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DERGI YONERGESI

1. Tanim ve Amag

Bu yonerge, Tiirk Radyoloji Dernegi’nin yayin organi olan Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin bilimsel agidan yiiksek
nitelikli olmas1 amaciyla, yayin politikasim ve isleyisini tamimlamaktadr. igerikte yer alan maddeler Tiirk Radyoloji
Dernegi’nin bilimsel politikalar1 ve tiiziiglinde yer alan prensiplere uygun hazirlanmistir.

Tiirk Radyoloji Dernegi’nin bilimsel yaymi olan Diagnostic and Interventional Radiology disinda, yilda 3 kez
Tiirkge olarak yayinlayacag Tiirk Radyoloji Seminerleri, radyoloji ve ilgili diger branglarda gérev yapan hekimlerin,
secilmis konularda giincel bilgi ve deneyimlere ulagmasini ve asistan egitimine katki saglamay1 amaglamaktadir.

Tiirk Radyoloji Seminerleri, EBSCO - Central & Eastern European Academic Source ve TR Dizin tarafindan
indekslenmektedir

2. isleyis

Editorler Kurulu Tiirk Radyoloji Dernegi tarafindan atanan bir Editor ve iki Editdr Yardimeisi’ndan olusur.
+ Editorler Kurulu derginin Yazim Kurallari’n1 belirler.

* Her say1 i¢in, Editorler Kurulu tarafindan ana konu baslig1 ve Konuk Editor belirlenir.

« Konuk Editér, Editoérler Kurulu tarafindan belirlenen gerceve ve verilen siire iginde yaymlanacak olan yazi
basliklarini ve bu yazilar1 hazirlayacak olan kisileri belirleyerek Editorler Kurulu’na sunar.

+ Editorler Kurulu’nun onayini takiben yazarlara davet mektuplar gonderilir.
*  Yazilar Konuk Editér tarafindan kontrol edilir ve diizeltmeler yapildiktan sonra Editdrler Kurulu’na gonderilir.

» Editorler Kurulu tarafindan kontrol edilen yazilar baski planina aktarilir. Editorler Kurulu bu agamada yazilarm
icerigi ve yazarlariyla ilgili diizenleme yapma yetkisine sahiptir.

3. Editérler Kurulu’nun Ozellikleri
+ Editorler Kurulu Tiirk Radyoloji Dernegi Yo6netim Kurulu tarafindan ii¢ sene i¢in atanir. Editdrler Kurulu’nda
en fazla iki donem gorev alinabilinir.

» Editorler Kurulu’na atanacak kisilerin Web of Science’ta indekslenen tip dergilerinde yayinlanmig en az 30 adet
yayini olmalidir.

* Buyaymlarin en az 10 tanesi arastirma yazisi olmalidir.
* Bu yaymlarin en az 5’inde birinci isim ya da sorumlu (Corresponding) yazar olarak yer almalidir.

4. Editorler Kurulu’nun Sorumluluklar:

* Derginin amaglarini ve yayin politikasin1 TRD Yo6netim Kurulu ile birlikte belirlemek
* Baskinin zamaninda yapilmasini ve devamliligini saglamak

* Yazilarn icerigini denetlemek ve diizenlemek

» Konuk Editor’ii ve ana konu basligini belirlemek ve yazarlari onaylamak

* Gerek goriildiigiinde konuk editore alt konu basliklart ve yazar 6nerisinde bulunmak

5. Konuk Editér’iin Ozellikleri

» Konusunda, uluslararasi derneklerin yonetiminde veya kongre aktivitelerinde aktif gérev almig olmali ya da
asagidaki kurallar1 karsilamalidir.

*  Web of Science’ta indekslenen dergilerde yayinlanmis en az 30 yayinit olmalidir.

* Yayinlarin en az 8 tanesi arastirma makalesi olmalidir.

* Yayinlarin en az 5 tanesinde ilk isim ya da sorumlu (Corresponding) yazar olarak yer almalidir.

6. Konuk Editor’iin Gorevleri

+ Giincel konulu yaz1 basliklarin1 Editérler Kurulu ile birlikte belirlemek

* Yazarlart Editorler Kurulu ile birlikte belirlemek

* Yazilar siiresi iginde yazarlardan toplamak

* Yazi igeriklerini, gorselleri, tablolar1 ve kaynaklart kontrol etmek ve diizeltmeleri yapmak
« Her yaz1 igin bilimsel igerik yoniinden hakemlik yapmak



AMACLAR VE KAPSAM

Tirk Radyoloji Seminerleri, Tiirk Radyoloji Dernegi’nin siirekli tip egitimi faaliyetleri kapsaminda sadece
elektronik olarak yayinlanmaktadir. Yaym dili Tiirk¢e olan dergi Nisan, Agustos ve Aralik aylarinda olmak iizere
yilda 3 say1 yayinlanmaktadir.

Derginin 6ncelikli hedefi, kanita dayali tip literatiiriine yansimis olan en giincel bilgileri ve deneyimleri, radyoloji
alaninda calisan hekimlere ve ilgili diger branslarda gorev yapan hekimler ve saglik profesyonellerine pratik bir
sekilde aktarmaktur.

Derginin yayin politikast ve Editoryel isleyisi, Tiirk Radyoloji Dernegi tarafindan atanan bir Editor ve iki Editor
Yardimcis’dan olusan Editorler Kurulu tarafindan, uluslararasi biyomedikal yayincilik standartlar1 ve etik
prensiplere bagli kalinarak belirlenir ve denetlenir.

Editorler Kurulu her say1 i¢in radyolojinin alt konularindan bir ana baslk belirler ve icerik planlamasi ve
koordinasyonu i¢in Konuk Editdr atanir. Konuk Editdr yazilarin bagliklar1 ve yazarlarimi planlayarak Editorler
Kurulu’nun onayima sunar. Yazilarin basim dncesi denetimi ve igerik diizenlemeleri Konuk Editér ve Editorler
Kurulu tarafindan yapilir. Yazilarin bilimsel ve hukuki sorumlulugu yazarlarina aittir.

Dergide yayinlanan yazilar www.turkradyolojiseminerleri.org adresinde tam metin olarak yayinlanmaktadir.

Derginin mali kaynaklari, reklam gelirleri ve Tiirk Radyoloji Dernegi fonlarindan olugmaktadir. Reklam vermek
isteyen kuruluglar Tiirk Radyoloji Dernegi’ne bagvurmalidir.

Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin isim hakki ve yayinlanan igeriklerin telif haklar1 yazarlarin yazili izinleriyle Tiirk
Radyoloji Dernegi’ne aittir. Yazilar, tablolar, gorseller ve diger tiim igeriklerin kullanimi ve tipki basimlart igin
Tiirk Radyoloji Dernegi’ne miiracaat edilmelidir.

Editorler Kurulu

Adres : Hosdere Cad., Glizelkent Sok, Cankaya Evleri, F Blok, No:2 06540 Cankaya, Ankara
Telefon : +90 312 442 36 53

Faks : +90 312 442 36 54

E-posta : info@turkradyolojiseminerleri.org

Web : www.turkradyolojiseminerleri.org

Yaymel - GALENOS YAYINEVI

Adres : Molla Giirani Mah. Kagamak Sk. No: 21/1 34093 istanbul, Tiirkiye
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YAZIM KURALLARI

Tiirk Radyoloji Seminerleri’nde sadece Editorler
Kurulu ve Konuk Editor tarafindan belirlenen ve davet
edilen yazilar yaymlanir. Bu sistem diginda dergiye
gonderilen yazilar degerlendirmeye alinmaz.

Davet edilen kisiler yazilarini asagida
belirtilen formatlarda hazirlayarak WWW.
turkradyolojiseminerleri.net web sayfasi iizerinden
dergiye  gondermelidir. ~ Yazilarin  hazirlanmasi
asamasinda bu kurallara riayet edilmesi derginin yayin
stireglerinin hizli ve saglikli bir sekilde yiiriitiilmesi
acisindan Onemli oldugundan tiim yazarlarin bu
kilavuza uygun hareket etmeleri Editorler Kurulu
tarafindan beklenmektedir.

Genel Kurallar

1. Yazilar bilimsel agidan iist diizeyde olmali ve en
giincel kaynaklarla desteklenmelidir.

2. Daha once baska bir dergi veya Kkitapta
yayinlanmamis ya da yaym igin degerlendirme
asamasinda olmamalidir.

3. Metinler 0Ozgiin hazirlanmali, baska bir yerli
kaynaktan  kopyalanmamali  veya  yabanci
kaynaklardan ¢eviri yapilmamalidir. Tiim yazilar
baski oncesi iThenticate programi iizerinden
asirma ve kopya yaym yonlerinden incelenecek
ve literatiirdeki diger yaymlarla benzesme oranlari
yiiksek bulunan yazilar yazarlarina iade edilecektir.

4. Yazilarda yer verilen tablolar, sekiller, resimler ve
diger gorseller 6zgilin olmali, bagka bir kaynaktan
alindiysa Tiirk Radyoloji Seminerleri’'nde tekrar

yaymlanabilmesi igin gerekli izinler yazarlar
tarafindan alinmali ve izin belgeleri dergiye
gonderilmelidir.

5. Kaynak listesinde yalnizca yaymlanmis ya da
yaymlanmak iizere kabul edilmis ve miimkiin
oldukg¢a yeni caligsmalar kullanilmalidir.
Ulasilmast miimkiin olmayan ve veri tabanlarinda
indekslenmeyen kaynaklar kullanilmamalidir.

6. Ozellikle tablolar, metni agiklayic1 ve kolay
anlasilir hale getirecek bicimde hazirlanmali ve
metnin tekrari niteliginde olmamalidir.

7. Her yazida en fazla iki isim olmali ve yazarlardan
en az bir tanesinin akademik iinvani ya da egitim
hastanelerinde 10 yilin {izerinde uzmanlig1
bulunmalidir. Her sayida, bir yazarin en fazla bir
adet yazis1 yayinlanabilir.

8. Yazarlardan en az birinin, Web of Science’da
indekslenen dergilerde ¢ikmis en az 15 yazisi
olmali, bu yaymlardan en az 8 tanesi arastirma
makalesi olmali, en az 5 tanesinde ilk isim olmalidir.

9. Yazilar derginin yayinlanma tarihinden en geg¢ 5 ay
oncesinde konuk editore iletilmis olmalidir.

Teknik Kurallar

1. Yazilar Microsoft Office Word programinda, Times
New Roman yazi karakterinde, 12 punto, ¢ift satir
aralikli ve sayfa kenar1 bosluklar1 2.5 cm olarak
hazirlanmalidir.

2. Gonderilen makalenin “6zet” ve “anahtar kelime”
icerikleri hem Tiirkce hem Ingilizce yazilmalidir.
Ana metin, Tiirk¢e olmalidir.

3. 1lk sayfada yazinin bashigi, 500 bosluksuz karakter
sayisint  gecmeyecek sekilde Ozeti, yazarlarin
isimleri, kurum bilgileri, posta adresleri, E-posta
adresleri ve telefon numaralar1 yazilmalidir.

4. Ikinci sayfadan itibaren yazinin tam metni
verilmelidir. Tam metin, yazinin konusuna uygun bir
sekilde yazarlar tarafindan belirlenen alt bagliklara
boliinmelidir. Tam metin kelime sayisinimn alt ve
tist sinir1, yazinin konusuna uygun olacak sekilde
Konuk Editor tarafindan yazarlara bildirilecektir.

5. Tam metin yazildiktan sonra Kaynaklar
verilmelidir. Kaynaklarin alt ve iist sinir1 yazinin
konusuna uygun olacak sekilde Konuk Editor
tarafindan yazarlara bildirilecektir. Tiim Kaynaklar
climle sonlarinda kdseli parantez i¢inde yazilmali
ve metin i¢inde gegis sirasina gore listelenmelidir.
Kaynak yazim stilleri asagida verilen formata
uygun olmalidir.

* Al ya da daha az yazarli kaynaklarda tiim isimler
yazilmali, yazar sayist altiyr astifinda ise, ilk
alt1 yazarin ismi yazilarak arkasindan tam metni
Tiirkce olan kaynaklarda “ve ark.”, ingilizce olan
kaynaklarda ise “et al.” ifadesi eklenmelidir.

* Dergi: Muller C, Buttner HJ, Peterson J, Roskomun
H. A randomized comparison of clopidogrel and
aspirin versus ticlopidine and aspirin after placement
of coronary artery stents. Circulation 2000; 101:
590-3.

+ Kitap boliimii: Sherry S. Detection of thrombi. In:
Strauss HE, Pitt B, James AE, editors. Cardiovascular
Medicine.St Louis: Mosby; 1974.p.273-85.

+ Tek yazarli kitap: Cohn PF. Silent myocardial
ischemia and infarction. 3rd ed. New York: Marcel
Dekker; 1993.

* Yazar olarak editor(ler): Norman IJ, Redfern SJ,
editors. Mental health care for elderly people. New
York: Churchill Livingstone; 1996.
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YAZIM KURALLARI

Toplantida sunulan makale: Bengisson S. Sothemin
BG. Enforcement of data protection, privacy
and security in medical informatics. In: Lun KC,
Degoulet P, Piemme TE, Rienhoff O, editors.
MEDINFO 92.Proceedings of the 7th World
Congress on Medical Informatics; 1992 Sept 6-10;
Geneva, Switzerland. Amsterdam: North-Holland;
1992.p.1561-5.

Bilimsel veya teknik rapor: Smith P. Golladay K.
Payment for durable medical equipment billed
during skilled nursing facility stays. Final report.
Dallas (TX) Dept. of Health and Human Services
(US). Office of Evaluation and Inspections: 1994
Oct. Report No: HHSIGOE 169200860.

Tez: Kaplan SI. Post-hospital home health care:
the elderly access and utilization (dissertation). St.
Louis (MO): Washington Univ. 1995.

Yayma kabul edilmis ancak heniiz basilmamig
yazilar: Leshner Al. Molecular mechanisms of
cocaine addiction. N Engl J Med In press 1997.
Erken Cevrimici Yaym: Aksu HU, Ertirk M,
Giil M, Uslu N.Successful treatment of a patient
with pulmonary embolism and biatrial thrombus.
Anadolu Kardiyol Derg 2012 Dec 26. doi: 10.5152/
akd.2013.062. [Epub ahead of print]

Elektronik formatta yayimlanan yazi: Morse SS.
Factors in the emergence of infectious diseases.
Emerg Infect Dis (serial online) 1995 Jan-Mar (cited
1996 June 5): 1(1): (24 screens). Available from:
URL: http:/ www. cdc.gov/ncidodlEID/cid.htm.

6. Tablolar Microsof Office Word programinda

“Tablo Ekle” 6zelligi kullanilarak hazirlanmali ve
Kaynaklar’dan sonra metin i¢inde gegis sirasina
uygun olarak yerlestirilmelidir. Her yazi igin
belirlenen tablo sayisi, yazinin konusuna uygun
olacak sekilde Konuk Editor tarafindan yazarlara
bildirilecektir.

7. Gorseller (Sekil ve Resim) tam metinde gegen

konular1 agiklamaya yetecek sayida olmali,
yiiksek ¢oziiniirliikli ve en az 300 dpi jpeg dosyast
formatinda online sisteme ayrica yiliklenmelidir.
Gorselerin - numaralandirmalari  metin  iginde
isaretlenmeli ve alt yazilar1 tam metin dosyasinin
sonuna eklenmelidir. Her yaz i¢in belirlenen tablo
sayisi, yazinin konusuna uygun olacak sekilde
Konuk Editor tarafindan yazarlara bildirilecektir.

8. Video ve hareketli goriintiilerle desteklenen yazilar

derginin siirekli tip egitimi amacina hizmet etmesi
acisindan degerli ve Onemlidir. Bu dosyalar en

I1.

12.

13.

14.

fazla 3 MB boyutunda ve “mpeg” formatinda
hazirlanmali ve ayr1 bir dosya olarak sisteme
yiiklenmelidir.

Tablo ve gorsellerin basliklarinda ve yazi icinde
antlmasinda Arabik rakam yazilmali, Roma
rakamlari kullanilmamalidir.

. Gorseller, videolar ve hareketli goriintiilerde hasta

ve kurum isimleri yer almamalidir.

Metin, tablo ve gorsellerde kullanilan ondalik
sayilar virgiil ile ayrilmalidir.

Paragraflarmm  ilk  climleleri  kisaltma ile
baglamamalidir.

Farmasoétik iirtinler jenerik isimleriyle yazilmali,
ticari marka adi1 kullanilmamali; tibbi malzeme ve
aygit isimlerinde ise marka ve firma ismi ile, sehir
ve lilke bilgisi yer almalidir.

Hazirlanan konu ile ilgili metnin sonunda 5 adet
¢oktan se¢meli soru hazirlanmali ve dogru yaniti
isaretlenmelidir.

15. Yaymn Hakki Devir Formu doldurularak imzalanmali

ve dergiye gonderilmelidir. Yazarlar imzaladiklar
formu tarayicidan gegirerek sisteme PDF veya
JPEG formatinda yiikleyebilecekleri gibi, E-posta,
faks veya kargo ile de asagida yazili Yayinci
adreslerine gonderebilirler. Yaymm Hakki Devir
Formu gonderilmeyen yazilar basilmayacaktir.

Her tiirlii konuda bilgi ve destek almak i¢in asagida
yazil adresler araciligiyla Editdrler Kurulu ve Yayinct
ile iletigim kurulabilir.

Editorler Kurulu

Adres : Hosdere Cad., Giizelkent Sok, Cankaya Evleri,
F Blok, No:2 06540 Cankaya, Ankara

Telefon : +90 312 442 36 53

Faks : +90 312 442 36 54

E-posta : info@turkradyolojiseminerleri.org

Web : www.turkradyolojiseminerleri.org

Yayinci - GALENOS YAYINEVi

Adres :

Molla Giirani Mah. Kagamak Sk. No: 21/1

34093 Istanbul, Tiirkiye

Telefon : +90 (530) 177 30 97

E-posta : info@galenos.com.tr/yayin@galenos.com.tr
Web : www.galenos.com.tr



Editorden

Turk Radyoloji Seminerleri'nin bu sayisinda “Diffliz Akciger Hastaliklari” islenmistir.

interstisyel akciger hastaliklari son zamanlarda daha iyi taninmaya ve tedavi edilmeye baslamasi ile bu grup
hastaliklara ilgi de artmistir. Ozellikle bilgisayarli tomografi ile iPF olgulari iyi taninmaktadir. iPF hastalarinin
ileri yas grubunda olmasi, biyopsi olmadan tani konulmasi ve tedaviye baslaniimasi ile alevienme basta olmak
lizere komplikasyonlari azaltmakta ve fibrozisi yavaslatmaktadir. Yine hem iPF hem de iPF disinda mevcut
cok sayida interstisyel akciger hastaliginin tani ve ayirici tanisini yapmak her zaman kolay olmamaktadir. Bu
hastalik grubunda son yillarda birkag yilda bir rehber degisikligi olmaktadir. Bilgi birikimi ve sonuglara gore
cikan rehberler su an bile interstisyel hastaliklarini tam olarak yansitmamaktadir.

Tani ve ayiricl tanida Radyolog, Goglis Hastaliklari, Romatoloji, Patoloji ve gereken olgularda Go6gus
Cerrahisi'nin icinde oldugu multidisipliner takim olabilmek ¢cok 6nem arz etmektedir.

TRD seminer konulari da bu grup hastalari anlama ve degisik radyolojik bulgular 6grenme amacl konunun
uzmanlari tarafindan yazilmis ve tecriibelerini paylasmislardir.

Basta Radyoloji Hekimleri'ne yol gosterici olacak bu seminer sayisinin faydali olmasi dileklerimle, katkida
bulunan tiim meslektaslarima tesekkir ederim.

Prof. Dr. Recep Savas,

Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir, Tiirkiye
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TRD TURK
ok~ RADYOLOJi

R SEMINERLERI

Interstisiyel Akciger Hastaliklarina
Radyolojik Yaklasim: Anatomi ve BT
Paternleri

Radiological Approach to Interstitial Lung
Diseases: Anatomy and CT Patterns
Naim Ceylan

OGRENME HEDEFLERI

= Normal akciger interstisiyel anatomisinin m BT paternlerinin yerlesim yeri ve
bilinmesi kombinasyonuna bakarak interstisiyel
m interstisiyel akciger hastaliklarinin akciger hastaliklarinda ayirici tani
olusturdugu bilgisayarli tomografi (BT) yapilabilmesi

paternlerinin 6grenilmesi

Ceylan N. Radiological Approach to Interstitial Lung Diseases: Anatomy and CT Patterns. Trd Sem 2024;12(1):1-14.

0z

interstisiyel akciger hastaliklari cok genis bir hastalik grubunu kapsamaktadir. Bu hastaliklarda ytksek ¢6-
zUnarlakla bilgisayarli tomografi (BT) tanida &nemli bir yer oynamaktadir. interstisiyel akciger hastalikla-
rinda dogru tani icin interstisiyumun anatomisinin bilinmesi, bu hastaliklarin olusturdugu BT paternlerinin
ve bunlarin kombinasyonlarinin dogru yorumlanmasi kilit role sahiptir. Baslica BT paternleri buzlu cam,
konsolidasyon, noduler patern, retiktler ve lineer patern, traksiyon bronsektazisi, bal petegi akciger, hava
kistleri ve mozaik perflizyon ve atentasyon olarak siniflandirilabilir. Bu paternlerin varligi, dagilimi, eslik
edebilecek diger bulgular yani sira, klinik ve diger laboratuvar bulgulari ayirici tani acisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Yuksek c6zuntrluklu toraks BT, akciger interstisiyum, BT paternleri

ABSTRACT

Interstitial lung diseases cover a very wide group of diseases. In these diseases, high-resolution computed
tomography (CT) plays an important place in the diagnosis. For the correct diagnosis of interstitial lung
diseases, knowing the anatomy of the interstitium and correct interpretation of the CT patterns created by
these diseases and their combinations have a key role. Major CT patterns can be classified as ground glass,

Ege Universitesi Tip Fakltesi, Radyoloji Anabilim Dali, izmir, Tirkiye
P<INaim Ceylan ¢ ceylannaim@gmail.com

Gelis Tarihi: 09.10.2023 e Kabul Tarihi: 18.03.2024

doi: 10.4274/trs.2024.23117
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consolidation, nodular pattern, reticular and linear pattern, traction bronchiectasis, honeycomb lung, air
cysts, and mosaic perfusion and attenuation. The presence and distribution of these patterns, as well as
other accompanying findings, as well as clinical and other laboratory findings, are important for differen-

tial diagnosis.

