel degerlendirme FVC ve karbonmonoksit dif-
flizyon kapasitesi 6l¢timii (DLCO) ile yapilir.
Hastaligin progrese oldugu gosteren fizyolojik
kriterler [4]:

1. Takipten sonraki bir yil iginde FVC’de >5
mutlak disis

2. Takipten sonraki bir yil i¢inde DLCO’da
(Hb i¢in diizeltilmis) >10°luk mutlak distis

Zorlu vital kapasitedeki mutlak diisiis, ilk
FVC ol¢iimiinden son FVC o6l¢timiiniin ¢ikaril-
mastyla hesaplanir.

Zorlu vital kapasite, PPF ve IPF hastalarin-
da progresyon ve mortaliteyi degerlendirme-
de en sik kullanilan fonksiyonel parametredir.
DLCO’daki diisiisii ilerleyici fibrozise bagla-
madan Once diger alternatif nedenler diglan-
malidir. DLCO’daki diisiisiin baska bir acik-
lamas1 yoklugunda Hb’ye gore diizletilmis
DLCO’nun mutlak 6l¢iimlerindeki diisiis, 6ze-
likle FVC’deki azalma veya YRBT’de fibro-
zisin artmasi ile tamamlandiginda PPF’nin bir
isareti olabilir.




IPF, PPFE ve PPF

Resim 3. (A-D) Histopatolojik olarak deskuamatif intersitisyel pnédmoni tanisi olan 53 yasinda erkek
hastada 2020 yilinda elde olunan BT'de sagda alt lob bazallerde bal petegi, her iki akcigerde alt
loblarda sagda daha belirgin retiktilasyon ve traksiyon bronsiektazileri izlendi. 2021 yilinda elde
olunan BT'de sagda daha belirgin retikilasyonda ve bal peteginde artis izlendi. Son 1 yil icerisinde
hastanin kliniginde bozulma mevcut olup beraberinde izlenen radyolojik progresyon bulgular
progresif pulmoner fibrozis acisindan anlamlidir. BT, bilgisayarli tomografi.

Prognoz ve Tedavi

PPF, geleneksel olarak kortikosteroidler ve
immiinosiipresif ilaclar ile tedavi edilmekle
birlikte bazen yeterli olmayabilir. Bu da etkili
bir tedaviye ihtiya¢ oldugunu gostermektedir.
Fibrozis ilerleyici hale geldiginde fibrozisi ya-
vaslatmak i¢in tedavide nintedanib veya pirfe-
nidon gibi antifibrotik ajanlar kullanilabilir [21].

Cikar Catismasi
Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir

ctkar catismasi bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
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Sayfa 16

Nedeni bilinen IAH’ler ekarte edildikten sonra IPF tanis1 yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomog-
rafi (YRBT) ve histopatolojik patern kombinasyonuna gére yapilmalidir. IPF’nin en giincel tam
algoritmas1 ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 iPF tani rehberinde bildirilmistir.

Sayfa 17

IPF tanisin1 koyabilmek i¢in OIP paternine neden olabilecek diger IIP, otoimmiin hastaliklar, ilag-
lar, mesleki ve gevresel maruziyetlerin diglanmas1 gerekir. YRBT de tipik OIP veya olas1 OIP
paterniyle beraber OIP’nin diger muhtemel sebebleri ekarte edilirse multidisipliner yaklagimla bi-
yopsiye gerek kalmaksizin klinik olarak IPF tanis1 konabilir. OIP paternine sahip olan ancak bu
patern ile iliskili hastalik ya da maruziyet varliginda hastaya IPF tanis1 konulamaz.

Sayfa 19

Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografide kesin OIP tanis1 konursa histopatolojik taniya gerek
yoktur. Radyolojik olarak olasi OIP paterni olan hastalarda, uygun klinik ortamda (6rnegin; 60 ya-
sinda, erkek, sigara igen) akciger biyopsisi ile onaylanmadan multidisipliner yaklasim ile IPF tanis1
konabilir. Ayrica olast OIP nin histopatolojik paterni ile birlikte alternatif bir taniy1 diisiindiiren bir
YRBT paterni varliginda eski rehberdeki olgular IPF olarak kabul edilmezken yeni rehberde IPF
i¢in belirsiz olarak kabul edilmektedir.