Keywords: High-resolution thorax CT, lung interstitium, CT patterns

GIRiS

ANATOMI

Interstisiyel akciger hastalik bulgularinin
dogru yorumlanabilmesi i¢in normal akciger
anatomisinin ve patolojiyi taklit edebilecek
varyasyonlarin iyi bilinmesi gereklidir. Akci-
ger, interstisiyum denilen bag dokusu liflerinin
olusturdugu ags1 bir yapiyla desteklenmek-
tedir. Brong ve pulmoner arterleri ¢evreleyen
peribronkovaskiiler interstisiyum perihiler bol-
gede giiclii bag dokusu kilifi olusturmaktadir.
Bunun periferal bolgeye dogru devam eden
ve sentrilobliler arter ve bronsu cevreleyen
kismi sentrilobiiler interstisiyum olarak isim-
lendirilmektedir. Hilustan baglayan ve perifer-
de alveolar duktus ve keseciklere uzanan pe-
ribronkovaskiiler interstisiyum ve sentrilobiiler
interstisiyum beraber aksiyal lif sistemi olarak
isimlendirilmektedir [1-4].

Visseral plevra altindaki subplevral inters-
tisiyum akcigeri gevreleyerek akciger paran-
kimine dogru interlobiiler septa denilen bag
dokusu liflerini vermektedir. Bunlar beraberce
peripheral interstisiyel lif sistemini olustur-
maktadir. Intralobiiler interstisyum, alveollerin
duvarlarinda ince bir bag dokusu ag1 olusturan
ve lobiillerin merkezindeki sentrilobiiler in-
terstisyum ile lobiillerin periferdeki interlobii-
ler septa ve subplevral interstisyum arasindaki
boslugu dolduran ince liflerden olusan bir ag-
dir. Intralobiiler interstisyum, peribronkovas-
kiiler interstisyum, sentrilobiiler interstisyum,
subplevral interstisyum ve interlobiiler septa
birlikte akcigerin interstisiyel iskeletini olustu-
rur (Resim 1) [4-6].

Akciger, bir lob ve segmentten daha kiigiik
¢ok sayida anatomik iiniteden olusmaktadir.
Sekonder pulmoner lobiill ve akciger asinu-

su bu alt iinitelerin en 6nemlileri olarak kabul
edilir. Sekonder pulmoner lobiil, bag dokusu
septastyla sinirlanan akciger yapisinin en kii-
ciik birimini ifade eder. Sekonder pulmoner
lobiiller ¢ok yiizlii sekillidir ve cogu yerde ¢ap-
lar1 1 ila 2,5 cm arasinda degismektedir. Hava
yollari, pulmoner arterler ve venler, lenfatikler
ve pulmoner interstisyumun cesitli bilesenle-
rinin timii pulmoner lobiil seviyesinde temsil
edilir (Resim 2). Her bir sekonder pulmoner
lobiil santralinde yerlesimli kiigiik bir bronsi-

Subplevral
interstisiyum

\

Sekonder pulmoner lobiil

Sentrilobiiler
interstisiyum

interlobiiler
septa

Peribronkovaskiiler
interstisiyum
intralobiiler
interstisiyum

Resim 1. Akciger interstisiyumunun bilesenleri.
Mavi bolimler aksiyal ve sar olan boélimleri
periferal interstisiyumu gostermektedir.

Plevra
\ interlobiiler septa

Asinus

/

—_—

Bronsiyol

Arter
Pulmoner ven

Resim 2. Sekonder pulmoner lobul yapisi.
Lobulin santralinde bronsiyol ve pulmoner arter
dali yan yana seyrederken periferal interlobuler
boélgede lenfatikler ve pulmoner ven yerlesim
gostermektedir.




yol ve pulmoner arter dali tarafindan beslenir.
Bu sekonder pulmoner lobiiller pulmoner ven
ve lenfatikleri ihtiva eden interlobiiler septalar
tarafindan smirlanmigtir. Bu interlobiiler septa-
lar nedeniyle sekonder lobiiler anatomi akciger
yiizeyinde kolaylikla goriilebilir. Akciger asinu-
su sekonder pulmoner lobiilden daha kiiciiktiir.
Terminal bronsiyol distalindeki akciger kismini
temsil eder ve respiratuvar bronsiyol ile besle-
nir. Asinus gaz degisiminin yapildigi en biiyiik
linite olup ¢ap1 6-10 mm arasindadir [5-7].

iNTERSTISIYEL AKCIGER
HASTALIKLARINDA BiLGISAYARLI
TOMOGRAFi PATERNLERI

Interstisiyel akciger hastaliklarinda tani bil-
gisayarli tomografide (BT) spesifik anormal
bulgularin taninmasi, bu anormal bulgularin
patternlerin kombinasyonu, dagilimi ve klinik
ile birlikte konmaktadir. BT ¢ekim protokolii
interstisiyel hastaliklarda paternleri en iyi gos-
teren yiiksek ¢Oziiniirlikli bilgisayarli tomog-
rafi (YCBT) algoritma kullanilarak ger¢ekles-
tirilmelidir. Interstisiyel akciger hastaliklarinda
goriilen BT paternleri:

. Buzlu cam

. Konsolidasyon

. Nodiiler patern

. Retikiiler ve lineer patern
. Traksiyon bronsektazisi

. Bal petegi goriiniimii

. Hava kisti

. Mozaik perfiizyon ve ateniiasyon

0 N N L WD~

1. Buzlu Cam

Damar yapilarini silmeyen artmis dansite ola-
rak tanimlanan buzlu cam fokal veya diffiiz sekil-
de goriilebilir. Hava yolu hastaliklari, interstisiyel
kalinlagma, artmis kapiller kan akimu, parsiyel al-
veolar kollaps veya bunlarin kombinasyonu buz-
lu cam goriiniimiine yol agabilir [8, 9].

Fizyolojik olarak akcigerlerin dorsal kesimle-
rinde kan gbllenmesine bagli dependan dansite

BT Paternleri

artis1 seklinde buzlu cam goriiniimii izlenebilir.
Interstisiyel tutuluma bagli buzlu camdan ayi-
rim gii¢ olabilir. Bu durumda pron pozisyonun-
da elde olunan goriintiilerde buzlu camin kay-
bolmasi fizyolojik bir durum olduguna isaret
eder [10]. Minimal veya nadiren diffiiz oldugu
zaman buzlu cami tanimak gii¢ olabilir. Akci-
ger parankim dansitesini trakea liimenindeki
havayla kiyaslamak buzlu cam tanisi agisindan
faydalidir (Resim 3). Fibrozisin eslik etmedigi
buzlu cam inflamasyon ya da enfeksiyon gibi
aktif ve tedavi edilebilir bir durumu yansittigin-
dan tanis1 6nemlidir. Semptomlarin akut veya
subakut-kronik olusuna gore buzlu cam altinda
yatan hastaliklar farklilik gdstermektedir (Tab-
lo 1). Bal petegi veya traksiyon brongektazisi
ile beraberlik gosteren buzlu cam g¢ogunlukla
fibrozisi temsil eder ve kronik bir siireci yansi-
tir (Resim 4).

Resim 3. Akcigerlerde bilateral diffuz buzlu
cam gorlnimu. Trakea lUmenindeki havayla
kiyaslandiginda belirgin kontrast olusturdugu
izleniyor.

Resim 4. NSiP'ye bagli her iki akciger alt loblarda
retikilasyon ve traksiyon bronsektazilerinin eslik
ettigi buzlu cam alanlan gériliyor. Ozellikle
subplevral korunma olmasi NSIiP tanisinda énemli bir
bulgudur. NSIiP non-spesifik interstisiyel pnémoni.
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Tablo 1. Buzlu cam yapan hastaliklar
Akut

Akciger enfeksiyonlari (PJP viral, ...)
Akciger 6demi

Alveolar hemoraji

ARDS

Akut interstisiyel pnémoni

Akut eozinofilik pnémoni
Radyasyon pnémonisi

Aspirasyon

Subakut-kronik

Organize pnémoni
Hipersensitivite pndmonisi
OIP IPF

NSiP

Alveolar proteinozis
Kronik eozinofilik pnémoni
Vaskaulit

DiP ve LiP

Lipoid pnémoni
Adenokarsinom

Sarkoidoz

PJR Pneumocystis jiroveci pnémonisi; ARDS, akut solunum sikintisi sendromu; OIP olagan interstisiyel pnémoni; iPF,
idiyopatik pulmoner fibrozis; NSIP non-spesifik interstisiyel pnémoni; DIP deskuamatif interstisiyel pnémoni; LiP lenfositik

interstisiyel pnémoni.

Buzlu cam ile beraber retikiiler patern goriil-
mesi kaldinm tasi gorlinimi (crazy-paving)
olusturur. Bu retikiiler patern interlobiiler septal
kalinlagma ya da intralobiiler interstisiyel kalin-
lagmaya bagl olarak goriilebilir. Bu goriiniim
alveolar proteinozis i¢in ilk tanimlanmakla be-
raber bir ¢ok hastalik bu duruma yol agmakta-
dir (Resim 5) [11,12]. Bunlar buzlu cam ayirici
tanist ile benzer hastaliklar olup semptomlarin

Resim 5. Alveoler proteinozise bagli kaldirim tasi
goéranimu. Sol agirhkli her iki akcigerde buzlu
cam ve retiktlasyondan olusan degisiklikler
goralayor.

akut, subakut ya da kronik olmasi, dagilim pa-
terni ve eslik eden diger bulgular ayirict tam
acisindan 6nemlidir.

2. Konsolidasyon

Damar yapilarini silen dansite artis1 konso-
lidasyon olarak tanimlanmaktadir. Alveollerin
s1vl, hiicre, tiimor ya da enfeksiyon gibi neden-
lerle dolmasi sonucu goriilen bu durum sarko-
idoz ya da non-spesifik interstisiyel pndmoni
(NSIP) gibi yogun interstisiyel tutulum yapan
hastaliklarda da goriilmektedir. Buzlu cam ya-
pan nedenler ilerledigi zaman konsolidasyona
dondiigiinden siklikla bir arada goriilmektedir.
Bu nedenle buzlu cam ve konsolidasyon ya-
pan nedenler cogunlukla benzerdir (Resim 6).
Konsolidasyonlarda hava bronkogrami izlene-
bilir [13].

Nodiiler konsolidasyon g¢evresinde izlenen
buzlu cam halo isareti olarak isimlendirilmek-
tedir. Bu goriiniim immiin yetmezligi olan has-
talarda firsatgr mantar enfeksiyonu agisindan
anlaml1 bir bulgu olmakla beraber diger enfek-
siyonlar, infarkt, vaskiilit ve timorler benzer



goriinlime yol agabilir [14]. Santral buzlu cam
ve peripheral konsolidasyon seklindeki gorii-
niim olarak tanimlanan ters halo isareti organi-
ze pndmoni i¢in 6nemli bir bulgudur (Resim 7).
Enfeksiyonlar, infarkt, vaskiilit ve timor gibi
bir ¢ok neden de bu goriiniime yol acabilmek-
tedir [15]. Semptomlarin siiresi, dagilimi, eslik
eden diger paternler ve klinik bulgular buzlu
camda oldugu gibi ayric1 tanida yol gosterici
olmaktadir.

3. Nodiiler Patern

Akcigerde 3 cm ve daha kiigiik yuvarlak opa-
siteler nodiil olarak tanimlanmaktadir. Nodiiler
patern ise akcigerde parankimde veya intersti-
siyumda yerlesim gdsteren ve her iki akciger-
de yaygin tutulum yapan ¢ogunlugu milimetrik

Resim 6. Kronik eozinofilik pnémoniye bagli
konsolidasyon alanlari. Her iki akciger st
loblarda periferal yaygin konsolidasyon alanlari
izleniyor.

[ -

Resim 7. Organize pndémoni. Her iki akcigerde
bazilari ters halo isareti ile uyumlu periferal
konsolidasyon ve santral buzlu cam alanlari
olusturmus infiltrasyon odaklari izleniyor.

BT Paternleri

boyutlarda olan nodiilleri belirtmektedir [16-
18]. Nodiil boyutu ve dansitesi 6nemli olmakla
beraber keskin veya diizensiz sinir 6zelligi ve
dagilim paterni ayirici tan1 agisindan daha de-
gerlidir. Dagilim paterni olarak nodiiller peri-
lenfatik, sentrilobiiler ya da rastgele (random)
seklinde olabilir.

Perilenfatik patternde nodiiller peribron-
kovaskiiler interstisiyum, interlobiiler septa,
subplevral bolge ve sentrilobiiler interstisiyum-
da yerlesim gosterirler. En sik olarak sarkoi-
doz, silikozis, pndmokonyozlar ve lenfanjitik
metastazlarda goriilmektedir. Bunun yanisira
berilyozis, talkozis, lenfoma, lenfoproliferatif
hastaliklar ve amiloidoz gibi hastalik tutulu-
munda goriilebilir [19, 20]. Perilenfatik nodiil-
ler keskin sinirli olup ¢ogunlukla daginik yer-
lesim gosterirler. Sarkoidoz bu tip nodiillerin
en sik goriildiigi hastalik olup nodiiller cogun-
lukla perihiler peribronkovaskiiler ve subplev-
ral interstisiyel yerlesim gosterirler (Resim 8).
Cogunlukla milimetrik boyutlarda olmakla be-
raber sarkoid granulomlarinin birlesim goster-
mesi sonucu daha biiyiik nodiil ve kitle seklinde
goriilebilir. Sarkoidoz ve silikoziste tutulum iist
lob agirliklidir.

Rastgele dagilimli (random) nodiillerde ¢o-
gunlukla her iki akcigerde diffiiz ve simetrik
tutulum izlenir. Plevral yiizeylerde, kiigiik da-
marlarin g¢evresinde veya interlobiiler septal

Resim 8. noduller.

Perilenfatik  dagilimh
Sarkoidozlu olguda her iki akcigerde subplevral
alan ve fissurleri de tutan keskin sinirl ve Ust lob
agirlikli noduller izleniyor.
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bolgelerde izlenmekle beraber ¢cogunlukla her-
hangi bir anatomik lokalizasyona uymayan
dagmik yerlesim gosterir. Miliyer tiiberkiiloz
ve hematojen metastazlar en sik olarak bu tip
tutulum yapan hastaliklardir (Resim 9). Fungal
enfeksiyonlar ve nadiren sarkoidoz bu tip tutu-
lum yapabilir [21].

Sentrilobiiler patern sentrilobiiler yerlesimli,
¢ogunlugu milimetrik boyutlarda olan ve hava
yolu hastalig1 ya da interstisiyel tutuluma sekon-
der goriilen nodiillerdir. Cogunlukla diizensiz
sinirlt olmakla beraber keskin sinirli da olabilir.
Sentrilobiiler yerlesim nedeniyle subplevral ve
fissiir tutulumu olmamasi diger paternlerden ay1-
rimda Onemlidir. Biiyiik boyutlarda oldugunda
plevral yiizeye temas edebilir. Izole sentrilobii-
ler tutulum gogunlukla sentrilobiiler bronsiyolu
tutan hastaliklarda goriilmektedir (Resim 10).

Resim 9. Rastgele dagilimli noduller. Miliyer
tuberktlozlu olguda her iki akcigeri diffuz ve
simetrik tutan milimetrik noduller géruluyor.

Resim 10. Sentrilobuler noduller. Non-fibrotik
HP'li olguda her iki akcigerde sentrilobuler
yerlesimli silik konturlu buzlu cam dansitesinde
yaygin  milimetrik noddller izleniyor. HP
hipersensitivite pndmonisi.

Hipersensitivite pnomonisi (HP), bronkopno-
moni, bronsiyolitler, mikobakteri enfeksiyonla-
11, bronsektazi, pndmokonyozlar, organize pno-
moni, pulmoner 6dem ve hemoraji, vaskiilitler,
aspirasyon ve pulmoner hipertansiyon gibi
bir ¢ok hastalik sentrilobiiler patern olustura-
bilir [22, 23]. Sentrilobiiler tutulumda dallanan
dilate bronsiyolun olusturdugu tomurcuklanmis
aga¢ gorinimii (tree-in-bud) ¢ogunlukla en-
feksiyonu yansitan 6nemli bir bulgudur (Resim
11). Cogunlukla tiiberkiiloz gibi mikobakteri
enfeksiyonlari, bakteriyel ve fungal enfeksiyon-
lar bu goriiniimii olusturmakla beraber astim,
folikiiler brongiyolit ve intravaskiiler timor me-
tastazi gibi durumlarda tomurcuklanmis agag
gOriiniimii yapabilir [24].

4. Retikiiler ve Lineer Patern

Akciger interstisiyumunda sivi, fibrosis ya
da hiicresel infiltrasyonu bagli olarak retikiiler
ve lineer kalinlasma goriilmektedir. Retikii-
ler patern intralobiiler interstisiyel kalinlagma
sonucu goriilen ve agsi goriiniime yol acan 10
mm’den kii¢iik intralobiiler ince ¢izgilenmeler
seklindedir. Traksiyon bronsektazisi ile beraber
oldugunda fibrozisi temsil eder. Olagan inters-
tisiyel pnémoni (OIP) tipi fibroziste cogunlukla
bal petegi eslik eder. NSIP ve diger interstisi-

Resim 11. Tomurcuklanmis agac gérinimau. Aktif
tlberkulozlu olguda her iki akcigerde bazilari
tomurcuklanmis agac goéranimi  olusturmus
noduler infiltrasyon odaklar dikkati cekiyor.
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yel pndmonilerde de bu goriiniim izlenir. Len-
fanjitik metastazda septal kalinlagmalarin eslik
ettigi nodiiler ya da diizgiin ince ¢izgilenmeler
goriiliir. Retikiiler patern olusturan intralobiiler
interstsiyel kalinlagma buzlu cam ile beraberlik
gosterdiginde interstisiyel inflamasyon ya da
infiltrasyona isaret eder (Resim 12). Pulmoner
O6dem, hemoraji, alveolar proteinozis ve viral
enfeksiyonlar gibi durumlarda bu retikiiler pa-
tern diizgiin ags1 yapida olup kaldirim tasi olug-
turan septal kalinlasmalar ve buzlu cam eslik
eder [4, 13, 25].

Lineer patern sekonder pulmoner lobiili
cevreleyen interstisiyumda kalinlasmaya baglh
olarak interlobiiler septal kalinlasma seklinde
goriilen paterndir. Cogunlukla 10-20 mm uzun-
lugunda plevraya dik ve subplevral bolgelerde
daha belirgin ¢izgilenmeler seklindedir. Yasli-
larda bir kag adet ince ¢izgilenme normal ola-
rak goriilebilir. Interlobiiler septal kalinlasma
6dem, hemoraji, alveolar proteinozis ve pno-
moni gibi durumlarda buzlu camin eslik ettigi
diizgiin ¢izgilenmeler seklinde goriiliir. Len-
fanjitik metastaz ve lenfoma gibi durumlarda
diizgiin veya irregiiler seklinde siklikla goriiliir.

.

Resim 12. RetikUler patern. Alveoler proteinozisli
olguda buzlu camin da eslik ettigi intralobuler
interstisyel kalinlasmaya bagh dizgin
retiktlasyon izleniyor.

BT Paternleri

Sarkoidoz, silikozis ve HP’de irregiiler lineer
patern izlenir [3, 4]. OIP tipi fibroziste bazen
izlenmekle beraber baskin patern bal petegi ve
retikiilasyondur (Resim 13). Organize pndmo-
nide diizensiz kalin perilobiiler patern seklinde
goriilebilir [26].

Resim 13. Lineer patern. (A) IPF'li olguda
fibrozisin eslik ettigi irregUler interlobiler septal
kalinlasmaya bagh lineer patern gérinimdi. (B)
Lenfanjitik metastazli olguda belirgin noduler
kalinlasmanin eslik ettigi duzensiz interlobuler
septal kalinlasmanin olusturdugu lineer patern
gérinimi mevcut. IPE  idiyopatik pulmoner
fibrozis.

Resim 14. Traksiyon bronsektazisi. MiNIP teknigi
ile elde olunmus sagittal reformat gérinttide OIP
tipi fibrozisli olguda irregller yaygin traksiyon
bronsektazileri ve eslik eden bal petegi ile
uyumlu subplevral kistler izleniyor. OiR olagan
interstisiyel pndmoni.
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Resim 15. NSIP tipi fibrozisli olguda santralden
perifere devam eden dlUzgin traksiyon
bronsektazileri ve eslik eden baskin buzlu cam
alanlari izleniyor. NSIP non-spesifik interstisiyel
pnémoni.

5. Traksiyon Bronsektazisi

Fibrozise bagli olarak brons ¢evresindeki ret-
raktil fibrotik dokunun olusturdugu bronsiyal
dilatasyondur. Cogunlukla irregiiler olup retikii-
ler paternle beraberlik gosterir. Periferik bron-
siyoler tutulumda traksiyon bronsiyolektazisi
seklinde goriiliir. OIP tipi fibroziste peripheral
bolgede irregiiler ve varikoz goriiniimdedir. Bal
petegi ile ayirim bazen gii¢ olabilir. Bu durum-
da MINIP teknigi kullanarak BT gériintiileri-
ni degerlendirmek ayirimda yardimer olabilir
(Resim 14). Son dénem sarkoidoz, fibrotik HP
ve NSIP gibi durumlarda bal petegi olmadan
traksiyon bronsektazisi goriilebilir. NSIP’de
OIP fibrozisine gére cogunlukla daha diiz-
giin ve santralden perifere dogru uzanan dilate
bronsiyal yapilar seklindedir (Resim 15) [27].
Seliiler NSIP ve bazi inflamatuar hastaliklar
traksiyon brongektazisine benzer bronsiyal dila-
tasyon gorlinlimii olusturabilir. Bu tip tutulum-
da dilatasyonun oldugu bolgede inflamasyona
bagli yaygin buzlu cam ya da konsolidasyon
mevcut olup tedavi sonrasi bu brongiyal dilatas-
yon normale donebilir.

6. Bal Petegi Akciger

Bal petegi akciger alveolar destriiksiyon ve
bronsektazi olusturan yaygin interstisiyel fibro-
zise sekonder olusan goriinimdiir. Bal petegi
olusturan kistler ¢cogunlukla 3-10 mm ¢apinda,
birbirleri ile yakin komsulukta olan ve belirgin
duvara sahip i¢i hava dolu kistik yapilar seklin-
de goriiliir [13]. Bazen 2,5 cm ¢apa kadar bii-
yiiyebilir. Cogunlukla retikiilasyon ve traksiyon
bronsektazisi ile beraberlik gdsterir. OIP basta
olmak ftizere fibrotik akciger hastaliklarinin en
onemli komponentidir. Cogunlukla peripheral
ve subplevral yerlesim gosterirler. Genellikle
ortak duvar1 paylasan ¢ok sirali kistik yapilar
seklinde olmakla beraber erken donemde tek
sirali az sayida kistler seklinde goriilebilir. Pa-
raseptal amfizem ve yaygin traksiyon bronsek-
tazileri ile karisabilir. Amfizemde tek sirali ve
ist lob agirlikli goriiniim ve ¢ogunlukla daha
biiyiik boyut ayirimda yardimci bulgulardir.
Bazal, peripheral ve subplevral yerlesimli bal
petegi, alternatif taniyr destekleyecek baska
bulgularin olmamasi durumunda idiyopatik
pulmoner fibrozis (IPF) igin en &nemli tani
koydurucu bulgudur (Resim 16). IPF disinda
romatoid artrit basta olmak iizere bag dokusu
hastaliklar1, fibrotik NSIP, sarkoidoz, fibrotik

Resim 16. Bal petegdi akciger. IPF tanili olguda her
iki akcigerde OIP tipi fibrozis ile uyumlu subplevral
ve alt lob agirlikh yaygin bal petedi gérinimi
géralayor. iPF idiyopatik pulmoner fibrozis; OIP
olagan interstisiyel pnémoni.
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BT Paternleri

Resim 17. Langerhans hucreli histiositoz. (A) Aksiyal ve (B) koronal reformat BT goéruntulerde her iki
akcigerde Ust lob agirlikh ve birbiriyle birlesme gosteren duizensiz sinirli hava kistleri izleniyor. Kostofrenik
sinslerin etkilenmemesi ayirici tanida 6nemli bir bulgudur. BT, bilgisayarli tomografi.

HP, vaskiilitler, ilag¢ reaksiyonlar1 ve asbestozis
gibi hastaliklarda bal petegi goriilebilir [28, 29].

7. Hava Kisti

Akcigerde duvar kalinligr 2 mm veya daha
ince olan yuvarlak veya irregiiler sekilli hava
iceren lezyon olarak tanimlanmaktadir. Biil,
pnomotosel ve bal petegi akciger de hava
kistleri tanimlamasina girmekle beraber kis-
tik akciger hastaliklar1 ayr1 grup olarak kabul
edilmektedir. Langerhans hiicreli histiositoz
(LHH), lenfanjioleiyomyomatozis (LAM) ve
lenfositik interstisiyel pnémoni (LIP) kistik ak-
ciger hastaliklarinin biiyiik kismindan sorum-
ludur [30].

Langerhans hiicreli histiositoz ¢ogunlukla
erkeklerde ve sigara igenlerde goriiliir. Ust lob
agirlikli tutulum gostermesi ve kostofrenik si-
niislerin etkilenmemesi tipik 6zelligidir. Bag-
langicta nodiil ve kistler beraberlik gostererek
zamanla diizensiz sinirl ve birbiriyle birlesme
egiliminde olan kistler ortaya ¢ikar. Kistler ince
veya kalin duvarli olabilir (Resim 17) [31].

Lenfanjioleiyomyomatozis sporadik olarak
ya da tiiberoskleroz ile beraberlik gosterebilir.
Cogunlugu dogurganlik donemi kadinlardan
olusur. LAM’de kistler diffiiz dagilimli olup
LHH ile kiyaslandiginda yuvarlak ve daha diiz-

Ve \

|

Her iki

Resim
akcigerde simetrik ve dizgun sinirli yaygin hava
kistleri géraltyor.

18. Lenfanjioleiyomyomatozis.

giin sekillidir (Resim 18). Esit zonal tutulum
izlenir. Siloz plevral sivi ve pndmotoraks gorii-
lebilir [32].

Lenfositik interstisiyel pnomoni Sjogren
sendromu, AIDS ve sistemik hastaliklarla bera-
ber goriilebilir. Kistler daha seyrek olup alt lob-
larda yerlesmeye egilimlidir. Nodiiller, buzlu
cam ve septal kalinlagmalar eslik edebilir.

Hipersensitivite pndmonisi, deskuamatif in-
terstisiyel pndmoni (DIP), amiloidoz ve hafif
zincir hastalifi, kistik metastazlar ve Birt-
Hogg-Dube sendromu hava kistlerinin goriildii-
gii diger hastaliklardir.
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8. Mozaik Perfiizyon ve Ateniiasyon

Akcigerde hava yolu hastaliklar1 ve pulmo-
ner vaskiiler hastaliklar pulmoner perfiizyon-
da azalmaya yol acarak YCBT goriintiilerde
mozaik perflizyon goriinlimiine yol agmak-
tadir. Bu alanlar normal akcigere goére daha
diisiik dansiteli alanlar seklinde izlenmekte-
dir. Mozaik perfiizyon ya da mozaik olige-
minin nedeni hava yolu hastaliklarinda hava
yolu daralmasi veya tikanmasina bagli olarak
hava hapsi ve hipoventilasyon olusmast ve
buna bagh refleks vazokonstriiksiyonun ge-
lisimidir. Pulmoner vaskiiler hastaliklarda ise
damar daralmasi veya tikanmasi pulmoner
perflizyonda azalma olusturarak mozaik per-
flizyon goriiniimiine yol agmaktadir. Mozaik
perfiizyon olusturan en sik hava yolu hasta-
liklar1 bronsiyolitis obliterans, HP, sarkoidoz,
brongektazi, astim ve vaskiilit olarak sayila-
bilir. Pulmoner emboli ve pulmoner hiper-
tansiyon mozaik perfiizyona yol acan en sik
vaskiiler hastaliklardir. Mozaik perfiizyon du-
rumlarinda perfiizyon azalan bdlgelerde ge-
nellikle damar cap1 normale gore daha incedir
(Resim 19). Baz1 durumlarda inspiryum fazi-
na ek olarak ekspiryum fazinda alinan YCBT
goriintiiler vaskiiler hastalik ile hava yolu has-
taligina bagli tutulumu ayirimda yol gosterici
olmaktadir. Ekspiryumda patolojik alanlarin
belirginlesmesi hava yolu hastalig1 tutulumu-
nu, dansite farkinin kaybolmasi ise vaskiiler
hastalik tutulumunu diistindiirir [33].

Bazi1 durumlarda YCBT goriintiilerde buzlu
cam ya da mozaik perfiizyon ayirimiin kesin
yapilamadig1 heterojen goriiniim ile karsila-
silmaktadir. Bu tip patern mozaik attenuasyon
olarak isimlendirilmektedir. Mozaik ateniias-
yon, buzlu cam ya da mozaik perfiizyona se-
konder gelisebilen goriiniimii kapsayan bir
terimdir [34]. Buzlu cam ve mozaik perfiiz-
yonun bir arada goriildiigii mikst infiltratif ve
obstriiktif durumlarda ii¢ dansite isareti ya da
eski adiyla head-cheese sign denilen patern

izlenir. HP, sarkoidoz, atipik pnodmoniler, RB-
ILD, DIP ve LiP gibi hastaliklar bu goriiniime
yol agmaktadir. Burda buzlu cam, normal akci-
ger ve hava hapsi 3 farkli dansiteyi gostermek-
tedir (Resim 20) [35].

Resim 19. Mozaik perfizyon gérinima. Kronik
pulmoner tromboembolili olguda her ki
akcigerde perflzyon defektine bagh yaygin dusuk
dansiteli alanlar dikkati cekiyor. Bu alanlarda
pulmoner damar caplar belirgin azalmis olarak
izleniyor. Rolatif yuksek dansiteli normal alanlarda
pulmoner damarlar belirgin izleniyor.

~-

S5 — =

Resim 20. Uc dansite isareti. Fibrotik HP'li olguda
her iki akciger alt loblarda obstruktif tutuluma
bagl dustuk dansiteli alanlar, normal parankim
alanlari ve infiltratif tutuluma bagli buzlu cam
alanlarn bir arada géruliyor. HR hipersensitivite
pnémonisi.
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Calisma Sorulari
.

1.

2

Sekonder pulmoner lobiil ile ilgili olarak asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Akcigerin bag dokusu septastyla cevrili en kiigiik birimidir.

b. Santralinde pulmoner arter ve bronsiyol yer alir.

c. Interlobiiler septa ile cevrelenmistir.

d. Caplar1 ¢ogunlukla 1 cm altindadir.

e. Cok yiizlii sekillidirler.

Asagidakilerden hangisi perilenfatik dagilimli nodiiller hastalik i¢in 6nemli bir bulgu olarak

kabul edilir?

a. Hipersensitivite pndmonisi
b. Sarkoidoz

c. Tiiberkiiloz

d. Histiositoz

e. Mikotik enfeksiyonlar

Sjogren sendromu ile beraber goriilebilen kistik akciger hastalig1 asagidakilerden hangisidir?
a. DIP

b. RB-ILD

c. LiP

d. LAM

e. LHH

Bal petegi akciger ile ilgili olarak asagidakilerden hangisi yanlistir?

a. OIP tipi fibrozis disinda goriilmez.

b. Kistler ¢ogunlukla 3-10 mm arasindadir.

c. Kistler genellikle ¢ok sirali ve ortak duvari paylasan yapilar seklindedir.
d. Cogunlukla periferal ve subplevral yerlesimlidir.

e. IPF tanisinda en énemli bulgudur.

Ug dansite isareti asagidaki hastaliklardan hangisinde goriilebilir?
a. LAM

b. Silikozis

c. IPF

d. Lenfoma

e. HP

o¢ ‘e ¢ ‘qg ‘p1 :aerderd)
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Bulgular

Radiological Findings in the Diagnosis of
IPE PPFE, and PPF

Asli Tanrivermis Sayit

OGRENME HEDEFLERI

m Radyolojik ve histopatolojik paterne m Pléroparankimal fibroelastozisin
gére idiyopatik Pulmoner Fibrozis tanisinin radyolojik tani kriterlerinin bilinmesi
bilinmesi m Progresif pulmoner fibrozisin tani
m Olagan intersitisyel pnédmonin yiksek kriterlerininin bilinmesi

rezoltsyonlu bilgisayarli tomografi
bulgularinin bilinmesi

Tanrivermis Sayit A. Radiological Findings in the Diagnosis of IPF, PPFE, and PPF. Trd Sem 2024;12(1):15-28.

0z

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.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner fibrozis, pléroparankimal fibroelastozis, idiyopatik, yuksek rezoltsyonlu bil-
gisayarli tomografi
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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.
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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
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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.
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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
e —

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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NSIP. OiP-NSIP Ayirim Kistaslari,
Post-COVID Fibroz

NSIP Differentiation of NSIP from UIP
Post-COVID Fibrosis

Can Zafer Karaman

OGRENME HEDEFLERI

m Non-spesifik interstisiyel pnédmoninin m Sagaltima yanitlarinin farkli olmasi
(NSIP) klinik &zelliklerinin ve patolojik sebebiyle, olagan interstisiyel pndmoni
tipterinin 6grenilmesi ve NSIP’nin ayirt edici YCBT ézelliklerinin

= NSIP’nin patolojik alt tiplerinin yiksek ogrenilmesi

cozunarlaklu bilgisayarlh tomografi (YCBT) m Akut dénem sonrasinda koronavirls
bulgularinin bilinmesi hastaligi-2019 hastalarinda gelisen fibrozun

ve YCBT bulgularinin taninabilmesi

Karaman CZ. NSIP Differentiation of NSIP from UIP Post-COVID Fibrosis. Trd Sem 2024;12(1):29-38.

0z

Non-spesifik interstisiyel pnémoni (NSIP), olagan interstisiyel pnémoniden (OIiP) sonra en sik gériilen inters-
tisiyel pndmonidir. Histopatolojik olarak iki formu vardir; hiicresel, fibrotik. Her iki formda da tutulumda za-
mansal homojenite s6z konusudur. Hucresel form daha nadirdir, yuksek cézunurlukla bilgisayarli tomografi-
de (YCBT) buzlu cam infiltrasyonlari ile karakterizedir; kortikosteroid sagaltimina daha iyi yanit verir. Her iki
formda da alt akciger alanlari ve perifer tutulur. Bilateral buzlu cam infiltrasyonu, retikuler 6rnek, traksiyon
bronsiektazileri, en sik gériilen bulgulardir. Ozgil olmasa da subplevral korunma taniyi destekleyen bir bul-
gudur. Bal petegi nadir olarak izlenir. En sik gérilen NSIP ile OiP'yi YCBT ile ayirmak oldukca énemlidir. Bal
petedi bulunmadigi icin ézellikle olasilikla OiP’yi tanimak gictiir. Yaygin bal petedi gériinimdi, subplevral
tutulum ve peribronkovaskdler tutulum olmamasi OIP tanisini kolaylastirabilir. Akut hastalik tablosu gecse
de koronavirts hastaligi-2019 (COVID-19) gecirmis olan hastalarin bir kisminda, 6kstrik ve nefes darligi ile
kendini gésteren hastalik bulgular siregelmektedir ve YCBT'de fibroz bulgulari gelismektedir. isimlendir-
me konusunda hentz fikir birligi olmasa da post-COVID fibroz, hastalik bulgularinin 4 haftanin tzerinde
sirmesine “uzamis COVID”, 12 hafta ve sonrasina uzayanlara “post-COVID sendromu” isimleri verilmekte-
dir. Buzlu cam infiltrasyonlari, retiktler 6rnek, Arnavut kaldirimi gériinimu, parankimal bantlar, traksiyon
bronsiektazisi/bronsioloektazisi ve cok nadir olmak Uzere bal petegi YCBT'deki bulgulardir.

Anahtar Kelimeler: Non-spesifik interstisiyel pnémoni, olagan interstisiyel pnémoni, ayirici tani, post-CO-
VID fibroz
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ABSTRACT

Non-specific interstitial pneumonia (NSIP) is the second most frequent interstitial pneumonia following
usual interstitial pneumonia (UIP). NSIP has two histopathological subtypes; celullar and fibrotic pattern.
The infiltrations show temporal homogeneity in both patterns. Cellular NSIP is rare, characterized by
ground glass infiltration on high resolution computed tomography (HRCT) and has a better response to
corticosteroid treatment. Lower lung zones and peripheral areas are mostly involved in both patterns.
Bilateral ground glass appearance, reticular infiltration, traction bronchiectasis are the frequent signs. Alt-
hough it is specific for the disease, subpleural sparing sign may supports the diagnosis Honeycombing is
rare. It is vital to differentiate NSIP from UIP as the two most frequent interstitial pneumonias. It is espe-
cially difficult to differentiate “probably UIP” which lacks honeycombing. Prominent honeycombing and
subpleural distribution, without peribronchovascular involvement may ease the diagnosis for UIP After
recovering from the acute disease of coronavirus disease-2019 (COVID-19), some patients may still have
cough and shortness of breath and there may be signs of fibrosis on HRCT. There is no consensus on how to
call this episode of the disease but if the signs of the fibrotic disease continues more than 4 weeks after the
onset is named as “longed COVID”, or stays more than 12 weeks is called “post-COVID syndrome”. Areas
of ground glass, reticular pattern, crazy pavement, parenchymal bands, traction bronchiectasis/bronchiolo-
ectasis and very rarely honeycombing are the signs on HRCT.

Keywords: Non-spesific interstitial pneumonia, usual interstitial pneumonia, differential diagnosis,

post-COVID fibrosis

GIRiS

Non-spesifik interstisiyel Pnémoni

Non-spesifik interstisiyel pnomoni (NSIP),
ilk kez 1994 yilinda tanimlanmis, patolojik ola-
rak degisen oranlarda hiicresel infiltrasyon ve
fibroz igeren, tutulan tiim akcigerde zamansal
ahenk gosteren, bir interstisiyel pnomonidir [ 1].
Olusumunda bag doku hastaliklari, organik toz-
lar ve farkli maruziyetler, gegirilmis akut akci-
ger yaralanmasi gibi farkli etiyolojik faktorler
olsa da biyopsi, bu hastaliklarla ilgisiz, farkli
bir patolojik siireci yansitabilir [ 1, 2].

2002 yilinda Amerikan Toraks Dernegi/Avru-
pa Solunum Dernegi (American Thoracic So-
ciety/European Respiratory Society) idiyopatik
interstisiyel pnomonileri (IP) 7 farkli tanida
gruplamis, bu hastaliklar i¢in standart tanim-
lamalar ve tan1 kistaslar1 getirmistir. Bu tarihli
calismada NSIP interstisiyel pnomoni tanilari
arasinda gecici statiide tutulmustur. Oysa NSIP
basl1 basina bir interstisiyel pndmoni formudur;
histolojik 6rnek hipersensitivite pndmoniti gibi
hastaliklara benzemektedir. Bu nedenle tani
icin multidisipliner yaklagim gerektirmektedir
(2, 3].

Idiyopatik interstisiyel pnomoniler arasinda
olagan interstisiyel pndmoniden (OIP) sonra
en sik goriilen formlardan biridir (tim IiP’le-
rin %14-36’s1); histopatolojik degerlendirmede
OIP’ye eslik edebilir. Bag doku hastaliklari-
nin ¢ogunda ve hipersensitivite pnémonitinde
NSIP, temel tutulum 6rnegini olusturur. Diger
hastaliklardan ayirimi, sagaltima hizli ve olum-
lu yanit1 ve yiiksek sagkalim oranlar1 nedeniyle
Onem tasimaktadir [4].

Hastalik siradan klinik bulgularla kargimiza
cikar. Sinsi ve yavag seyirli bir hastaliktir. Ya-
vas yavag artan kuru oksiirik ve solunum giic-
ligii en ¢ok goriilen bulgudur [4]. Yakinmalar-
da ortalama siire 8 aydir [5]. Daha ¢ok 40-50
yaglarinda rastlanir; bag doku hastaliklart ile
sik goriilmesi nedeniyle, kadinlarda prevalansi
daha yiiksektir. Ote yandan idiyopatik formun-
da her iki cins esittir. OIP nin aksine, tiitiin kul-
lanimiyla dogrudan iligkisi bulunmamaktadir.
Bag doku hastaliklarinda OIP’den ziyade NSIP
goriiliir. Progresif sistemik skleroz, polimiyo-
zit/dermatomiyozit, Sjogren sendromu gibi bag
doku hastaliklarinda en sik goriilen IP oldugu
icin bu hastaliklara ait bulgular NSIP tanisimi
koymada yardimei olabilir [2, 5, 6].

Zamansal ve uzaysal tekdiizelik, NSIP nin en
temel 0zelligidir. Hiicresel infiltrasyon ile fibro-
zis oranina gore iki histopatolojik alt tipe ay-
rilmaktadir; seliiler ve fibrotik. Histopatolojik




incelemede NSIP fibrobastik odak icermez ve
bal petegi goriinlimii nadirdir [5]. Seliiler form
daha nadir goriiliir; kortikosteroid sagaltimina
daha iyi yanit verir, dolayisiyla prognoz daha
iyidir [2, 6].

Non-spesifik interstisiyel pndmoniye 6zgii bir
gorilintiileme bulgusu bulunmamaktadir. Hatta
NSIP olgularinin %10’unda goriintiileme bul-
gusuna rastlanmayabilir. Radyolojik degerlen-
dirmede NSIP’de sik gériilen bulgular ile birlik-
te; eslikei, farkli bulgularin bir araya gelmesiyle
dogru taniya ulagilabilir [2].

Yiiksek coziiniirliiklii bilgisayarli tomografi
(YCBT) incelemesinde, tipki OiP’de oldugu
gibi NSIP’de de alt akciger alanlarinda, daha
cok simetrik tutulum goriiliir (Resim 1). Hemen
tiim hastalarda goriilen, en sik rastlanan bulgu,
yamali ya da yaygin, buzlu cam infiltrasyonu-
dur (Resim 2). Tek bulgu olarak ozellikle se-
liler formda; retikiiler 6rnekle birlikte fibrotik
formda gorilir. Daha ¢ok orta ve alt akciger
alanlarinda, periferde, subplevral bolgelerde iz-
lenir. Oyle ki iist akciger alanlarindaki tutulum,
hipersensitivite pndmoniti gibi farkli tanilar
diisiindiirmelidir. Benzer sekilde tek tarafli etki-
lenim NSIP ile bagdasmamaktadir [2, 4-6].

Periferik buzlu cam infiltrasyonu ve kon-
solidasyonda goriilebilen “subplevral korun-
ma” bulgusu (Resim 3), NSIP acisindan taniyt
destekleyen bir bulgudur. Olgularin yalnizca

Resim 1. pnémoni.

Non-spesifik interstisiyel
Her iki akcigerde alt zonlarda belirgin periferik
buzlu cam infiltrasyonlari ve retikller 6rnek
izlenmekte. Solda orta kesimde konsolidasyon
mevcut (ok).

NSIP Post-COVID Fibroz

%30 unda goriildigii i¢in duyarlilig: diigliktiir.
Organize pnomoni (OP), alveoler proteinoz,
diffiiz alveoler kanama, inhalasyona bagli ya-
ralanma, kardiyojenik 6dem gibi durumlarda da
goriilebilir; NSIP’ye 6zgii degildir [ 7].

Yer yer konsolidasyonlar izlenebilir; retikiiler
ornege ve buzlu cam dansitelerine eslik edebilir
(Resim 1). Konsolidasyon OP bileseni varligini
isaret edebilir [8]. IIP grubundan olan OP’nin
histopatolojisinde, NSIP’den farkli olarak,

fibroblastik tikaglar alveol boslugunu doldurur.
Bu da YCBT’de konsolidasyon goriiniimiine
neden olabilmektedir [2]. Tek basina konsoli-
dasyon NSIP’de beklenen bir durum degildir;
goriilmesi durumunda OP, eosinofilik pnémoni

Resim 2. Non-spesifik interstisiyel pnémoni. Her
iki akcigerde bazalde yaygin, simetrik, periferik
buzlu cam infiltrasyonlarina yaygin traksiyon
bronsiektazisi eslik ediyor.

Resim 3. Non-spesifik interstisiyel
Her iki akcigerde, bazalde yaygin, silik buzlu

pnémoni.

cam infiltrasyonlari izleniyor. Plevra altinin
infiltrasyondan korunmus olmasi, “subplevral
korunma” bulgusu dikkat cekici (oklar).
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gibi durumlar akla gelmelidir. Traksiyon bron-
siektazili kronik konsolidasyonlarin varliginda
NSIP’ye OP’nin eslik ettigi diisiiniilebilir [4].
Giincel yazinda “OP &rtiismeli NSIP” kavram
mevcuttur. Bu tutulum 6rneginin bag doku has-
taliklariyla ve 6zellikle polimiyozit/dermatomi-
yozit ile iligkili olabilecegi ileri siirilmistiir [9].

Buzlu camin eslik¢i bulgusu traksiyon bron-
siektazisi/bronsioloektazisidir (Resim 4). Bu
bulgu fibrozun ve yapisal bozulmanin bir gos-

Resim 4. Non-spesifik interstisiyel pnémoni. Her
iki akcigerde yamali buzlu cam infiltrasyonlari,
retikiler 6rnek ve traksiyon bronsiektazileri
icermekte. Bununla birlikte, sagda subplevral
alanda izlenen ince hava kistleri, yapisal
bozulmayi isaret etmektedir.

S =

Resim 5. Post-COVID fibroz. Her iki akcigerde
periferik alanda yamali buzlu cam infiltrasyonu,
ince ve duzensiz retikller 6rnek ve seyrek
traksiyon bronsiektazisi izlenmektedir. COVID,
koronavirUs hastaligi.

tergesidir. Benzer hastaliklarda da goriilebilir
[3].

Diger bir bulgu ise tutulu bolgelerde ince re-
tikiiler infiltrasyon varligidir (Resim 4). Retikii-
ler 6rnekte seyrek ve hafif bal petegi goriiniimii
izlenebilir. OIP’den farki, OIP’de bal petegi
yaygin iken, NSIP’de seyrek olarak izlenme-
sidir. Buzlu cam infiltrasyonu, retikiiler 6rnek
gibi tiim bulgular bronkovaskiiler bant boyun-
ca yayilabilir. Histopatolojik degerlendirmede
beklenen infiltrasyon alanlarindaki zamansal
uyum YCBT ye de yansir [3, 5].