Sayfa 20

Belirsiz OIP veya alternatif tan1 diisiiniiyorsa hastalara bronkoalveolar lavaj ve transbron-
sial akciger kriyobiyopsi ya da alternatif olarak cerrahi akciger biyopsisi yapilarak sonuca
gore multidisipliner bir yaklagimla tan1 konulabilir.

Sayfa 20

Idiyopatik pulmoner fibroziste, fibrozisin ilerlemesi akut alevlenme, akciger kanseri, enfeksiyon-
lar, pndmotoraks ve pulmoner hipertansiyon gibi komplikasyonlara neden olabilmektedir.

Sayfa 21

Ploroparankimal fibroelastozis, esas olarak {ist loblari tutan visseral plevra, subplevral pa-
rankim, intraalveolar ve septal yapilarin progresif fibrozisi ile karakterize nadir goriilen
[iP*dir.

Sayfa 23

Radyolojik olarak pulmoner fibrozis kanit1 olan, IPF diginda etiyolojisi bilinen veya bilinmeyen
[AH’si olan bir hastada, son bir y1l icinde, solunum semptomlarinda kétiilesme, fonksiyonel bo-
zulma ve radyolojik progresyon olarak tanimlanan {i¢ kriterden en az ikisinin varligi progresif
pulmoner fibrozis (PPF) olarak kabul edilmektedir.

Sayfa 24

Hastaligin progrese oldugu gosteren fizyolojik kriterler:

1. Takipten sonraki bir y1l icinde FVC’de >5 mutlak diisiis

2. Takipten sonraki bir yil icinde DLCO’da (Hb i¢in diizeltilmig) >10’luk mutlak diisiis
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Calisma Sorulari
.

1. Asagidakilerden hangisi olagan intersitisyel pnomoni tanisinda kullanilan yiiksek rezoliisyonlu
BT kriterlerinden birisi degildir?

a. Retikiiler patern

b. Bal petegi

c. Hava hapsi

d. Bazal ve subplevral dominansi

e. Traksiyon bronsiektazisi

2. Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) ile ilgili olarak asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. IPF tamis1 koymak icin BT de olagan intersitisyel pnomoni (OIP) paternine neden olabilecek
diger hastaliklar dislanmalidir.
b. BT de kesin OIP paterni varliginda histopatolojik tantya gerek yoktur.
c. BT’de olas1 OIP paterni varhginda OiP’nin diger muhtemel sebepleri ekarte edilirse
multidisipliner yaklagimla akciger biyopsisine gerek kalmadan klinik olarak IPF tanisi
konabilir.

d. IPF kadinlarda ve sigara igenlerde daha sik goriiliir.
e. IPF’de akciger kanseri goriilme riski normal popiilasyona gére daha yiiksektir.

3. Asagidakilerden hangisi pleuroparankimal fibroelastozis (PPFE) ile ilgili olarak dogru
degildir?

a. Esas olarak {ist loblar1 tutan progresif fibrozis ile karakterizedir.

b. PPFE’de goriilen apikal plevral kalinlagma BT’de 5 mm’den daha azdir.

c. Nadir goriilen idiyopatik intersitisyel pndmoniler i¢inde siniflandirilmaktadir.

d. PPFE ile birlikte es zamanli alt loblarda OIP paterni goriilebilir.

e. BT de erken donemde bilateral iist lob apikalde subplevral nodiiler ve retikiiler opasiteler
izlenir.

4. Asagidakilerden hangisi progresif pulmoner fibrozisin tani kriterlerinden degildir?
a. Respiratuvar semptomlarda kotiilesme
b. YRBT de yeni gelisen ince retikiilasyon
¢. Bir 6nceki yil iginde DLCO >10 mutlak diisiis
d. Gegen yil igerisinde FVC <5 mutlak diisiis
e. YRBT de retikiilasyon yayginliginda artig

5. Asagidakilerden hangisi progresif pulmoner fibrozisin radyolojik kriterlerinden birisi degildir?
a. Traksiyon brongiektazileri ile birlikte yeni gelisen buzlu cam dansiteleri
b. Traksiyon bronsiektazilerinin yayginliginda ve siddetinde artis
c. Yeni gelisen ince retikiilasyon
d. Yani gelisen ya da artan bal petegi
e. Yeni gelisen nodiiller
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