Tutulan akciger voliimii azalmistir. NSIP’de
alt akciger bolgelerinde izlenir. Siklikla retikii-
ler 6rnek ve traksiyon bronsiektazi ile karakte-
rize fibrotik 6rnekte goriiliir [4, 5]. Patoloji 6r-
neklerinin YCBT bulgulariyla karsilastirildigi
bir ¢aligmada patolojik incelemede NSIP olan-
larin %90’1ninda, diger taraftan OIP tanisi alan
hastalarin %28’inde; YCBT de NSIiP bulgulari-
nin oldugu saptanmistir. Ayni ¢alismada retikii-
ler 6rnegin az, buzlu cam infiltrasyonunun bas-
kin olusu NSIP i¢in anlaml1 bulunmustur [ 10].

Izlemde buzlu cam dansiteleri ¢oziiniir ya da
degismeden kalabilir. Buzlu cam dansitelerin-
deki azalma genellikle fonksiyonel iyilesmeye
kosuttur. Varsa fibrozu yansitan retikiiler or-
nek azalabilir, aynen siirebilir ya da artabilir.
YCBT’de izlenen en 6énemli prognostik etmen
fibrotik skordur [5].

Ayirict tanida ayirim  gerektiren bir diger
hastalik hipersensitivite pnémonitidir. Bu has-
talikta, YCBT’de yamal1 hiperliisensi alanlarin
varligi, bu bolgelerde damarlanmada azalma,
sentrlobiiler nodiil varlig1 ve bunlarin iist-orta
akciger alanlarinda izlenmesi ayirimda yardim-
c1 olabilir [4].

Non-spesifik interstisiyel pndémoni i¢in ta-
mimlanan bulgular OIP ile benzesebilir. Goriin-
tiilemede bal petegi varlig: tipik OIP tanis1 igin
on kosuldur. Bal petegi 6rneginin olmadigi ol-
gularda 6nemli olan NSIP’yi, tanimlamaya gore
yine 6n kosul olan, bal petegi érneginin bulun-
madig1 “olasilikla OIP’den” ayirt edebilmektir.
Sagaltimlar1 ve sagaltima yanitlar1 farkli oldugu
icin NSIP ile OIP’nin ayirimlar1 olduk¢a 6nem-
lidir; bu konuda YCBT olduk¢a yardimcidir.

EGiTiCI
NOKTA



OIiP-NSIP AYIRIM KISTASLARI

Olagan interstisiyel pndmoni i¢in tani kistas-
lar1 birka¢ kez degistirilmis ve son halini 2017
yilinda almistir. Son siniflamaya gore OIP; ti-
pik, olasilikla, OIP acisindan belirsiz ve OIP ile
uyumsuz olarak gruplanmistir. Radyolojik ince-
lemede, tipik OIP icin bulgular; daha ¢ok bazal
tercih, subplevral agirlikli etkilenim, zamansal
agidan heterojen tutulum 6rnegidir. Tipik OIP
i¢in bulgular bal petegi goriiniimil, retikiiler or-
nek, traksiyon bronsiektazisi/bronsioloektazisi-
dir. Tutulum genelde yamali, nadiren yaygindir.
Tipik OIP igin diger bir sartta alternatif tani dii-
siindiirecek bulgularin olmamasidir. Olasilikla
OIP tanimlamasinda ise bal petegi goriiniimii
bulunmamaktadir; diger tani kistaslar1 aynen
gecerlidir. Buzlu cam infiltrasyonu tiim OIP
orneklerinde ince fibrozisi yansitan bir bulgu
olarak goriilebilir. Fakat 6te yandan oranlandi-
ginda, birlikte goriilen retikiiler 6rnekten daha
fazla olmamalidir. Tipik tutulum 6rnegi disinda-
ki alanlarda buzlu cam infiltrasyonlart OIP’nin
akut atagi olarak degerlendirilebilir. Salt buzlu
cam infiltrasyonu ise OIP tanisiyla ¢ogu zaman
bagdasmamaktadir [11].

Non-spesifik interstisiyel pnémoni ile OIP
olgularmi karsilastiran pek ¢ok c¢alisma mev-
cuttur. Buna gére NSIP ile OIP biiyiik oranda
ayirilabilmektedir. Bir calismanin sonuglarina
gore NSIP icin en tanimlayic1 bulgu buzlu cam
infiltrasyonudur. Bagka bir ¢alismada ise bal
petegi goriiniimii OIP igin en tanimlayici bulgu
olarak belirlenmistir [4].

Non-spesifik interstisiyel pnémoni ve OIP
caligmalarinin degerlendirildigi bir meta-ana-
lize gore; tutulum Ornekleri agisindan, bal pe-
tegi varligi NSIP’de anlamli olarak az, buzlu
cam infiltrasyonun ise anlaml olarak fazla ol-
dugu saptanmistir. Benzer sekilde santral alan,
peribronkovaskiiler tutulumun, ayrica yaygin
tutulumun NSIP’de daha fazla gériildiigii belir-
lenmigtir. Subplevral korunma bulgusunun ve
konsolidasyon varligi NSIP nin bulgular1 olarak
izlenmistir. Sonuc olarak OIP ile NSIP’de, de-
mografik 6zellikler; bilgisayarli tomografi (BT)
patternleri ve pattern dagilimlari agisindan tani-
ya yardimci anlamli farklarin oldugu degerlen-

NSIP Post-COVID Fibroz

dirilmistir. Ozellikle bal petegi bulgusunun OiP
ve NSIP ayiriminda hala en 6zgiil bulgu oldugu
sonucuna varilmistir [12]. Fakat NSIP hasta-
larinin izleminde, zamanla bal petegi bulgusu
gelistirebilecegi ve goriiniimiin OIP &rneklerine
evrilebilecegi unutulmamalidir [13].
Bilgisayarli tomografide ayiric1 tani baskin
bulguya gore kurgulanir. Yapilan ¢aligmalarda
yiiksek giivenirlikli dogru tam oram OIP i¢in
%85-91, NSIP igin %65-68 olarak bildirilmek-
tedir. NSIP icin degerin diisiik olmas1 OIP’nin
de benzer bulgular gosterebilmesine dayandiril-
maktadir. BT’de NSIP ile OIP ayiriminda kulla-
nilabilecek ipuglar1 Tablo 1°de sunulmustur [5].

POST-COVID FiBROZ

Pandemi siirecinde BT koronaviriis hastali-
§1-2019 (COVID-19) tanisinda ¢ok 6nemli bir
yer tutmustur. Akut hastalik siirecindeki tanisal
degeri konusunda kapsamli bilgi ve deneyim
edinilebilmigtir. COVID-19 hastaliginin sekel-
leri ve komplikasyonlar1 ise yeni yeni deger-
lendirilebilmektedir. Akut hastalik tablosu iyi-
lesse de COVID-19 gegirmis olan hastalarin bir
kisminda, 6ksiiriik ve nefes darlig: ile kendini
gosteren hastalik bulgular stiregelmektedir. Bu
nedenle hastaliga ait siiregen infiltrasyonlar1 ve
seyirlerini bilmek 6nem tagimaktadir [ 14].

Post-COVID-19 hastalik siiregleri “uzamis
COVID”, “COVID-19’un post-akut sekeli” gibi

Tablo 1. Bilgisayarli tomografide NSIP ile

OiP ayinminda kullanilabilecek ipuclari
(Johkoh'un [5] 2014 tarihli makalesinden
gelistirilmistir

Bulgu

Bal petegi NSIP <<< OIP
Buzlu cam infiltrasyonu NSIP >> OiP
Peribronkovaskiiler dagilim NSiP >> OiP
Subplevral korunma NSiP >>> OiP
Subplevral dagihm NSIiP < OIP

NSIP  non-spesifik interstisiyel pnémoni; OIR olagan
interstisiyel pnémoni.
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isimlerle anilmaktadir. Isimlendirme konusunda
hentiz fikir birligi olmasa da hastalik bulgularinin
4 haftanin lizerinde stirmesine “uzamis COVID”,
12 hafta ve sonrasina uzayanlara “post-COVID
sendromu” isimleri verilmektedir [15].

Post-COVID akcigeri degerlendirmede en iyi
yontem YCBT dir. Post-COVID 3., 6. aylarda
ve bir yil sonrasinda goriilen YCBT bulgulari,
buzlu cam infiltrasyonlar ve retikiiler 6rnektir
(Resim 5). Arnavut kaldirimi goriiniimii, paran-
kimal bantlar, traksiyon bronsiektazisi/bronsio-
loektazisi (Resim 6) ve ¢ok nadir olmak tizere
bal petegi goriinimiidiir [ 15]. Bir diger ¢aligma-

Resim 6. Post-COVID fibroz. Sik gérulen bir bulgu,
subplevral cizgilenme ve dlzensiz ince retikuler
Ornek. COVID, koronavirus hastalig.

Resim 7. Post-COVID fibroz. Akcigerlerdeki yogun
buzlu cam infiltrasyonlarina, peribronkovaskuler
tutulum eslik ediyor (beyaz oklar). Damarsal
bozulma ile birlikte, periferdeki hipoattenie
alanlar ve santral interstisiyumun tutulum
bulgularini olusturmakta (siyah oklar). COVID,
koronavirls hastaligi.

da mozaik 6rnek ve hava hapsinin de goriilebi-
lecegi bildirilmistir (Resim 7). Mozaik 6rnek ve
hava hapsi bulgularmin akut evrede ciddi/kritik
hasta grubunda daha g¢ok goriildiigii bildiril-
mektedir. Bu durumda sentrlobiiler etkilenimin
de oldugundan soz edilebilir [16, 17].

Post-COVID 3. ay1 degerlendiren caligmalar-
da YCBT’ de %70 olguda, yukarida tanimlanan
bulgulardan, buzlu cam dansitelerinin, retikiiler
ornek ve Arnavut kaldirimi 6rneklerinin izlene-
bilecegi bildirilmektedir [15, 18]. Post-COVID
6. ay sonuclarmi degerlendiren bir bagka calis-
mada hastalarin %65’inin tamamen iyilestigi;
%35 olguda ise traksiyon brongiektazisi, pa-
rankimal bantlar ve bal petegi goriiniimii gibi
fibréz bulgularinin siirdiigii bulunmustur. Bu
hastalarin baslangic BT lerindeki akciger tutu-
lum skorlarmin daha yiiksek oldugu belirlen-
mistir [18, 19].

Bir meta-analize gore COVID-19 sonrasi go-
riilen post-COVID sendromu, yaklagik 15 yillik
takip sonuclar1 bulunan, 2003’teki siddetli akut
solunum sendromu-koronaviriis-1  olgusuna
benzer seyir gostermektedir. Akcigerdeki degi-
siklikler gecirilen COVID-19 siddeti ile iliskili
bulunmustur. Bu meta-analize gore akcigerler-
de goriilen, fibroz benzeri degisiklikler, septal
kalinlasma ve brongiektazi gelismekte olan
fibrozun bulgular1 olusturmaktadir. Gegirilen
hastalik siddetinin yanisira obezite, ileri yas,
lenfopeni, D-dimer testinde ylikseklik, C-reaktif
protein ve laktat dehidrogenazda artigin olmasi
fibroz i¢in risk faktorleri olusturabilecegi soy-
lenmektedir. Akciger gelisen fibroza mekanik
ventilasyonun da sebep olacagi yoniindeki tar-
tigmalar siirse de COVID-19 pnémonisi sonrasi
gelisen fibroz yadsinamaz bir gercektir [20].

Ozet olarak, NSIP sik goriilen interstisiyel
pnomonilerden biridir. En sik goriilen YCBT
bulgulari, alt akciger alanlarinda ve periferde
buzlu cam infiltrasyonlari, ince retikiiler 6rnek,
traksiyon bronsiektazileridir. Bu 6zellikleriyle
ozellikle olasilikla OIP’den ayirim giig olabilir.
Yamali tutulum, bal petegi gériiniimii OIP tani-
sin1 kolaylastirabilir.

Akut hastalik siirecinden sonra goriilen
post-COVID fibroz YCBT periferik diizensiz
retikiiler infiltrasyon, subplevral ¢izgilenme ve
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traksiyon brongiektazileri izlenir. Peribronko-
vaskdiler etkilenim ve hava hapsi alanlar santral
interstisiyumunda da tutulu oldugunun bulgula-
r1 olabilir.
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Egitici Noktalar
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Sayfa 30

Bag doku hastaliklarmin cogunda ve hipersensitivite pndmonitinde NSIP, temel tutulum &rnegini
olusturur. Diger hastaliklardan ayirimi, sagaltima hizli ve olumlu yaniti ve yiiksek sagkalim oran-
lar1 nedeniyle 6nem tagimaktadir.

Sayfa 30

Daha ¢ok 40-50 yaslarinda rastlanir; bag doku hastaliklar ile sik goriilmesi nedeniyle, kadinlarda
prevalansi daha yiiksektir. Ote yandan idiyopatik formunda her iki cins esittir. OIP’nin aksine,
tiitiin kullanimiyla dogrudan iliskisi bulunmamaktadir. Bag doku hastaliklarinda OIP’den ziyade
NSIP gbriiliir.

Sayfa 30

Zamansal ve uzaysal tekdiizelik, NSIP’nin en temel 6zelligidir. Hiicresel infiltrasyon ile fibrozis
oranina gore iki histopatolojik alt tipe ayrilmaktadir; seliiler ve fibrotik.

Sayfa 31

NSIiP’de de alt akciger alanlarinda, daha ¢ok simetrik tutulum goriiliir. Hemen tiim hastalarda go-
riillen, en sik rastlanan bulgu, yamali ya da yaygin, buzlu cam infiltrasyonudur. Tek bulgu olarak
ozellikle seliiler formda; retikiiler 6rnekle birlikte fibrotik formda goriiliir. Daha ¢ok orta ve alt
akciger alanlarinda, periferde, subplevral bolgelerde izlenir.

Sayfa 31

Periferik buzlu cam infiltrasyonu ve konsolidasyonda goriilebilen “subplevral korunma” bulgusu,
NSIP agisindan tanty1 destekleyen bir bulgudur.

Sayfa 32
Buzlu camin eslik¢i bulgusu traksiyon bronsiektazisi/brongioloektazisidir.

Sayfa 32

Diger bir bulgu ise tutulu bélgelerde ince retikiiler infiltrasyon varligidir. Retikiiler 6rnekte seyrek
ve hafif bal petegi goriiniimii izlenebilir.

Sayfa 33

Bir ¢alismanin sonuglaria gére NSIP igin en tanimlayici bulgu buzlu cam infiltrasyonudur. Baska
bir ¢alismada ise bal petegi goriiniimii OIP icin en tanimlayici bulgu olarak belirlenmistir.

Sayfa 33

Sonug olarak OIP ile NSIP’de, demografik 6zellikler; bilgisayarli tomografi (BT) patternleri ve
pattern dagilimlar1 agisindan tantya yardimei anlamli farklarin oldugu degerlendirilmistir. Ozellik-
le bal petegi bulgusunun OIP ve NSIP ayiriminda hala en 6zgiil bulgu oldugu sonucuna varilmistir.



Egitici Noktalar
e —

Sayfa 34

Isimlendirme konusunda heniiz fikir birligi olmasa da hastalik bulgularinin 4 haftanin iizerinde
stirmesine “uzamis COVID”, 12 hafta ve sonrasina uzayanlara “post-COVID sendromu” isimleri
verilmektedir.

Sayfa 34

Post-COVID akcigeri degerlendirmede en iyi yontem YCBT dir. Post-COVID 3., 6. aylarda ve bir
yil sonrasinda goriilen YCBT bulgulari, buzlu cam infiltrasyonlari ve retikiiler 6rnektir.

Sayfa 34

Mozaik 6rnek ve hava hapsi bulgulariin akut evrede ciddi/kritik hasta grubunda daha ¢ok goriil-
diigii bildirilmektedir. Bu durumda sentrlobiiler etkilenimin de oldugundan s6z edilebilir.

Sayfa 34

Akcigerdeki degisiklikler gecirilen COVID-19 siddeti ile iligkili bulunmustur. Bu meta-analize
gore akcigerlerde goriilen, fibroz benzeri degisiklikler, septal kalinlagma ve bronsiektazi gelismek-
te olan fibrozun bulgular1 olusturmaktadir.
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Calisma Sorulari
.

1. Asagidakilerden hangisi NSIP i¢in dogrudur?
a. Ust akciger alanlarinda tutulum siktir.
b. Bulgularda zamansal homojenite mevcuttur.
c. Santral interstisiyumda tutulum goriilmez.
d. Bal petegi sik goriilen bir bulgudur.
e. Bal petegi igermezse olasilikla OIP’den kolaylikla ayrilabilir.

2. Bag doku hastaliklarinda en sik hangi interstisiyel pndmoni formu goriiliir?
a. Klasik OfP
b. Olasilikla OIP
¢. Organize pndmoni
d. NSIP
e. LiP

3. NSIP’yi OIP’den ayiran en tipik YCBT bulgusu hangisidir?
a. Traksiyon bronsiektazisi
b. Buzlu cam infiltrasyonu
c. Alt akciger alanlarinda tutulum
d. Bal petegi bulgusu
e. Subplevral korunma

4. Asagida adi gecen YCBT bulgularindan hangisi post-COVID fibrozda en az goriilenidir?
a. Buzlu cam
b. Retikiiler 6rnek
¢. Arnavut kaldirimi
d. Tranksiyon bronsiektazisi
e. Bal petegi

5. YCBT’de retikiiler 6rnek, buzlu cam, traksiyon bronsiektazisi ile birlikte eslik¢i hava hapis
alanlar1 ve peribronkovaskiiler kalinlagsma hangi hastalikta gortilebilir?

a. NSip

b. Klasik OIP

¢. Olasilikla OIP

d. Post-COVID sendrom
e. Organize pnémoni

ps  9p  p¢ ‘pr  ‘qI :ae[dead)
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interstisyel akciger anormallikleri (IAA), farkli bir patolojinin arastirilmasina yénelik elde olunan bilgisa-
yarli tomografi (BT) incelemeleri sirasinda saptanan interstisyel anormalliklere isaret eder ve potansiyel
olarak interstisyel akciger hastaligi (IAH) ile iliskilidir. IAA, &zellikle akciger kanserine yénelik elde edilen
toraks BT taramalarinin yayginlasmasi ve tanisal BT kullaniminin artmasi (6rnegin; koroner BT anjiyografi,
metastaz arastirilmasi gibi) nedeniyle giderek daha sik olarak rapor edilmektedir. Sigara ve ileri yas, IAA
icin dnemli risk faktérleridir. IAA’nin varhigi, solunum fonksiyonlarinda bozulma, IAH'ye radyolojik prog-
resyon ve tim nedenlere bagli mortalitede artisla iliskilidir. Ayrica IAA varligi, akciger kanserli olgularda
kétl prognoz géstergesidir. Bu nedenle radyologlarin IAA'nin farkinda olmasi ve raporlamasi biyik dnem
tasimaktadir. Bu derleme, iIAA'nin radyolojik bulgularini, klinik &nemini ve akciger kanseri ile olan birlikte-
ligini gézden gecirmeyi amaclamaktadir.

Anahtar Kelimeler: interstisyel akciger anormallikleri, interstisyel akciger hastaligi, idiyopatik pulmoner
fibrozis, akciger kanseri

1Chicago Universitesi Tip Merkezi, Radyoloji Anabilim Dali, Chicago, Illinois
2Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Diyarbakir, Turkiye

4 Furkan Ufuk e furkan.ufuk@hotmail.com
Gelis Tarihi: 23.10.2023 ¢ Kabul Tarihi: 20.03.2024

doi: 10.4274/trs.2024.23128

Copyright® 2024 Yazar. Tirk Radyoloji Dernegi adina Galenos Yayinevi tarafindan yayimlanmistir. o q q
Creative Commons Atif-GayriTicari 4.0 Uluslararasi (CC BY-NC 4.0) Uluslararasi Lisanst ile lisanslanmis, acik erisimli bir makaledir. turkradyolojiseminerleri.org

39


https://orcid.org/0000-0002-8614-5387
https://orcid.org/0000-0002-3240-6991

40

Ufuk ve Tekinhatun.

ABSTRACT

Interstitial lung abnormality (ILA) refers to interstitial abnormalities detected during computed tomograp-
hy (CT) examinations to investigate a different pathology, and ILA is potentially associated with interstitial
lung disease (ILD). ILA is reported more frequently, mainly due to the widespread use of chest CT scans
for lung cancer screening and the increased use of diagnostic CT (e.g., coronary CT angiography, lung or
abdominal metastasis assessment). Smoking and advanced age are strongly associated with ILA. ILAs are
associated with impaired respiratory function, radiological progression to ILD, and increased all-cause mor-
tality. Additionally, the presence of ILA indicates poor prognosis in patients with lung cancer. Therefore,
it is of great importance for radiologists to be aware of ILA and correctly report it. This review article aims
to review the radiological findings of ILA, the clinical significance of ILA, and the association of ILA with
lung cancer.

Keywords: Interstitial lung abnormalities, interstitial lung disease, idiopathic pulmonary fibrosis, lung can-

cer

GIRiS

Interstisyel akciger anormallikleri (IAA), kli-
nik olarak interstisyel akciger hastahigi (IAH)
siiphesi olmayan hastalarda bilgisayarli tomog-
rafi (BT) incelemeleri sirasinda IAH ile uyum-
lu bulgularin varhigma isaret eder. {AA’larmn
tanimlanmasi olduk¢a 6nemli olup yapilan ca-
lismalarda IAA nin solunum semptomlari, solu-
num fonksiyonlarinda bozulma, progresyon ve
tiim nedenlere bagli mortalitede artisla iligkili
oldugu gosterilmistir [1-6]. IAA, solunum sis-
temi semptomlarinin veya solunum fonksiyon
bozuklugunun yoklugu anlamina gelmemekte-
dir. Ancak, klinik olarak anlamli bulgular var-
sa, IAA’lar hafif IAH’leri temsil edebilir. [AA
tanimi tamamen radyolojik olarak yapilir ve BT
taramasi sirasinda tesadiifen tespit edilen anor-
mal bulgulara dayanir. [AA ile klinik ve subkli-
nik TAH arasindaki ayrim, klinik degerlendirme
temelinde yapilmalidir [1, 2]. TAA, &zellikle
akciger kanserine yonelik elde edilen toraks
BT taramalarinin yayginlagsmasi ve tanisal BT
kullaniminin artmasi nedeniyle giderek daha sik
olarak rapor edilmektedir. Sigara igenlerde IAA
prevalansi %4-9 arasinda iken, sigara igmeyen-
lerde bu oran %2-7 olarak bildirilmistir [ 1].

Tanim ve Genel Bilgiler
interstisyel akciger anormallikleri, IAH den

siiphelenilmeyen durumlarda, herhangi bir ak-
ciger bolgesinin %5’inden fazlasini etkileyen

rastlantisal, anormal BT bulgulari olarak tanim-
lanir [1]. Bu anormallikler arasinda buzlu cam,
retikiiler anormallikler, parankim distorsiyonu,
traksiyon bronsektazi veya brongiolektazisi, bal
petegi goriiniimii ve non-amfizematoz kistler
yer alir. Tutulum yaygmligi icin %5°lik esik
deger, subjektif olarak kabul edilir ve minimal
interstisyel anormalligi olan hastalar1 dislamak
i¢in kullanilir [ 1, 2, 7].

Fleischner Dernegi tarafindan 2020 yilin-
da hazirlanan goriis belgesine gore, IAAnin
dagilimina ve fibrozis varhiga gore IAA alt
kategorileri (subplevral olmayan, subplev-
ral non-fibrotik ve subplevral fibrotik TAA)
onerilmistir [1]. Fibrozis, traksiyon brongek-
tazisi ve/veya bal petegi olusumu ile akciger
parankiminde mimari (yapisal) bozulma anla-
mina gelir. Bu alt siniflandirma, IAA’nm gé-
riintiileme paternlerinin ve iligkili prognozla-
rin arastirildigr bir ¢alismaya dayanmaktadir.
Subplevral IAA’ya sahip bireylerde daha yiik-
sek oranda progresyon gozlenirken, fibrotik
IAA’11 bireylerde ise artmis mortalite ile iliskili
oldugu gosterilmistir [1, 3, 8]. Subplevral ol-
mayan IAA’nin ayiric1 tanisinda aspirasyon ve
enfeksiyon yer alirken, subplevral non-fibrotik
[AA’ni ayirici tamisinda dependan dansite ar-
tis1 buunur. Subplevral fibrotik IAA’nm ayi-
rici tanisinda ise vertebral osteofitlerle iligkili
lezyonlar (peri-osteofitik fibrozis), apikal kep
ve plevroparankimal fibroelastozis (PPFE) yer
almaktadir [7].

Interstisyel akciger anormallikleri, solunum
semptomlarinin veya fonksiyonel bozuklugun




yoklugu anlamina gelmez. IAA’I bir bireyde
semptomlar, klinik belirtiler veya fonksiyonel
bozukluklar varsa, IAA, hafif IAHyi temsil
edebilir [1]. IAA ve IAH sinirlar1 ortiisen fibro-
tik akciger hastaliklari spektrumundadir. Bag
dokusu hastalig1 gibi yiiksek riskli gruplarda,
IAH taramas sirasinda tespit edilen anormallik-
ler, tesadiifi olmadiklar i¢in mevcut TAA tani-
mina dahil edilmemektedir. Ancak, interstisyel
akciger bulgularinin erken saptanmasi ve bag
dokusu hastalig1 ile iliskili IAH’nin taninmast,
bu hastalarin yonetiminde oldukca Snemlidir.
Bazi aragtirmacilar, bag dokusu hastaliklari ile
iliskili TAA kavramini 6nermektedir (Resim 1)
[9, 10].

Abdominal veya koroner BT goriintiilerin-
de tetkik dahiline giren akciger alaninda veya
toraks BT’de TAA saptanabilir (Resim 2). Bu
anormallikler tamamen BT bulgularina gore ta-
mimlanirken, TAA oldugu kabul edilen hastalar
arasinda, su ii¢ kriterden en az birine sahip olan-
lar potansiyel olarak klinik anlamli IAH olarak
kabul edilir: 1) Olas1 IAH’ye sekonder solunum
semptomlar1 veya fizik muayene bulgulari, 2)
olas1 IAH’ye sekonder solunum fonksiyon bo-
zuklugu, 3) BT de yaygin hastalik bulgulari.
Bu hastalar multidisipliner ekip tarafindan de-
gerlendirilmeli ve IAA’l1 diger hastalardan ayri
olarak tedavi edilmelidir [1, 7]. BT de goriilen
yaygin hastalik, her iki akcigerin toplam alti
bolgesinin (aortik ark altinin iistii, aort arki ile

interstisyel akciger
anormalligi
(BT'de tesadiifen

interstisyel akciger
saptanan)

hastalig
(Semptomlari bulunan, SFT,
goruntilleme veya
histopatolojik olarak
tanimlanan)

Tesadiifen saptanan
interstisyel akciger
anormalligi bulunan
ve sonrasinda
interstisyel akciger
hastahigi gelisenler

Resim 1. interstisyel akciger anormalligi ve
interstisyel akciger hastalig arasindaki iliski.

BT, bilgisayarli tomografi; SFT, solunum fonksiyon

testleri.

interstisyel Akciger Anormallikleri

inferior pulmoner venin {istii arasinda ve inferi-
or pulmoner venin alt1) {ic veya daha fazlasin-
da goriilen IAA’y1 ifade eder. IAH’li hastalarin
bir kismina bu yolla teshis konur (tesadiifi BT
bulgularina sahip IAA’I1 hastalar), diger birgok
hastaya ise IAH’ye isaret eden solunum semp-
tomlar1 ve anormal solunum fonksiyon testi so-
nugclari ile tani konur [ 1, 7].

interstisyel Akciger Anormalliklerini
Taklit Eden Bulgular

Interstisyel akciger anormallikleri olarak de-
gerlendirilmeyen bulgular, [AAnin potansiyel
goriintiileme tuzaklari arasinda yer alir. Bu
tuzaklarin bilinmesi, klinik olarak 6énemli bul-
gular1 6nemsizlerden ayirt etmek ve daha fazla
klinik caligma gerektiren olgular1 belirlemek
icin 6nemlidir. Bu bulgular ve hastalik antitele-
ri, IAA olarak kabul edilmemistir, ancak bazen
[AA’dan ayirt edilmesi zordur ve belirsiz/siip-
heli TAA olarak kabul edilebilir. Siipheli olgu-
lar1 teshis etmek i¢in hastaya ait 6nceki goriin-
tillerle karsilagtirma, ek yiiziistii tarama ve/veya
takip gerekebilir |1, 7, &].

Sentrilobiiler nodiiller, IAA’nin ilk tanimla-
11 iginde yer alsa da, giincel tanima dahil edil-
memistir. Bunlar, sigarayla iligkili respiratuvar

€3¢)
Y

Resim 2. (A-D) Altmis bes yasinda renal hucreli
kanser saptanan ve solunumsal sikayeti
bulunmayan hastaya metastaz taramasina
yonelik elde olunan toraks bilgisayarli
tomografi goérunttlerinde her iki akciger
parenkiminde sagda daha belirgin olmak Uzere
subplevral retiktlasyonlar ve buzlu cam alanlari
gorulmektedir (oklar).
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bronsiyolit icin tipik bir bulgu olup, ilerleyici
degildir. Sentrilobiiler nodiillerin ayirict tanisin-
da enfeksiyon veya aspirasyona bagli brongiyo-
lit, hipersensitivite pndémonisi, pndmokonyoz,
diffiiz alveoler hemoraji ve lipoid pnémoni gibi
durumlar yer almaktadir [7, 8, 11].

Bazen yetersiz inspirasyon nedeniyle de-
pendan (bagil) dansite artiglart meydana gelir.
Artan ateniiasyon, ¢cogunlukla akciger bazalle-
rinde olmak iizere, esasen gegici akciger ate-
lektazisinden kaynaklanir. Yetersiz inspirasyon,
ozellikle subplevral damarlarin kivrimli olma-
s1, intratorasik trakeanin posterior membrandz
kisminin 6ne dogru bombelesmesi ve bir 6nceki
taramadaki akciger hacmine kiyasla azalmig ak-
ciger hacmi ile taninabilir. Dependan kesimde
fibrozis, retikiilasyon ve buzlu cam anormalligi
bulgular1 IAA’y1 diisiindiirebilir. Bu nedenle,
sirtiistii taramalarda IAA’y1 gegici akciger ate-
lektazisinden ayirmak genellikle zordur ve bu
hastalarda IAA’y1 dogrulamak igin ek bir yii-
zistili tarama gerekebilir [12-14].

Osteofit iligkili lezyonlar, torasik vertebral
osteofitlere komsu fokal pulmoner retikiilas-
yon ve buzlu cam anormalligi seklinde goriilen
lezyonlardir ve 6zellikle yash bireylerde tora-
sik BT’de yaygin olarak goriiliir. Torasik ver-
tebral osteofitler sag tarafta daha belirgin olma
egilimindedir, bu nedenle bu opasiteler genel-
likle sag akciger alt lob medialinde bulunur. Bu
lezyonlar, osteofitlerin mekanik etkisi nedeniy-
le kompresif atelektazi veya fokal parankimal
fibrozisi temsil etmektedir. Osteofitlerle temas
halinde olmalart ile kolayca taniabilirler ve na-
diren progresyon gosterirler. Bu nedenle, loka-
lize osteofit ile iliskili lezyonlar, IAA taniminin
disinda tutulur [15, 16].

Apikal kep, akcigerin apeksinde kep benze-
ri bir lezyonu ifade eder. Apikal kep prevalan-
s1 yasla birlikte artar ve bu lezyonun, kronik
iskemi sonucu hiyalin plevral plak olusumu
veya ekstraplevral yagi asagi ¢eken fibrozis-
ten kaynaklandig1 distiniilmektedir [1, 7, 11].
PPFE, daha nadir bir durumdur ve esas olarak
iist loblarda plevral ve subplevral parankimal
fibroz ve elastoz ile karakterizedir. PPFE, sik-
likla bilateral akciger iist loblarinda subplevral
fibrozise eslik eden plevral kalinlasma ve/veya

coklu (multipl) subplevral konsolidasyonlar ile
karakterizedir. Apikal kep ve PPFE benzeri lez-
yonlar rastlantisal olarak saptanabilse de farkl
radyolojik &zelliklere sahip olduklarindan IAA
tanimina dahil edilmezler [7, 11, 17].

Aspirasyon ile iligkili parankim lezyonlari,
BT goriintiilerinde nodiiler yapilar ve tomur-
cuklanan agagc (tree-in-bud) igareti olarak gorii-
lir. Sirtlistii yatan hastada akciger {ist loblarinin
posterior segmentlerini ve alt loblarin superior
segmentlerini agirhikli olarak etkiler. Ayakta du-
rurken (erekt) pozisyonda ise aspirasyon daha
cok orta lob, lingula ve alt lob bazal segmentleri
etkiler. Bu tipik bulgular, JAA taniminin disin-
dadir. Gastro6zofageal reflii, pulmoner fibrozis
i¢in bilinen bir risk faktériidiir, ancak 1AA ile
iligkisi bilinmemektedir [ 7, 11, 18]. Tekrarlayan
aspirasyon ile IAA iliskisini agikliga kavustur-
mak icin prospektif aragtirmalara ihtiya¢ duyul-
maktadir.

Akciger enfeksiyonlari, gorlintiilemede fokal
veya multifokal opasiteler olarak karakterize-
dir. Enfeksiyonlara bagli sekel bronsektaziler
siklikla lineer (silindirik-tiibiiler) goriintiiye
sahiptir. Ozellikle enfeksiyonlara ikincil bron-
sektazilerde goriilen degisiklikleri, TAA’daki
traksiyon brongektazisinden ayirt etmek gii¢
olabilir. Kronik hava yolu inflamasyonu ile
iligkili tiiberkiiloz dis1 mikobakteri (non-tuber-
culous mycobacteria) enfeksiyonlarinda, bron-
sektazi, parankimal nodiiller, konsolidasyon ve
skar ile birlikte hacim kayb1 goriilebilir. Bu tiir
enfeksiyon diislindiiren bulgulara sahip hasta-
larda bronsektazi, IAA ile iliskili olarak kabul
edilmez [7, 11, 19]. Yakin zamanda, Han ve ark.
[20], siddetli koronaviriis hastalig1-2019 (CO-
VID-19) ile iliskili pndmoniden sonra takip BT
taramalarinda fibrotik TAATin gériildiigiinii
bildirdi. Saptanan IAA benzeri bu bulgularin,
COVID-19 sonrasi akciger anormallikleri ola-
rak tanimlanabilecegi dnerilmektedir [20].

interstisyel Akciger Anormalliklerinde
Risk Faktorleri ve Seyir

Interstisyel akciger anormallikleri icin risk
faktorleri arasinda ileri yas, inhalasyon yoluyla
toksik madde maruziyeti (6rnegin; tiitiin, gaz-
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lar, toz, duman ve trafikle ilgili hava kirliligi
gibi) ve genetik faktorler bulunmaktadir. Miisin
5B (MUC5B) geninde yer alan bir polimorfizm
(rs35705950), IAA ve IAA’nin progresyonu
ile iligkili bulunmustur. MUC5B geni, aym za-
manda idyopatik pulmoner fibrozis (IPF) ile de
iliskilidir. Bu nedenle TAA’nin IPF ile ortak bir
fibrozis siirecini icerebilecegi diigiiniilmektedir.
Erkek cinsiyet ile IAA prevalansi arasinda bazi
caligmalarda iligki bildirilmis olsa da biiyiik 61-
cekli calismalarda cinsiyet ile IAA arasinda ke-
sin bir iligki gézlenmemistir [1, 7, 11].

Interstisyel akciger anormallikleri saptanan
bireylerde, ilk 2 yilda %20, ilk 5 yilda ise %73
oraninda progresyon varlig1 bildirilmistir. Ayri-
ca, IAA’l1 bireylerde solunum semptomlarinda
artig, egzersiz kabiliyetinde azalma, total akci-
ger kapasitesinde azalma, gaz degisiminde bo-
zulma ve mortalitede artig gosterilmistir (Resim
3,4)[1,7,11].

interstisyel Akciger Anormallikleri

interstisyel Akciger Anormalliklerinde
Radyolojik Degerlendirme ve Yonetim

Interstisyel akciger anormalliklerinin ay-
rintili degerlendirilmesi i¢in, ince kesit kalin-
liga (<1,5 mm) ve yiiksek uzaysal ¢oziiniirlii-
ge sahip toraks BT onerilmektedir. IAA’dan
subplevral akciger atelektazisini ayirt etmek igin
arada kalinan olgularda ek bir yiiz iistii (pron
pozisyonda) BT taramas1 yapilmas: yararhdir.
[AAnin degerlendirilmesi igin ekspiratuvar BT
taramasi genellikle gerekli degildir. Ultra diisiik
doz BT ile elde edilen iteratif rekonstriiksiyon
algoritmalar1 interstisyel bulgularin gizlenme
riski nedeniyle tercih edilmemelidir [1]. Rad-
yologlar IAA’y1 dogru sekilde tamimlamali,
hastanin onceki tetkikleriyle karsilagtirmali,
risk faktorlerine gore simiflandirmali ve 1AH
klinik degerlendirmesi i¢in klinisyenlere Oneri-
lerde bulunmalidir. IAA kavrami yeni oldugun-
dan, terminolojisi, siniflandirmasi ve yonetimi
gelecekte giincellenebilecegi akilda bulundu-

rulmalidir.
!I |

Resim 3. Otuz paket/yil sigara 6ykust bulunan 72 yasinda erkek hasta. (A-C) Akciger radyografisinde
nodul saptanmasi Uzerine elde olunan toraks bilgisayarli tomografi (BT) goruntulerinde, her iki
akciger parenkiminde, bagil dansiteden ayrimi yer yer glic olan subplevral retiktlasyonlar ve buzlu
cam alanlari ile karakterize interstisyel akciger anormallikleri gértlmektedir (oklar). (D-F) Hastaya 6
ay sonra elde edilen yuksek cézunurlukli BT tetkikinde her iki akciger parenkimindeki subplevral
retiktlasyonlar ve yer yer traksiyon bronsiyoloektazileri izlenmekte olup eski tetkike gére interstisyel
akciger anormalliklerinin progresyonu goérilmektedir.
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Resim 4. Otuz dokuz paket/yil sigara 6ykist bulunan 66 yasinda erkek hasta. (A-D) Akut gégus agrisi
sikayetiyle basvuran ve klinik olarak akut aortik sendrom disinuUlen hastaya ait toraks bilgisayarli
tomografi (BT) anjiyografi géruntilerinde alt loblarda daha belirgin olmak Gzere buzlu cam alanlari
ve subplevral retiktlasyonlar ile karakterize interstisyel akciger anormallikleri gérilmektedir (oklar).
Ayrica sag alt lob mediobazal segmentte kistik bronsektazi dikkati cekmekte olup postenfeksiy6z
degisiklik lehine degerlendirildi. (E-H) Hastaya 12 ay sonra elde edilen yUksek cézUnurlakla BT
tetkikinde her iki akciger parenkimindeki subplevral retikilasyonlarin ve buzlu cam alanlarinin
belirgin progresyonu ve bu alanlarda yeni ortaya cikan traksiyon bronsektazileri izlenmektedir.
Solunum fonksiyon testlerinde restriksiyon bulgulari bulunan hastaya multidisipliner konseyde
degerlendirilerek hastaya bronkoskopik kriyobiyopsi uygulandi. Radyolojik, histopatolojik ve klinik
degerlendirme ile hasta idiyopatik pulmoner fibrozis tanisi alarak antifibrotik tedavi baslandi.

Interstisyel akciger hastaligi agisindan klinik
olarak anlamli olan bireyler tespit edilip ayril-
diktan sonra, IAA saptananlar yiiksek ve diisiik
riskli gruplara ayrilir. Klinik risk faktorleri (so-
lunum yoluyla maruziyet, pndmotoksik ilaglar,
radyasyon tedavisi, torasik cerrahi oykiisii) ve
radyolojik risk faktorleri (bazal ve subplevral
baskinlik, fibrotik bulgularin varlig1) agisindan
degerlendirme yapilir ve bir veya daha fazla
risk faktoriine sahip kisiler yiiksek risk grubu-
na, digerleri ise diigiik risk grubuna dahil edilir.
Yiiksek riskli grupta olan bireyler, IAA progres-
yonu i¢in de yiiksek riskli kabul edilir ve sigara
gibi risk faktorlerinden uzaklagmalari onerilir. .
Yiiksek risk grubundaki bireyler 3-12 ayda bir kanseri tarama progr-amlarlm.i.a:arast1r11m1§ olup
solunum fonksiyon testine ve 12-24 ayda bir BT bazi galismalarda risk faktoru olarak bulun-
taramasina tabi tutulmalidir. Diisiik riskli grupta mustur [22-24]. Yapllan bir g:ahsmadg,v 25,041
olan bireyler ise klinik semptomlarin veya IAA katilimer arasinda, IAA grubunda akciger kan-

progresyonuna dair diger kanitlarin ortaya ¢ik- g.eri prevalans: %2,4 (5,053 kisiden 1211) iken,
mast durumunda yeniden degerlendirmeye alin- IAA?lmayan grupta bu oran %.1 > (19,988"den
malidir (Tablo 1) [1,7, 11]. 304°1) olarak saptanmistir. IAA grubunda-

ki kisilerde akciger kanseri insidansi anlaml
derecede daha yiiksek bulunmustur [24].

interstisyel Akciger Anormallikleri ve
Akciger Kanseri Arasindaki iliski

Interstisyel akciger anormallikleri ve akciger
kanseri birlikteligi 6zellikle sigara igen kisiler-
de sikga karsilasilan bir durumdur. Bu iligki ti¢
temel konuda incelenmistir: a) Akciger kanseri
riski, b) akciger kanserli hastalarin prognozu ve
¢) akciger kanseri tedavisi sirasindaki kompli-
kasyonlar.

Idiyopatik pulmoner fibrozis hastalarinda ak-
ciger kanseri riskinin arttig1 bilinmektedir [21].
IAA ve akciger kanseri arasindaki iliski, akciger




interstisyel Akciger Anormallikleri

Tablo 1. Tesadlfen saptanan interstisyel akciger anormalliklerinin yonetimi

Baska bir nedenle elde olunan gérintulemede interstisyel akciger anormalligi (IAA) tespit
edilirse: 1lk tarama eksik ya da belirsizse yuksek ¢cozunurltklu bilgisayarli tomografi elde

edilmelidir.

Klinik olarak anlamli bir hastalik belirtisi var mi?

- Solunum semptomlari ya da fiziksel muayene bulgulari interstisyel akciger hastaligina bagl

olabilir mi?

- Bilgisayarli tomografide yaygin hastalik bulgusu var mi1?
- Azalmis pulmoner fonksiyon veya interstisyel akciger hastaligi (iAH) ile iliskili olabilecek

solunum fonksiyon testi bulgulari mevcut mu?

Eger bu sorularin cevabi “Hayir” ise IAA olarak siniflandirilir.
Eger cevap “Evet” ise: Potansiyel olarak klinik anlamda énemli iAH olarak degerlendirilir.

Eger potansiyel olarak klinik anlamda énemli bir IAH olarak degerlendirilirse: Hasta IAH
deneyimi olan g6gus hastaliklari uzmani tarafindan degerlendirilmeli ve hasta multidisipliner

konseyde tartisiimalidir.

Radyolojik veya klinik 6zellikler hastaligin ilerleme riskini gésteriyor mu?

Eger “Evet” ise: Aktif izleme yapilmali. Risk faktorlerinin azaltilmasi dnerilmeli. Klinik olarak
yeniden degerlendirme ve 3-12 ay araliklarla solunum fonksiyon testlerinin tekrarlanmasi
gerekmektedir. Eger klinik veya fizyolojik bir ilerleme gozlenirse, 12-24 ayda bir ya da daha

erken bilgisayarli tomografi taramasi yapilmali.

Eger “Hayir” ise: Klinik olarak yénlendirilen yénetim uygulanmalidir.

Bekleyen yénetim: Risk faktorlerinin azaltilmasi 6nerilmeli, klinik semptomlar veya diger
progresyon belirtileri ortaya ciktiginda yeniden degerlendirme yapilmalidir.

Yakin zamandaki ¢alismalar, IAA’nmn akciger
kanseri riskini artirdigimi diisiindiirse de, ilis-
kinin mekanizmasi ve neden-sonug iliskisi he-
niiz tam olarak anlasilmamustir [21-24]. Akci-
ger kanseri tarama ve tedavisinde IAA’nm goz
oniinde bulundurulmasi 6nemlidir ve bu konuda
yapilacak arastirmalar akciger kanseri ve TAA
arasindaki iligkiyi anlamamiza katki saglaya-
caktir.

Interstisyel akciger anormallikleri ile akciger
kanserine bagli mortalite bircok calismada in-
celenmis ve IAA ile artmis mortalite arasinda
anlamli iliski bulunmustur [National Lung Sc-
reening Trial: Hazard ratio (HR): 1,82 (%95
giiven aralign (GA): 1,37, 2,42); AGES-Reyk-
javik caligmasi: HR 1,47 (%95 GA: 1,12, 1,94)]
(P =0,005) [22-24]. Ayrica, erken ve ileri evre
akciger kanseri hastalarinda IAA ile daha yiik-
sek mortalite varligi bildirilmistir (evre I ile:
HR, 2,88 (P = 0,005); evre IV ile: HR, 2,09 (P
= 0,004) (Resim 5) [12, 25]. Iwasawa ve ark.
[26], IAA’nm, evre I veya evre II akciger kan-

serli hastalarda hastaliksiz sag kalimin kotii bir
gostergesi oldugunu bildirmistir [HR, 3,3 (%95
GA: 1,8, 6,2); P = 0,001]. Ayrica Cho ve ark.
[27], erken evre (evre I veya II) kii¢iik hiicre-
li dis1 akciger kanseri olan hastalarda IAA ile
daha biiyiik timor boyutu (P = 0,04) ve ilerle-
mig kanser evresi arasinda bir iliski oldugunu
bildirmistir [HR, 1,81 (%95 GA: 1,10, 2,96);
P =0,02].

Akciger kanseri tedavisinde cerrahi, radyas-
yon tedavisi, kemoterapi, hedefe yonelik teda-
viler ve immiinoterapi gibi yontemler kullanilir.
IAA olan hastalarda tedavi sirasinda komplikas-
yonlarin daha sik ve agir olabilecegi bilinmek-
tedir. Akciger kanseri tedavileri, 6zellikle im-
miinoterapi ve radyoterapi gibi yontemler, [AA
olan hastalarda artmis pndmonit riski ile iliski-
lendirilmistir. Bu nedenle, tedavi siirecinde [AA
olan hastalarin pnémonit riski géz 6niinde bu-
lundurulmali ve yakindan izlenmelidir [28-33].
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Resim 5. Kirk iki paket/yil sigara 6yktst bulunan 59 yasinda erkek hasta, goégus agrisi ve hemoptizi
sikayetiyle basvuruyor. (A) Elde olunan posterior-anterior akciger radyografisinde sol akciger st
zonda periferal yerlesimli, lobule konturlu kitle géralmektedir (ok). (B) Aksiyel ['8F] florodeoksiglukoz
(FDG) pozitron emisyon tomografi/bilgisayarli tomografi (BT) flzyon goéruntistinde, sol akciger Ust
lobda subplevral yerlesimli kitle lezyonunda yogun FDG tutulumu izlenmektedir (ok). (C-F) Aksiyel
yuksek c6zunurlakla BT goéruntilerinde her iki akciger parenkimindeki alt loblarda daha belirgin
olmak Uzere yaygin subplevral retikilasyonlar, interlobuler septal kalinlasmalar ve buzlu cam
alanlari ile karakterize interstisyel akciger anormallikleri izlenmektedir. Sol Ust lobdaki kitle lezyonu
histopatolojik olarak skuamoz htcreli kanser tanisi aldi. Kemoterapi ve radyoterapi baslanan hasta,
tedavi baslangicindan 7 ay sonrasinda solunum yetmezlIigi ile kaybedildi.

SONUC Cikar Catismasi

Interstisyel akciger anormallikleri, klinik ola-
rak TAH siiphesi olmayan hastalarda BT ince-
lemeleri sirasinda IAH ile uyumlu bulgularin
varligina isaret eder. IAA’nin taninmas1 biiyiik
o6neme sahip olup solunum semptomlari, solu-
num fonksiyonlarinda bozulma, progresyon ve

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢tkar ¢atismast bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —

Sayfa 40

Interstisyel akciger anormallikleri (IAA), klinik olarak interstisyel akciger hastalig1 (IAH) siiphesi
olmayan hastalarda bilgisayarli tomografi (BT) incelemeleri sirasinda IAH ile uyumlu bulgularin
varhigima isaret eder. IAA’larin tanimlanmasi oldukga dnemli olup yapilan ¢aligmalarda {AA’nin
solunum semptomlari, solunum fonksiyonlarinda bozulma, progresyon ve tiim nedenlere bagh
mortalitede artigla iligkili oldugu gosterilmistir.

Sayfa 40
IAA ile klinik ve subklinik IAH arasindaki ayrim, klinik degerlendirme temelinde yapilmalidir.

Sayfa 40

Interstisyel akciger anormallikleri, IAH den siiphelenilmeyen durumlarda, herhangi bir akciger
bolgesinin %5’ inden fazlasini etkileyen rastlantisal, anormal BT bulgular olarak tanimlanir.

Sayfa 40

Subplevral IAA’ya sahip bireylerde daha yiiksek oranda progresyon gdzlenirken, fibrotik IAA’l1
bireylerde ise artmig mortalite ile iliskili oldugu gosterilmistir.

Sayfa 40

Interstisyel akciger anormallikleri, solunum semptomlarmin veya fonksiyonel bozuklugun yoklu-
gu anlamina gelmez. IAA’l1 bir bireyde semptomlar, klinik belirtiler veya fonksiyonel bozukluklar
varsa, IAA, hafif IAH’yi temsil edebilir.

Sayfa 41

BT’de goriilen yaygin hastalik, her iki akcigerin toplam alt1 bolgesinin (aortik ark altinin {istii, aort
arki ile inferior pulmoner venin iistii arasinda ve inferior pulmoner venin alt1) {i¢ veya daha fazla-
sinda goriilen IAA’y1 ifade eder.

Sayfa 41

Sentrilobiiler nodiiller, IAA’nm ilk tamimlari iginde yer alsa da, giincel tanima dahil edilmemistir.
Bunlar, sigarayla iligkili respiratuvar bronsiyolit i¢in tipik bir bulgu olup, ilerleyici degildir.

Sayfa 42

Bazen yetersiz inspirasyon nedeniyle dependan (bagil) dansite artiglar1 meydana gelir. Artan ate-
niiasyon, cogunlukla akciger bazallerinde olmak iizere, esasen gegici akciger atelektazisinden kay-
naklanir.

Sayfa 42

Osteofitlerle temas halinde olmalari ile kolayca taninabilirler ve nadiren progresyon gosterirler. Bu
nedenle, lokalize osteofit ile iliskili lezyonlar, ITAA tanmimimin disinda tutulur [15, 16].
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 42

PPFE, daha nadir bir durumdur ve esas olarak iist loblarda plevral ve subplevral parankimal fibroz
ve elastoz ile karakterizedir. PPFE, siklikla bilateral akciger iist loblarinda subplevral fibrozise es-
lik eden plevral kalinlagsma ve/veya ¢oklu (multipl) subplevral konsolidasyonlar ile karakterizedir.

Sayfa 42

Aspirasyon ile iligkili parankim lezyonlari, BT goriintiilerinde nodiiler yapilar ve tomurcuklanan
aga¢ (tree-in-bud) isareti olarak goriiliir. Sirtiistii yatan hastada akciger iist loblarmin posterior
segmentlerini ve alt loblarin superior segmentlerini agirlikli olarak etkiler.

Sayfa 42

Enfeksiyonlara bagli sekel bronsektaziler siklikla lineer (silindirik-tiibiiler) goriintiiye sahiptir.

Sayfa 42

Interstisyel akciger anormallikleri icin risk faktorleri arasinda ileri yas, inhalasyon yoluyla toksik
madde maruziyeti (6rnegin; tiitiin, gazlar, toz, duman ve trafikle ilgili hava kirliligi gibi) ve genetik
faktorler bulunmaktadir.

Sayfa 43

Interstisyel akciger anormalliklerinin ayrintili degerlendirilmesi i¢in, ince kesit kalmhiga (<1,5
mm) ve yiiksek uzaysal ¢ozinlirliige sahip toraks BT 6nerilmektedir.

Sayfa 44

Yiiksek riskli grupta olan bireyler, IAA progresyonu igin de yiiksek riskli kabul edilir ve sigara gibi
risk faktorlerinden uzaklagmalar: Onerilir.

Sayfa 44

Idiyopatik pulmoner fibrozis hastalarinda akciger kanseri riskinin arttig1 bilinmektedir.

Sayfa 45

Yakin zamandaki galismalar, IAA’nin akciger kanseri riskini artirdigini diisiindiirse de, iliskinin
mekanizmasi ve neden-sonug iligkisi heniiz tam olarak anlasilmamistir

Sayfa 45

Interstisyel akciger anormallikleri ile akciger kanserine bagli mortalite birgok ¢alismada incelen-
mis ve IAA ile artmis mortalite arasinda anlamli iliski bulunmustur [National Lung Screening
Trial: Hazard ratio (HR): 1,82 (%95 giiven aralig1 (GA): 1,37, 2,42); AGES-Reykjavik ¢aligmasi:
HR 1,47 (%95 GA: 1,12, 1,94)] (P = 0,005).

Sayfa 45

Akciger kanseri tedavileri, dzellikle immiinoterapi ve radyoterapi gibi yontemler, IAA olan hasta-
larda artmis pndmonit riski ile iligkilendirilmistir. Bu nedenle, tedavi siirecinde IAA olan hastalarin
pndmonit riski goz oniinde bulundurulmali ve yakindan izlenmelidir.



Calisma Sorulari
]

1. Interstisyel akciger anormalliklerinin (IAA) tanimi nasil yapilir?

a. Solunum semptomlar1 ve fonksiyonlarmin eksikligi temel alinarak yapilir.

b. Interstisyel akciger hastaligi (IAH) tanisina sahip hastalarda yapilir.

c. Herhangi bir akciger bdlgesinin minimum %10 unu etkileyen rastlantisal BT bulgulari olarak
yapilir.

d. Sigara icmeyenlerde goriilen solunum semptomlarina dayal: olarak yapilir.

e. IAA tanim1 tamamen radyolojik olarak yapilir ve BT taramasi sirasinda tesadiifen tespit
edilen anormal bulgulara dayanir.

2. Interstisyel akciger anormallikleri (IAA) ile ilgili olarak, asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. IAAnin tanimlanmas1 sadece radyolojik olarak yapilir.
b. TAA, siklikla solunum semptomlar1 veya fonksiyon bozuklugu olmaksizin gbriiliir.
c. IAA saptanan hastalarda interstisyel akciger hastaligi (IAH) tanisi kesin olarak konur.
d. TAA tanimu, bilgisayarli tomografi (BT) taramalari sirasinda tesadiifen tespit edilen anormal
bulgulara dayanur.
e. IAA’lar genellikle sigara icenlerde daha yaygin olarak gériiliir.

3. Interstisyel akciger anormalliklerinin (IAA) seyrine iliskin asagidakilerden hangisi dogrudur?
a. IAA’l bireylerde progresyon gériilmez, bu nedenle tedavi dnerilmez.
b. IAA saptanan bireylerde solunum semptomlar1 ve fonksiyon bozukluklari gézlenmez.
c. IAA’l1 bireylerde progresyon ve mortalite artis1 gdzlenmistir.
d. IAA, akciger kanseri tedavisi sirasinda komplikasyon riskini azaltir.
e. IAA’lar genellikle akciger fonksiyonlarini iyilestirir.

4. Interstisyel akciger anormallikleri (IAA) ile akciger kanseri arasindaki iliski hakkinda
asagidakilerden hangisi dogru degildir?
a. IAA’min akciger kanseri riskini artirabilecegi diisiiniilmektedir.
b. IAA olan hastalarda akciger kanseri riski azalmistir.
c. IAA ile akciger kanseri hastalarmin prognozu kétiilesebilir.
d. IAA’nin tedavi sirasinda komplikasyon riskini artirabilecegi géz 6niinde bulundurulmalidir.
e. IAA, akciger kanseri hastalarinda mortalite artis1 nedenidir.

5. Interstisyel akciger anormallikleri (IAA) ve akciger kanseri arasindaki iliski nedeniyle,
akciger kanseri tedavisi sirasinda dikkat edilmesi gereken durumlar nelerdir?

a. IAA varlig1, akciger kanseri tedavisinde herhangi bir etki yapmaz.

b. IAA varlig1, akciger kanseri tedavisini daha etkili hale getirir.

c. IAA olan hastalarda immiinoterapi tedavisi risklidir.

d. TAA olan hastalarda radyoterapi kullanilmamalidur.

e. IAA varlig1, akciger kanseri tedavisinin yan etkilerini azaltir.
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Hipersensitivite Pnomonisi

Hypersensitivity Pneumonitis
Hande Ozen Atalay®, Kayhan Cetin Atasoy

OGRENME HEDEFLERI

m Hipersensitivite pndmonisinde (HP) m Fibrotik HP'nin basta idiyopatik

gorulen radyolojik bulgularin 6grenilmesi pulmoner fibrozis olmak tzere benzer

= HP'nin fibrotik olmayan ve fibrotik gorintuleme bulgularina yol acabilen diger
tiplere siniflandiriimasi ve bulgularin hastaliklardan ayirici tanisinin yapilmasi

bu siniflara ait tipik, uyumlu ve belirsiz
kategorilere gére raporlanmasinin 6nemine
iliskin farkindalik yaratilmasi

Ozen Atalay, Atasoy. Hypersensitivity Pneumonitis. Trd Sem 2024;12(1):52-66.

0z

Hipersensitivite pndmonisi cesitli antijenlere maruziyet ile gelisen, akciger parankimi ve ktctk hava yol-
larini etkileyen, oldukca sik bir interstisyel akciger hastaligidir. Maruziyet éykust netlestirilemezse baska
intertisyel hastaliklardan klinik ayrimi guictur. Radyolojik degerlendirme ve multidisipliner yaklasim kri-

tik 6Gnemdedir. Klinik bulgularin baslangici, seyri ve radyolojik bulgularin degerlendirilmesi ile fibrotik ve
fibrotik olmayan olmak tizere 2 grupta incelenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipersensitivite pnémonisi, fibrotik hipersensitivite pnémonisi, intertisyel akciger has-
taliklari, pulmoner fibrozis

ABSTRACT

Hypersensitivity pneumonitis is a common interstitial lung disease that develops after exposure to various
antigens and affects lung parenchyma and small airways. Clinical differentiation from other interstitial
lung diseases is difficult in patients whose exposure history cannot be clarified. Radiological evaluation
and multidisciplinary approach are critical. The disease is classified into fibrotic and non-fibrotic types ba-
sed on the onset and course of clinical findings and evaluation of radiological findings.

Keywords: Hypersensitivity pneumonitis, fibrotic hypersensitivity pneumonitis, interstitial lung disease,
pulmonary fibrosis
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GiRiS

Hipersensitivite pnomonisi (HP), eski adiyla
ekstrinjik alerjik alveolit, ¢esitli antijenlerin in-
halasyonu sonucu gelisen, parankimin ve kiigiik
hava yollariin immiin aracili, iltihabi ve/veya
fibrotik hastaligidir [1]. Idiyopatik pulmoner
fibrozis (IPF) ve bag dokusu hastaliklarindan
sonra en sik goriilen {igiincii interstisyel akciger
hastaligidir (IAH). Klinik prezentasyon maru-
ziyet tipi, maruziyet siiresi ve hastanin immiin
sistemine bagl olarak farklilik gostermektedir.
Ayni antijene maruz kalan kisilerin kiiclik bir
kisminda hastalik gelistiginden hastaligin gene-
tik bir predispozisyonu oldugu disiiniilmekte-
dir [2].

Hipersensitivite pnémonisinin tahmin edi-
len insidanst 100.000’de 1,3-1,9 olarak bil-
dirilmekte olup kadin hastalarda ve sigara ig-
meyenlerde daha sik izlenmektedir [3]. Genel
poplilasyona oranla sigaray1 birakan grupta HP
sikliginin daha yiiksek oldugu bildirilmektedir
[4]. HP’nin erkekleri ve sigara igenleri daha ¢ok
etkileyen IPF’den farkli epidemiyolojik &zel-
likleri oldugu dikkati ¢ekmektedir. Genis has-
ta grubuna sahip ¢aligmalarda HP nin goriilme
yas1 ortalama 52 olarak bildirilmekte ve IPF ile
karsilastirildiginda HP’nin daha geng hastalari
etkiledigi anlagilmaktadir [ 1].

Hipersensitivite pnomonisi ile diger [AH’le-
rin klinik prezentasyonlar1 benzerlik gosterebil-
mektedir. Radyolojik olarak spesifik goriintiile-
me bulgularinin elde olunamadig1 durumlarda,
maruziyet Oykiisi HP teshisini desteklemek
icin 6onemli bir unsur olarak ortaya ¢ikmakta-
dir. HP ile iligkili 200’iin iistiinde antijen var-
lig1 tanmmlanmugtir [5]. Klinik pratikte en sik
mesleki, hobilerle iliskili ve kirli hava kaynakl
maruziyetlerle karsilagiimaktadir. Kus besleyi-
cileri, peynir/kahve/mantar igleyicileri, ¢iftgiler,
kiirk ve malt is¢ileri en ¢ok bilinen hasta tiirleri
olarak siralanabilir [6]. Her ne kadar maruziyet
klinik tanida 6nemli bir unsur olsa da hastalarin
yaklasik %50°sinde antijen belirlenememekte-
dir [7]. Bu durum radyolojik degerlendirmenin
daha kritik bir role sahip olmasina yol agmakta
ve klinisyen, radyolog, patolog is birligi ile mul-
tidisipliner bir yaklagimi gerekli kilmaktadir.

Hipersensitivite Pnémonisi

Klinik Bulgular

Semptomlar bazen alerjenle temastan sonraki
birka¢ haftada meydana gelse de hastalarin bii-
yiik bir cogunlugunda aylar veya yillar boyunca
stirekli veya aralikli maruziyetin ardindan orta-
ya cikmaktadir. Bu siire tetikleyici ajana gore
degiskenlik gosterebilmekle birlikte kus besle-
yicisi akcigerinde maruziyetten sonra ortalama
9 yil, mantar is¢isi akcigerinde ortalama 5 yili
bulmaktadir [6]. Sik karsilagilan klinik bulgular
dispne, oksiiriik, mid-inspiratuar ronkiis; daha
nadir karsilasilan bulgular ise kilo kaybi, grip
benzeri bulgular, gdgiiste baski, vizing olarak
siralanabilir [8]. Semptomlar akut baslangich
(glin-hafta), sinsi gidisli (ay-y1l) ya da tekrarla-
yan ataklar seklinde olabilir.

Terminoloji ve Siniflama

Hipersensitivite pnomonisi Onceleri akut,
subakut ve kronik olmak iizere 3 grupta sinif-
landirilmakta iken, 2019’da hazirlanan kilavuz
sonrasi fibrotik-olmayan (saf iltihabi) ve fibro-
tik (mikst iltihabi-fibrotik veya saf fibrotik)
olmak tizere 2 gruba ayrilmistir [7]. Bu giincel
smiflandirma ile nesnel, klinik prezentasyonu
yansitan ve klinik seyirle daha iligkili bir ayrim
elde olunabilmektedir. Bazi hastalarda bu ay-
rim kolay olmadigindan, baskin radyolojik ve
klinik bulgulara gore simiflandirma onerilmek-
tedir. Ozellikle fibrotik HP’nin IPF’den ayri-
mi oldukca zor olup maruziyet Sykiisii, sigara
kullanimi, hastanin cinsiyeti ve yas1 degerlen-
dirmeye alinarak, klinik yaklagima bu bulgular
esliginde karar verilmesi gerekmektedir. Maru-
ziyet Oykiisii mevcut, sigara kullanimi olmayan,
IPF hasta grubuna gére nispeten daha geng, ka-
din hastanin HP agisindan yiiksek ¢oziiniirliiklii
bilgisayarli tomografi (YCBT), bronkoalveolar
lavaj 6rneklemesi ve lenfosit hiicre analizi ile
tetkik edilmesi 6nerilmektedir. Bununla birlikte
potansiyel maruziyet dykiisli olmayan, 60 yas
iizeri erkek hasta ise IPF agisindan YCBT ile
tetkik edilerek her iki hasta grubu da multidi-
sipliner konseyler ile degerlendirilmelidir.
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Histopatolojik Bulgular

Hipersensitivite pndmonili hastalarin ¢gogun-
da asagidaki dort histopatolojik ozellikler, de-
gisken miktar ve kombinasyonlarda bulunur:
1) Kiigiik hava yollarmin etrafinda hiicresel
bronsiolit, 2) baslica lenfosit ve plazma hiicre-
lerinden olugan yaygin kronik interstisyel inf-
lamatuar infiltrasyon, 3) kazeasyon gosterme-
yen, zayif gelismis non-nekrotizan graniilomlar
(bazen dev hiicreler ile beraber). Bu lezyonlar
brongioller etrafinda yerlesmeye egilim gosterir
ve bu nedenle obliteratif bronsiolite yol acabilir.
Daginik organize pndmoni alanlar1 bulunabilir.
4) Alveollerde ve interstisyumda dev hiicreler
[9-11]. Sinsi seyir gosteren hastalarin bazilarin-
da amfizem One ¢ikan bir bilesendir. Fibrozis
de bulunabilir ve genelikle {i¢ paternden birini
gosterir: 1) Diizensiz peribronsioler fibrozis,
2) olagan interstisyel fibrozise benzer sekilde,
mimari yapty1 bozan subplevral yamali fibrozis,
3) non-spesifik interstisyel pnémoniye (NSIP)
benzer sekilde mimari bozulmaya yol agmayan
homojen fibrozistir. Non-spesifik interstisyel
fibrozis genellikle peribronsial dagilim gdoste-
ren bir sekilde, lenfosit ve plazma hiicrelerinin
zamansal olarak homojen infiltrasyonuyla ka-
rakterize hiicresel forma da sahip olabilir; bu
olgular1 idiyopatik veya diger nedenlere bagl
NSIP’den ayirmak zorlasabilir [ 12-14].

Radyolojik Bulgular

Radyografiler ¢ogu hastada normaldir. Anor-
mallikler bazen apekslerin ve bazallerin korun-
dugu 5 mm’den kii¢iik, sinirlar1 belirsiz, sayisiz
kiiglik nodiillerdir. Yamali veya akciger 6demi-
ni taklit edecek bigimde yaygin buzlu cam opa-
siteleri, nadiren de konsolidasyon goriilebilir.
Ince retikiilasyon izlenebilir (Resim 1). Zonal
dagilim degisken olabilir. Fibrozis gelistiginde
retikiiler patern ve bal petegi goriilebilir; bunlar
bazen ist loblar1 daha fazla etkiler. Ozellikle iist
loblarda hacim kaybi gelisebilir. Kor-pulmona-
le sonucu kalp biiyiiyebilir [6].

Tani i¢in radyografilere gore cok Ozgiil bir
goriintiileme yontemi olan yiiksek ¢oztiniirliik-

I bilgisayarli tomografide (BT), HP hastalari-
nin %90’mdan fazlasinda radyolojik bulgular
tespit edilebilmektedir [6]. Bulgular; buzlu cam
opasitesi, sentrilobiiler buzlu cam nodiilleri,
mozaik ateniiasyon ve hava hapsi, retikiilas-
yon, traksiyon bronsiektazisi/bronsiolektazisi,
bal petegi, akciger kistleri, organize pnémoniyi
temsil eden konsolidasyonlar, mediastinal lenf
nodlarinda iliml biiyiime, pulmoner hipertansi-
yon gelismis ise santral pulmoner arterlerde ge-
nisleme, o6zellikle ¢iftci ve kuscu akcigeri gibi
bazi gruplarda sigara i¢gmeseler bile goriilen
yaygin sentrilobiiler amfizemi igerebilir.

Akut baslangigl olan ve fibrozisin eslik et-
medigi olgularda buzlu cam opasitesi, sentrilo-
biiler buzlu cam nodiilleri ve hava hapsi tipik
bulgulardir. Buzlu cam opasiteleri genellikle bi-
lateral ve simetrik olmakla beraber bazen yama-
I1 olup orta zonlarda ve bazallerde daha baskin
goriiliir ya da peribronkovaskiiler alanlar1 daha
cok tutar (Resim 2).

Sentrilobiiler nodiiller karakteristik bir bul-
gudur, bazen ortalarinda bronsiol liimenini
temsil eden liisensi bulunur. Bunlar HP’de ak-
siyel diizlemde yaygin olarak izlenir, kranio-
kaudal diizlemde ise {ist-orta zon baskin veya
yaygin olabilir. Sayilar1 ne kadar ¢ok fazla ise
tanisal gliven o kadar yiiksektir (Resim 3).

Resim 1. Fibrotik HP tanisi ile takipte hastaya
ait PA gogus radyografisi. Her iki akcigerde tim
zonlan esit etkileyen, belirgin zonal baskinlik
gostermeyen, fibrozisi temsil eden, retikller
paternde opasiteler mevcut. HP hipersensitivite
pnémonisi; PA, posteroanterior.

EGiTiCi
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Hipersensitivite Pnémonisi

Resim 2. Evde kus besleyen 63 yasinda kadin hastada fibrotik-olmayan HP. Her iki akciger parankiminde
t(im zonlarda esit dagilim gésteren, yaygin buzlu cam opasiteleri mevcut. inspiryumda arkus aorta (a),
subkarinal (b) ve diyafragmatik (c) dizeylerden gecen goériintilerde mozaik atentasyon izleniyor.
Ayni seviyelerden ekspiryumda elde olunan gérintide (d-f) hava hapsi alanlari mevcut. Sagital
reformat goruintulerde (g), sentrilobiler buzlu cam nodullerinin tim zonlara esit dagilimi gésteriliyor.
HP hipersensitivite pnémonisi.

Resim 3. Fibrotik-olmayan HP tanisi mevcut kus besleyicisi erkek hasta. Her iki akcigerde aksiyel (a),
sagital (b) ve koronal (c) diizlemde esit ve yaygin bir dagilim sergileyen, cok sayida sentrilobuler buzlu
cam nodulleri ve mozaik atenliasyon mevcut. Belirgin fibrozisi destekleyen bulgu izlenmiyor. Uygun
tedavi baslanmasi ve maruziyet sonlandirilmasi ile bulgulardaki gerileme, tedavi sonrasi elde olunan
incelemede (d) dikkati cekmekte. HP hipersensitivite pnémonisi.

HP’deki sentrilobiiler nodiiller peribronko-
vaskiiler, septal veya subplevral interstisyumu
baskin olarak etkileyen sarkoidozun perilenfa-
tik nodiillerinden ve rastgele dagilan milier no-
diillerden ayirt edilebilir. Sigaracilarda goriilen
respiratuvar brongiolitte de benzer sentrilobiiler
buzlu cam nodiilleri olabilir ama bunlar HP’de-
ki say1s1z nodiile gore daha seyrek ve yamali bir
dagilim arz eder.

Daginik sekonder lobiillerin hipoateniiasyo-
nu ve hipovaskiilaritesi ile karakterize mozaik
ateniiasyon HP’de hava hapsine baglidir ve do-
layisiyla ekspiryumda daha belirgin hale gelir.
Buzlu cam, normal dansite ve hava hapsinin
birlikteligi “head-cheese” veya yeni adiyla “li¢
dansite” bulgusu olarak adlandirilir. HP i¢in en
spesifik mozaik ateniiasyon bic¢imi ii¢ dansite
isaretidir. Ug dansite bulgusunun veya karak-
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teristik sentrilobiiler nodiillerin eslik etmedi-
g1 mozaik atenliasyon daha az spesifiktir ve
bronsiolitis obliterans1 diigiindiirebilir. Akciger
fibrozisi ve mozaik ateniiasyon birlikteliginde
HP’nin yani sira bag dokusu hastaliklari (6zel-
likle romatoid artrit) ve sarkoidoz da diisiiniil-
melidir [ 15].

Fibrozis gelistiginde baslica orta zonlarda
veya biitlin akcigeri oldukga esit tutan ama
apeksler ile bazallerin korundugu retikiilasyon
goriiliir. Fibrozisin diger bulgular1 traksiyon
bronsiektazisi/bronsiolektazisidir. Bal petegi
de gelisebilir; cogunlukla minimaldir, genellik-
le subplevral ve orta zon baskindir ama bazen
IPF’ye benzer bigimde bazal baskin olabilir.
Ayrica baz1 agir fibrotik HP’lerde bal petegi
yaygin ve fazla da olabilir.

Fibrozisli bazi hastalarda genel veya sentri-
lobiiler buzlu cam opasiteleri bulunabilir. Hava
hapsi de mevcut olabilir. Ince retikiilasyon ve
traksiyon brongiektazisi ile beraber oldugun-
da bu bulgular NSIP’yi taklit edebilir. Fibrotik
HP’nin IPF ve non-spesifik interstisyel fibro-
zisden farklari lobiiler hava hapsi, sentrilobii-
ler buzlu cam opasiteleri ve alt zon baskinligin
bulunmayisidir (Resim 4). Karinanin {istiindeki
bolgelerin en ¢ok etkilendigi list zon baskinli-

g1 bazen HP’de goriilen, ama IPF ve NSiP’de
nadir olan bir durumdur. NSIP’yi diisiindiiren
ozellikler nispi subplevral korunma, hava hapsi
ile bal peteginin olmayisidir [6].

Bulgularin dagilimi degiskendir ve 6zellikle
fibrotik HP’de olmak {izere ¢ogunlukla yardim-
c1degildir. Bir istisna fibrozisin orta zon baskin-
ligidir; bu durum HP i¢in ¢ok diisiindiiriictidiir
ve diger fibrotik hastaliklarda nadirdir. Ust zon
baskinlig1 hastalarin %10-20’sinde gériiliir. Ust
veya orta zon baskilig1 fibrotik HP’yi IPF’den
ayrrmaya yardim edebilir ancak fibrotik HP’li
hastalari %30 kadarinda IPF gibi alt zon bas-
kinlig1 olabilir. Aksiyel diizlemde bulgular yay-
gin veya subplevral baskin izlenebilir [15].

Hipersensitivite pndmonisinden kugkulanilan
hastalarda BT bulgular tek bagina kesin tani
icin kullanilmamalidir. Bunun yerine HP’nin
karakteristik radyolojik bulgularinin klinik bul-
gularla tanty1 desteklemek {izere birlestirilmesi
onerilmektedir. HP olasiliginin 6l¢iilmesi; has-
taligin 6zel ortamdaki prevalansi (6rnegin; ku-
rulusun bir referans merkezi veya ilk basamak
saglik kurulusu olusu, tarim bolgesinde bulu-
nusu gibi), klinik baglam, maruziyet oykiisii
ve BT bulgularinin birlikte degerlendirilmesine
dayanmalidir [15].

Resim 4. Fibrotik HP ile uyumlu bulgular. Her iki akcigerde inspiryumda elde olunan aksiyel (a)
goruntude retikulasyonlar, traksiyon bronsiektazileri ve eslik eden buzlu cam opasiteleri izlenmekte.
Ekspiryumda elde olunan goruntide (b) hava hapsi alanlari mevcut. Prone pozisyonda gerceklestirilen
incelemede (c) dependan alanlarda izlenen bulgularin fibrozise ait oldugu kanitlaniyor. Belirgin bal
petegi kisti mevcut degdil. Koronal reformat gortnttde (d) bulgularin akcigerin tim zonlarini esit
olarak etkiledigi gosterilmekte. HR hipersensitivite pnémonisi.



Hipersensitivite pndmonisi siiphesi olan has-
talarda, 2018’de yaymlanan IPF kilavuzunda
s0z edilen YCBT protokoliiniin benzerinin kul-
lanilmas1 Onerilmektedir (Tablo 1) [7, 16]. Bu
anlamda standart inspiryum sonu goriintiileme-
ye ek olarak ekspiryum goriintiilerinin elde edil-
mesi, HP’nin en ¢ok karistigi hastaliklar olan
IPF ve NSiP’den ayrilmasina yardimei olacak
hava hapsinin gosterilmesi i¢in ¢ok énemlidir.

Hipersensitivite pndmonisinin radyolojik bul-
gular fibrotik-olmayan (non-fibrotik) ve fibro-
tik HP’de farklilik gostermektedir. Radyolojik
bulgular fibrotik-olmayan HP agisindan “HP
icin tipik” ve “HP ile uyumlu” olmak tizere iki
kategoride; fibrotik HP agisindan ise “HP igin
tipik”, “HP ile uyumlu”, “HP acisindan belir-
siz” olmak {lizere li¢ kategoride degerlendiril-
mektedir. “HP i¢in tipik” kategoriyi HP tanisi
acisindan olduk¢a uyumlu ve taniy1 ¢ok diisiin-
diiren bulgular; “HP ile uyumlu” kategoriyi,
HP’de daha nadir goriilen ama HP ile uyumlu
bulgular; “HP agisindan belirsiz” kategoriyi ise
HP tanisi i¢in tipik ya da uyumlu olmayan bul-
gular olusturmaktadir [7].

FIBROTIK-OLMAYAN HiPERSENSITIVITE
PNOMONISININ YCBT BULGULARI

Fibrotik-olmayan HP i¢in tipik kategoriye ait
YCBT bulgulart buzlu cam opasiteleri ve mo-
zaik ateniiasyondan olusan parankimal bulgular

Hipersensitivite Pnémonisi

ile belirsiz kenarl kii¢iik sentrilobiiler nodiiller
ve hava hapsinden olusan kiiciik hava yolu has-
talig1 bulgularidir. Bu bulgular hem kraniokau-
dal (bazen bazal korunma da olabilir) hem de
aksiyel diizlemde yaygin dagilim gdsterir. En
az bir parankimal bulguya ek olarak en az bir
kiigiik hava yolu hastaligi bulgusunun mevcut
olmasi fibrotik-olmayan HP nin tipik kategorisi
icin yeterlidir (Resim 5).

Hipersensitivite pndmonisinde gdriilebilen
ama bu hastalik i¢in spesifik olmayan bulgular
ise uniform belli belirsiz buzlu cam opasitele-
ri, konsolidasyonlar ve kistlerdir. Bu bulgular
hem kraniokaudal diizlemde (bazen alt lob bas-
kin), hem de aksiyel diizlemde genellikle yay-
gin (bazen peribronkovaskiiler baskin) dagilim
gosterir. Bu durumda hasta fibrotik-olmayan
HP acisindan uyumlu kategoride degerlendirilir
(Tablo 2) [7].

FIBROTIK HIPERSENSITIVITE
PNOMONISININ YCBT BULGULARI

Hipersensitivite pndmonisi siiphesiyle YCBT
yapilan bir hastada asagida tarif edilen dagilim
ozelliklerini sergileyen fibrozis bulgularina kii-
¢lik hava yolu obstriiksiyonu bulgularinin eslik
etmesi fibrotik HP’yi akla getirmelidir. HP’de-
ki fibrozisin en sik YCBT bulgular diizensiz
cizgisel opasiteler veya kaba retikiilasyon ile
birlikte akciger distorsiyonudur. Traksiyon

Tablo 1. Hipersensitivite pnémonisinin tanisal yaklasiminda énerilen YCBT parametreleri

Hipersensitivite pndmonisinde 6nerilen YCBT parametreleri

1. ince kesit (<1,5 mm)
2. Yuksek uzaysal c6ztunurluk algoritmasi

3. Derin inspiryumda-volumetrik

4. Uzamis ekspiryum sonunda (hava hapsi degerlendirilmesi)

5. YUzUkoyun-opsiyonel (sadece inspiryumda)

6. Kontrastsiz

- Akut solunumsal kéttlesmede akut alevlenme dislandiktan sonra ek BT anjiyografi

7. 1-3 mSv (ultradUsiuk doz olan <1 mSv'den kaciniimali)

YCBT, yuksek co6ztunurluklu bilgisayarli tomografi; BT, bilgisayarli tomografi.
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brongiektazisi ve bal petegi de bulunabilir ama
baskin ozellikler degildir. Fibrozis dagilimi
su ii¢ bicimden herhangi birini gosterebilir: 1)
Hem aksiyel hem de kraniokaudal diizlemde
rastgele, 2) orta zon baskin, 3) alt zonlar gore-
ce korunmus. Kiiciik hava yolu hastaligina ait
YCBT bulgulari ise sunlardir: 1) Belirsiz sentri-
lobiiler nodiiller ve/veya buzlu cam opasiteleri,
2) mozaik ateniiasyon, ii¢ dansite paterni ve/
veya hava hapsi (genellikle lobiiler dagilimda).
Tarif edilen dagilim 6zelliklerinden birini sergi-
leyen fibrozis bulgularina en az bir kiiciik hava

yolu bulgusunun eslik etmesi tipik fibrotik HP
kategorisi i¢in yeterlidir (Resim 6).

Fibrotik HP agisindan uyumlu kategoride ise
asagida anlatilacagi sekilde fibrozisin bulgulari
ve/veya dagilim tipik fibrotik HP kategorisin-
den farklidir.

Bu kategorideki varyant (yani tipik kategori-
den farkli) fibrozis bulgular iki sekilde gorii-
lebilir: 1) Olagan interstisyel pnémoni paterni,
yani bazal ve subplevral dagilim gosteren bal
petegi (+/- traksiyon bronsiolektazisi), 2) yay-
gin buzlu cam opasiteleri lizerine superimpoze

Resim 5. Papagan besleyicisi, 50 yasinda kadin

hastada tipik fibrotik-olmayan hipersensitivite

pndémonisi bulgulari. Akciger Ust (a) ve alt (b) zonlarinda inspiryumda (a) elde olunan goéruntulerde
sentrilobuler buzlu cam nodulleri ve mozaik atenasyon mevcut. Ayni kesimlerden ekspiryumda elde
olunan goéruntude (c, d) hava hapsi alanlarina dikkat ediniz.

Tablo 2. Fibrotik-olmayan HP'de YCBT bulgulari

YCBT paterni Tipik
Tanim =1 parankimal bulgu +
=1 kuicik hava yolu anormalligi
Parankimal Buzlu cam opasiteleri
= bulgular Mozaik atentiasyon
S
o
K Kiciik hava Sentrilobuler noduller
= | yolu bulgulan Hava hapsi
5
S Dagilim Kraniokaudal diffiiz (bazal
E korunma +/-)

Aksiyel diffuz

Uyumlu

HP’de tanimlanmis non-spesifik
bulgular

Uniform hafif buzlu cam
Konsolidasyon
Kistler

Kraniokaudal diffuiz (varyant: alt
lob baskin)

Aksiyel diffuz (varyant:
peribronkovaskuler)

YCBT, yuksek cozunurltklu bilgisayarli tomografi; HR hipersensitivite pnémonisi.



Hipersensitivite Pnémonisi

Resim 6. Tipik fibrotik hipersensitivite pnémonisi. Her iki akcigerde inspiryumda elde olunan (a)
goruntide fibrozis ile uyumlu retiktlasyonlar, parankimde distorsiyon, traksiyon bronsiektazileri ve
fibrozise eslik eden kucuk sentrilobuler buzlu cam nodulleri ile mozaik atentasyon, Uic dansite paterni
mevcut. Ekspiryumda elde olunan gérintide (b) hava hapsi alanlar izlenmekte. Koronal reformat
gorantide (c) tariflenen bulgularin akcigerin tim zonlarini esit olarak etkiledigi dikkati cekmekte.

hafif fibrozis bulgulari. Bu kategoride fibro-
zis bulgularinin dagilimi da tipik kategoriden
farklhidir. Soyle ki fibrozis aksiyel diizlemde
peribronkovaskiiler ya da subplevral baskindir
veya kraniokaudal diizlemde {iist zon baskindir.

Fibrotik HP i¢in uyumlu kategoride, fibrozise
su iki kii¢lik hava yolu hastaligi bulgusundan
biri eslik etmelidir: 1) Belirsiz sentrilobiiler no-
diiller, 2) ii¢ dansite paterni ve/veya hava hapsi.

Yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomografi,
tipik ya da uyumlu kategori ile uyumlu degilse
“belirsiz kategori”den soz edilir. Ornegin; HP
siiphesi olan bir hastada YCBT’ de sadece ola-
gan interstisyel pndmoni paterni (subplevral ve
bazal baskin bal petegi +/- periferal bronsiolek-
tazi, fibrotik NSIP paterni (peribronkovaskiiler
dagilim gosteren bilateral alt zon baskin buzlu
cam opasiteleri, ince retikiilasyon ve traksiyon
brongiektazisi), veya organize pndmoni paterni
(peribronkovaskiiler ve/veya periferal dagilim
gosteren konsolidasyonlar, bunlara genellikle
eslik eden buzlu cam opasiteleri ve bazen eslik
eden ters hale isareti) goriilityorsa bu kategori
raporlanmalidir. Olagan interstisyel pndmoni
paterni kesin paternde olabilecegi gibi muhte-
mel veya belirsiz paternlerde de olabilir. Bazen
de YCBT “tamamen belirsiz” bir fibrozis pater-
ni gosterebilir (Tablo 3) [7].

FIBROTIK HP-iPF AYRIMINDA
RADYOLOJIK BULGULAR

Fibrotik HP ile IPF ayrim biiyiik tanisal
giicliikler icermekte olup o6zellikle antijen ma-

ruziyetinin kesinlestirilemedigi olgularda her
zaman miimkiin degildir. Ancak spesifik YCBT
bulgularinin varligi tanida yonlendirici ola-
bilmektedir (Tablo 4). IPF’ye kiyasla fibrotik
HP’yi 6ne ¢ikaran en ayirici radyolojik bulgular
mikronodiillerin varligi ve iist-orta zon tutulu-
munun baskinligidir (Resim 7).

Idiyopatik pulmoner fibrozise baglh olagan
interstisyel pndmoni kadar olmasa da fibrotik
HP’de de bal petegi olabilmektedir. Bal petegi
kistlerinin baskin bir bulgu oldugu hasta gru-
bunda ayirici tanida IPF &n planda diisiiniilmeli-
dir. Ancak ileri derecede fibrozis ile karakterize
fibrotik HP’de de yaygin bal petegi kistlerinin
izlenebilecegi akilda tutulmalidir [17].

Mozaik ateniiasyon hem IPF hem HP’de go-
riilebilen bir bulgu olmakla birlikte en az 3 lob-
da ve her lobda en az 5 lobiilde izlenen ekstansif
mozaik atenliasyon varligi fibrotik HP i¢in yiik-
sek ozgiilliige sahiptir. Ug dansite paterni, mik-
tardan bagimsiz olarak (yani herhangi bir lobda
mevcutsa) fibrotik HP igin yiiksek 6zgiilliige
sahiptir (Resim 8) [18].

Fibrotik HP’nin radyolojik bulgularindan biri
olan interlobiiler septal kalinlagmalar subplevral
alanda 2 veya daha fazla sira boyunca sekonder
lobiillerde izlendiginde tosbaga sirt1 benzeri bir
goriiniime neden olmaktadir. Bu bulgu genellik-
le sekonder lobiilii etkileyen fibrozisin varligina
isaret etmekte ve altigen deseni (hekzagonal pa-
tern) olarak adlandirilmaktadir (Resim 9). Alti-
gen deseni fibrotik HP’yi IPF’den ayirmak igin
yararl bir bulgudur [19].

EGiTiCi
NOKTA
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nun %23’iinde belirgin PPFE goriiniimii tespit
edilmistir. Daha Once sigara Oykiisii olmayan
HP hasta grubunun %23’{inde de YCBT de am-
fizem izlenmis olup KPFE ile uyumlu goriiniim
izlendigi bildirilmektedir

HIPERSENSITIVITE PNOMONISININ
NADIR PREZENTASYONLARI

Hipersensitivite pndmonisi nadiren plevropa-
rankimal fibroelastozis (PPFE) ve kombine pul-

moner fibrozis ve amfizem (KPFE) bulgular ile
prezente olabilmektedir. HP tanili hasta grubu-

Tablo 3. Fibrotik HP'de YCBT bulgulari

YCBT paterni Tipik Uyumlu Belirsiz
Tanim Fibrozis + =1 kuctk hava Varyant fibrozis Tipik veya
yolu anormalligi bulgularina eslik eden uyumlu kategori
hava yolu anormalligi disinda bulgular
Parankimal Diizensiz cizgiler, OIP paterni veya - OIP paterni
bulgular opasiteler/kaba yaygin buzlu cam - Olasi OiP
retiktlasyon, ve akciger Uzerine eklenmis belli paterni
dlstor_5|yonu.; .trak5|yon belirsiz fibrozis - Belirsiz OIP
bronsiektazisi ve bal aterni
petegi (baskin degil) P )
- Fibrotik NSIP
Kicuk - SentrilobUler noduller ve/ | - Sentrilobuler noduller paterni
hava yolu veya buzlu cam opasiteleri | _ (jc dansite ve/veya - Organize
bulgulari - Mozaik atentasyon, Uc hava hapsi pndémoni benzeri
_ dansite, ve/\./.eya hava hapsi R
:_; (siklikla lobaler) belirsiz patern
=) = al-
= | Dagilim - Rastgele Aks_lyel.
2 - Orta zon baskin Peribronkovaskuler
= . baskin, subplevral
© - Alt zonlar gorece baskin
3 korunmus . -
E Kraniokaudal: Ust zon
[ baskin

YCBT, yiksek ¢éztnurliklu bilgisayarli tomografi; HP, hipersensitivite pnémonisi; OIP olagan interstisiyel pnémoni.

Tablo 4. Hipersensitivite pnomonisi-idiyopatik pulmoner fibrozis ayriminda yardimci radyolojik

bulgular

HP

Buzlu cam opasitesi

iPF

Baskin bal petegi

Parankimal bulgular

Kraniokaudal dagilim

Aksiyel dagilhm

Mozaik atentasyon

Hava hapsi

Sentrilobuler noduller

Diffuz

Ust-orta zon baskin

Difftiz

Retiktlasyon
Traksiyon bronsiektazisi
Sentrilobuler nodul olmayisi

Alt zon baskin

Periferal baskin

HP hipersensitivite pnémonisi; IPF, idiyopatik pulmoner fibrozis.
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Resim 7. Fibrotik HP (a) ve IPF (b) tanili iki hasta. Fibrotik HP'de Ust-orta zon baskinhgi ve diyafragma
altinda nispeten korunma izlenirken, iPF'de fibrozis bulgularinin alt zon-diyafragma altinda baskinhgi
dikkati cekmekte. HP hipersensitivite pnémonisi; IPF, idiyopatik pulmoner fibrozis.

Resim 8. Uc¢ dansite paterni (head-cheese paterni) izlenen fibrotik tip HP ile takipte hasta. inspiryumda
(@) ve ekspiryumda (b) elde olunan géruntulerde buzlu cam dansiteleri (beyaz ok), hava hapsi alanlari
(siyah ok baslari) ve normal parankim (sari ok) ile karakterize, fibrotik HP icin ylksek 6zgullige sahip
Uc dansite paterni mevcut. HP hipersensitivite pnémonisi.

Resim 9. Fibrotik HP'nin IPF’den ayirminda kullanilabilen bir bulgu olan altigen deseni (a, b)
(hekzagonal patern). HP. hipersensitivite pnémonisi; IPF, idiyopatik pulmoner fibrozis.

61



62

Ozen Atalay ve Atasoy.

Tani

Tanisal siire¢ klinik olarak hastaliktan kusku
duymak ve sorumlu antijeni aragtirmakla baglar.
HP’den kuskulanilan hastalarda maruziyet(ler)-
in tlirli, miktar1 ve semptomlarla zamansal iliski-
sine odaklanan detayli bir klinik 6ykii alinmasi
onerilir. Maruziyet i¢in duyarlilig1 artirmak tize-
re yerel cografyaya ve geleneklere uyarlanmis,
mesleki ve cevresel maruziyetlere yonelik bir
anket kullanilmasi onerilmektedir. Eger mesleki
bir maruziyetten siiphe ediliyorsa, meslek hasta-
liklar1 uzmanindan yardim istenmesi yararli ola-
bilir. Mesleki olmayan HP hastalarinda, rnegin;
kiif maruziyetinden kusku duyuluyorsa hastanin
yasadig1 ev ortaminin bu agidan incelenmesi ge-
rekebilir. Her seyin yapilmasina ragmen sorum-
lu antijeni klinik dykiiden ¢ikarmak miimkiin
olmayabilir [20]. HP’li hastalarin ¢ogunda se-
rumda ilgili antijene kars1 presipitan antikorlar
bulunur, ancak bunlar maruziyet olmus semp-
tomsuz hastalarda da oldugu i¢in ozgiilliikleri
distiktiir. Ayrica yokluklari taniy1 diglatmaz.

Tanida antijen provokasyon testleri de kulla-
nilabilir, provokasyondan 4-6 saat sonra semp-
tomlarin, radyolojik bulgularin ve laboratuvar
anormalliklerinin ¢ikip ¢ikmadig1 arastirilir.
Ancak test i¢in standardize antijen preparasyon-
lar1 mevcut degildir.

Bronkalveoler lavajda beyaz kiire sayisinin
artmas1 ve bunlarin en az %20-30’unun len-
fosit olmasi (yani lenfositoz) HP dis1 bir dizi
hastalikta da goriilebilmekle birlikte HP’nin en
onemli bronkoalveoler lavaj bulgusudur. Ayrica
sik bir bulgu CD4/CDS8 oraninin sarkoidozun
tam tersine azalmasi, 1’in altina inmesidir [6].

Tani klinik, akciger fonksiyon testleri, immii-
nolojik testler ve radyolojik bulgularin birles-
tirilmesine dayanir ve multidisipliner toplan-
tilarda ilgili uzmanlik alanlarinin deneyim ve
bilgilerinin sentezini gerektirebilir.

RADYOLOJIK BULGULARIN PROGNOZU
ONGORMEDE YERI

Bilgisayarl1 tomografide fibrozisin varl-
81, yayginhgi ve siddeti prognozu dngdrmede

onemli parametrelerdir. Bir caligmada akci-
gerlerin %40’ mndan fazlasinda fibrozis goriilen
hastalarin %8311, akcigerlerin %10’undan daha
azi1 fibrotik olanlari %21°1 kaybedilmistir [21].

Bal peteginin varlig1 da 6nemli bir kotii prog-
noz gostergesidir. Fibrotik HP’de belirgin bal
petegi izlenen hasta grubu, IPF ile benzer sekil-
de, 2,8 yil ile en kisa ortalama sagkalimin izlen-
digi gruptur. Bu grupta IPF ve fibrotik HP tanisi
farketmeksizin sagkalim benzer oldugundan
prognostik acisindan IPF ve fibrotik HP ayrimi
O6nemini yitirmektedir. Bal petegi izlenmeyen
fibrotik HP’lilerin ise ortalama sagkalimi daha
uzundur (7,95 yil). En uzun sagkalim siiresi
fibrotik-olmayan HP hasta grubunda (>14,7 y1l)
izlenmekte, uygun tedavi ve maruziyetin son-
landirilmasi ile zorlu vital kapasite yiizdesinde
iyilesme saglanmaktadir [3].

SONUC

Hipersensitivite pndmonisi nedeniyle YCBT
ile tetkik edilen bir hastaya yaklagimda kapsam-
11 maruziyet 6ykiisii alinmasi, klinik bulgularin
baslangi¢ tarihinin belirlenmesi kritik 6neme
sahiptir. HP agisindan degerlendirmede giincel
kilavuzlara uygun olarak fibrotik-olmayan ve
fibrotik HP simiflandirmasinin kullanilmast ve
bulgularm tipik, uyumlu ve belirsiz kategoriler-
de belirlenen radyolojik kriterler esliginde de-
gerlendirilmesi 6nerilmektedir.

Cikar Catismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar ¢catismasi bildirmemistir.
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Sayfa 53

Hipersensitivite pndmonisi ile diger IAH lerin klinik prezentasyonlari benzerlik gdsterebilmekte-
dir. Radyolojik olarak spesifik goriintiileme bulgularinin elde olunamadigi durumlarda, maruziyet
Oykiisii HP teshisini desteklemek i¢in énemli bir unsur olarak ortaya ¢ikmaktadir.

Sayfa 53

Semptomlar bazen alerjenle temastan sonraki birka¢ haftada meydana gelse de hastalarin biiyiik
bir ¢ogunlugunda aylar veya yillar boyunca siirekli veya aralikli maruziyetin ardindan ortaya ¢ik-
maktadir.

Sayfa 53

Hipersensitivite pndmonisi onceleri akut, subakut ve kronik olmak tizere 3 grupta simiflandiril-
makta iken, 2019°da hazirlanan kilavuz sonrasi fibrotik-olmayan (saf iltihabi) ve fibrotik (mikst
iltihabi-fibrotik veya saf fibrotik) olmak {izere 2 gruba ayrilmistir.

Sayfa 54

Tani i¢in radyografilere gore ¢ok 6zgiil bir goriintiileme yontemi olan yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgi-
sayarli tomografide (BT), HP hastalarinin %90’indan fazlasinda radyolojik bulgular tespit edile-
bilmektedir. Bulgular; buzlu cam opasitesi, sentrilobiiler buzlu cam nodiilleri, mozaik ateniiasyon
ve hava hapsi, retikiilasyon, traksiyon brongiektazisi/brongiolektazisi, bal petegi, akciger kistleri,
organize pnémoniyi temsil eden konsolidasyonlar, mediastinal lenf nodlarinda tlimlt biiyiime, pul-
moner hipertansiyon gelismis ise santral pulmoner arterlerde genisleme, 6zellikle ¢ift¢i ve kuscu
akcigeri gibi bazi1 gruplarda sigara igmeseler bile goriilen yaygin sentrilobiiler amfizemi igerebilir.

Sayfa 54

Sentrilobiiler nodiiller karakteristik bir bulgudur, bazen ortalarinda bronsiol liimenini temsil eden
liisensi bulunur. Bunlar HP’de aksiyel diizlemde yaygin olarak izlenir, kraniokaudal diizlemde ise
iist-orta zon baskin veya yaygin olabilir.

Sayfa 55

Daginik sekonder lobiillerin hipoateniiasyonu ve hipovaskiilaritesi ile karakterize mozaik ateniias-
yon HP’de hava hapsine baglidir ve dolayisiyla ekspiryumda daha belirgin hale gelir. Buzlu cam,
normal dansite ve hava hapsinin birlikteligi “head-cheese” veya yeni adiyla “ii¢ dansite” bulgusu
olarak adlandirilir. HP igin en spesifik mozaik ateniiasyon bi¢imi ii¢ dansite igaretidir.

Sayfa 56

Fibrotik HP’nin IPF ve non-spesifik interstisyel fibrozisden farklar1 lobiiler hava hapsi, sentrilobii-
ler buzlu cam opasiteleri ve alt zon baskinligin bulunmayisidir.

Sayfa 57

Hipersensitivite pndmonisi siiphesi olan hastalarda, 2018’de yayinlanan IPF kilavuzunda s6z edi-
len YCBT protokoliiniin benzerinin kullanilmasi énerilmektedir. Bu anlamda standart inspiryum
sonu goriintillemeye ek olarak ekspiryum goriintiilerinin elde edilmesi, HP nin en ¢ok karigtigi
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hastaliklar olan IPF ve NSIP’den ayrilmasina yardimci olacak hava hapsinin gdsterilmesi icin ¢ok
onemlidir.

Sayfa 57

Radyolojik bulgular fibrotik-olmayan HP agisindan “HP ig¢in tipik” ve “HP ile uyumlu” olmak
tizere iki kategoride; fibrotik HP agisindan ise “HP i¢in tipik”, “HP ile uyumlu”, “HP agisindan
belirsiz” olmak iizere ii¢ kategoride degerlendirilmektedir.

Sayfa 57

Fibrotik-olmayan HP icin tipik kategoriye ait YCBT bulgular1 buzlu cam opasiteleri ve mozaik
ateniiasyondan olusan parankimal bulgular ile belirsiz kenarli kiigiik sentrilobiiler nodiiller ve hava
hapsinden olusan kiigiik hava yolu hastaligi bulgularidir. Bu bulgular hem kraniokaudal (bazen
bazal korunma da olabilir) hem de aksiyel diizlemde yaygin dagilim gosterir.

Sayfa 58

Fibrozis dagilimi su li¢ bigcimden herhangi birini gosterebilir: 1) Hem aksiyel hem de kraniokaudal
diizlemde rastgele, 2) orta zon baskin, 3) alt zonlar gérece korunmus. Kiigiik hava yolu hastaligina
ait YCBT bulgular1 ise sunlardir: 1) Belirsiz sentrilobiiler nodiiller ve/veya buzlu cam opasiteleri,
2) mozaik ateniiasyon, ii¢ dansite paterni ve/veya hava hapsi (genellikle lobiiler dagilimda). Tarif
edilen dagilim 6zelliklerinden birini sergileyen fibrozis bulgularina en az bir kiigiik hava yolu bul-
gusunun eslik etmesi tipik fibrotik HP kategorisi igin yeterlidir.

Sayfa 59

Fibrotik HP i¢in uyumlu kategoride, fibrozise su iki kii¢iik hava yolu hastalig1 bulgusundan biri
eslik etmelidir: 1) Belirsiz sentrilobiiler nodiiller, 2) li¢ dansite paterni ve/veya hava hapsi.

Sayfa 59

IPF’ye kiyasla fibrotik HP’yi 6ne gikaran en ayirici radyolojik bulgular mikronodiillerin varligi ve
iist-orta zon tutulumunun baskimligidir.

Sayfa 59

Mozaik ateniiasyon hem IPF hem HP’de gériilebilen bir bulgu olmakla birlikte en az 3 lobda ve
her lobda en az 5 lobiilde izlenen ekstansif mozaik ateniiasyon varligi fibrotik HP i¢in yiiksek 6z-
giilliige sahiptir.

Sayfa 62

HP’den kuskulanilan hastalarda maruziyet(ler)- in tiirii, miktar1 ve semptomlarla zamansal iligki-
sine odaklanan detayli bir klinik 6ykii alinmasi 6nerilir. Maruziyet i¢in duyarliligi artirmak {izere
yerel cografyaya ve geleneklere uyarlanmig, mesleki ve ¢evresel maruziyetlere yonelik bir anket
kullanilmasi 6nerilmektedir.

Sayfa 62
Bal peteginin varlig1 da 6nemli bir kotii prognoz gostergesidir. Fibrotik HP’de belirgin bal petegi
izlenen hasta grubu, IPF ile benzer sekilde, 2,8 y1l ile en kisa ortalama sagkalimin izlendigi gruptur.
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Calisma Sorulari
.

1. Asagidakilerden hangisi fibrotik-olmayan hipersensitivite pnémonisinde en sik goriilen
bulgular olusturmaktadir?

a. Diffiiz alveolar hasar ve mediastinal lenfadenopati

b. Sentrilobiiler nodiiller ve buzlu cam dansiteleri

c. Bant opasiteler ve bronsiektaziler

d. Atol isareti ve brons duvar kalinlik artisi

e. Buzlu cam dansiteleri ve ii¢ dansite paterni

2. Asagidakilerden hangisinin fibrotik hipersensitivite pndmonisi ile iliskili olma olasilig1 en
diigtikttir?

a. Ug dansite paterni

b. Traksiyon bronsiektazileri

c. Sentrilobiiler buzlu cam nodiilleri

d. Diyafram alt1 bazal akcigerin baskin tutulumu

e. Interlobiiler septal kalinlagma

3. Asagidakilerden bulgulardan hangisi hipersensitivite pndmonisi i¢in atipik olarak kabul edilir
ve mevcut oldugunda alternatif bir ayirici tani diigtiniilmelidir?

a. Retikiilasyon

b. Mozaik ateniiasyon ve hava hapsi

c. Tosbaga sirt1 goriiniimii

d. Yaygin buzlu cam opasitelerinde minimal fibrozis

e. Baskin bulgu olarak bal petegi kistleri

4. Asagidaki bulgulardan hangisi fibrotik hipersensitivite pndmonisi ile takipli hastada kotii
prognoz ile en ¢ok iligkilidir?

a. Altigen deseni bulgusu

b. Traksiyon bronsiektazileri

c. Aksiyel ve kraniokaudal diffiiz tutulum

d. Bal petegi kistleri

e. Bilateral plevral efiizyon

5. Asagidaki hangisi idiyopatik pulmoner fibrozis-hipersensitivite pndmonisi ayriminda HP i¢in
daha spesifiktir?

a. Ekstansif lobiiler liisen alanlar

b. Periferik baskin buzlu cam dansiteleri

c. Subplevral baskin bulgular

d. Sigara oykiisii

e. Erkek hasta

e¢  py 9¢  ‘pr  ‘q :repdead)
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Sigara ile Iliskili Hastaliklar, Kombine
Pulmoner Fibrozis ve Amfizem

Smoking Related Diseases, Combined

Pulmonary Emphysema, and Fibrosis
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OGRENME HEDEFLERI

m Sigara ile iliskili difftiz akciger m Sigara ile iliskili akciger hastaliklarinin
hastaliklarinin radyolojik bulgularinin radyolojik bulgulari yani sira epidemiyolojik
tanimlanmasi ozellikleri, klinik, patolojik bulgulari,

m Sigara ile iliskili akciger hastaliklarinin prognozlari hakkinda bilgi edinilmesi

ayirici tanisindaki hastaliklarin radyolojik
ipuclari ile birlikte 6grenilmesi

Durhan G. Smoking Related Diseases, Combined Pulmonary Emphysema, and Fibrosis. Trd Sem 2024;12(1):67-78.

0z

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-

v
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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-
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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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Akcigerin Kistik Hastaliklari

Cystic Lung Diseases
Selen Bayraktaroglu

OGRENME HEDEFLERI

m Akcigerin kistik degisiklikleri ile m Kistik akciger hastaliklarina radyolojik
karakterize hastaliklar ve diger hava yaklasimda faydali bulgularin gézden
dolu lezyonlarin gérintileme bulgularini gecirilmesi

6grenmek

Bayraktaroglu S. Cystic Lung Diseases. Trd Sem 2024;12(1):79-92.
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GuUnluk pratigimizde bilgisayarli tomografi kullaniminin artmasi ile birlikte akcigerin kistik degisiklikleri
sikhkla karsimiza cikmaktadir. Akcigerin kistik degisiklikler ile karakterize hastaliklarinin genis bir ayirici
tani spektrumu mevcut olup, diger hava dolu akciger lezyonlari ile ayirici tani 6nem tasimaktadir. Akciger
kistleri tanim olarak; lusen 6zellikte dustk attentasyonlu, ince duvari olan (<2 mm), normal akciger pa-
rankimi ile cevrili yuvarlak lezyonlardir. Kistik akciger hastaliklarina radyolojik yaklasimda hastalarin yas
grubu, cinsiyeti, kistlerin dagilimi, multiplisitesi ve eslik eden diger parankimal bulgular (nodul, buzlu cam
alanlari) 6nem tasimaktadir. Kistik akciger hastaliklarinda siklikla multidisipliner yaklasim ile tani mimktn
olmakla birlikte, nadiren kesin tani icin biyopsi incelemeye ihtiyac duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Bilgisayarli tomografi, akciger kisti, akciger hastaliklari

ABSTRACT

With the increase in computed tomography utilisation in our daily practice, cystic changes of the lung are
frequently encountered. The diseases of the lung characterized by cystic changes have a wide spectrum of
differential diagnosis and it is also important to differentiate cysts from other air-filled lung lesions. Lung
cysts by definition; are thin walled (<2 mm) spherical parencymal lucencies, interfaced with normal lung
parenchyma. The age and gender group of patients, the distribution-multiplicity of lung cysts and other
accompanying parenchymal findings such as nodules, ground glass areas are important clues in the radi-
ological work up of cystic lung diseases. Although the diagnosis is often possible with a multidisciplinary
approach in most of the cases, biopsy is rarely needed for definitive diagnosis.

Keywords: Computed tomography, lung cyst, lung diseases
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Kistik akciger hastaliklari, farkli nedenleri
olan genis bir hastalik spektrumunu igermekte
olup ince duvarly, santrali lusen parankimal lez-
yonlar ile karakterizedir. Kavite, amfizem, pno-
matosel akciger kistleri ile ayirici tamida kar-
silagilabilen en yaygin alternatif tanilardandir
[1, 2]. Akciger kisti tanim olarak; lusen 6zel-
likte, diisiik attentiasyonlu, ince duvari olan
(£2 mm) normal akciger parankimi ile ¢evrili
yuvarlak lezyonlardir (Resim 1). Kavite ise,
pulmoner konsolidasyon, nodiil ya da kitle ice-
risinde izlenen hava dolu bogluklardir. Akciger
kistinden farkli olarak duvar1 daha kalindir (>4
mm) ve irregiiler kontiirliidiir (Resim 2). Pné-
matosel ise siklikla akut pndmoni, travma ya
da aspirasyon sonrasinda akcigerde goézlenen
ince duvarli, hava dolu lezyonlardir (Resim 3).
Pnomatosele siklikla buzlu cam ya da konsoli-
dasyon alanlari eslik eder ve lezyon aylar-yillar
igerisinde kiiclilerek geriler. Amfizemde ise al-
veoler duvarlarda gelisen destriiksiyon sonucu
kalic1 olarak genislemis hava bosluklari izlenir
[2, 3]. Lusen bosluklarin duvar1 bulunmaz ve
merkezinde “santrlobiiler nokta igareti” seklin-
de adlandirilan sekonder pulmoner lobiil mer-
kezinde yerlesim gosteren pulmoner arter dali
izlenebilir (Resim 4).

Akcigerde kistik degisikliklerin yas ilerledik-
¢e artan siklikla ortaya ciktigi bilinmektedir.
Normal saglikli bireylerde 50 yas altinda kistik
degisiklikler beklenmez. Insidental pulmoner
kistler, 40 yasindan biiyiik hastalarin %7,6’sin-
da goriiliir ve alt loblarda, az sayidadir [4].

Kistik akciger hastaliklarinda kronik oksiiriik,
nefes darlig1 gibi non-spesifik sikayetler gorii-
lirken en sik akut prezentasyon sekli pnomo-
torakstir. Spontan pndmotoraks kistik akciger
hastaliginin tanisinin saptanmasina sebep olan
bir durum olabilir. Goriintiileme hastaliklarin
tanist ve ayirict tanisinda dnemli olup, yliksek
¢Oziinlirliklii bilgisayarli tomografi (YCBT)
tercih edilen yontemdir [5].

Kistik akciger hastaliklarinin tanisi oldukca
genis olup, multisistemik tutulum ile seyreden
hastaliklar seklinde ya da izole akciger tutulu-
mu ile prezente olabilmektedir. Kistik akciger
hastaliklarina yaklagimda multidisipliner deger-
lendirme 6nemli olmakla birlikte, dogru taniya
ulasmada radyolojik bulgular olduk¢a degerli-
dir.

Radyolojik yaklagimda 6nemli ipuglar1 sagla-
yan sorular asagida 6zetlenmistir.

1. Lezyonlar akciger kisti mi? (Kist? Kavite?
Amfizem?)

2. Kistlerin dagilimi nasil? (Subplevral, ist-
alt lob vs.)

Resim 1. Akcigerde hava Kkistleri ince duvarl,
santrali lusen lezyonlar seklinde izlenir.

Resim 2. Kavite hava iceren, duvari hava kistine
gore daha kalin olan lezyonlardir.
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Resim 3. Sol Ust lobda fungal pndmoni sonrasinda gelisen pnématosel formasyonu mevcut. Fungal
pnoémoniye bagli noduler infiltrasyon alaninin (a) izlemde ince duvarli hava dolu pnématosele (b)

doénastagu goéralmekte.

3. Kistler multipl-diffiiz mii yoksa soliter-lo-
kalize dagilimli mi1?

4. Kistlere eslik eden radyolojik bulgular var
mi1? (Nodiil, buzlu cam vs.)

Bu derlemede bu sorunlarin yanitlarini igere-
cek sekilde giinliik pratikteki 6nemli ipuglari ile
hastaliklara yaklagim 6zetlenecektir.

PULMONER
LENFANJIOLEIOMYOMATOZIiS

Pulmoner lenfanjioleiomyomatozis (LAM)
yavag seyirli, akciger ve lenfatik sistemi etki-
leyen kistik bir akciger hastaligidir. Diiz kas
benzeri immatiir hiicrelerin hava yolu, damar
ve lenfatikleri infiltrasyonu ile karakterizedir.
Sporadik olabilecegi gibi, tiiberoskleroz komp-
leks (TSC-LAM) ile de iliskili goriilebilmekte-
dir. TSC-LAM, otozomal dominant bir hastalik
olup organlarda hamartom formasyonu ile sey-
reden ndrokiitendz bir sendromdur ve sporadik
forma gore 5-10 kat daha sik goriilmektedir
[1]. Tiberoskleroz, dogurganlik ¢agindaki ka-
dinlar1 etkiler ve siklikla dispne, tekrarlayan
pndmotorakslar ile prezente olur. Lenfatik
obstriiksiyona sekonder siloz asit ve plevral sivi
saptanabilir [ 1, 2].

Yiksek ¢oziniirliiklii bilgisayarli tomografi
incelemede akciger parankiminde diffiiz, si-
metrik dagilimli, ince duvarli kistik bosluklar
izlenir. Kistler siklikla yuvarlak, oval sekillidir
ve 2-5 mm boyutlardadir ancak 2-3 cm boyu-
ta da erisebilir. Az sayida kist olan olgularda
kistleri g¢evreleyen parankim normal olarak
secilir (Resim 5). Langerhans hiicreli histiyo-
sitozdan (LHH) farkli olarak LAM’de akciger
jukstrafrenik kesimleri etkilenirken, akciger
apikal kesimlerinde korunma goriilebilir. Dii-
zensiz, amorf sekilli kistler LAM’de LHH’ye
gore daha az beklenir, daha ¢ok hastaligin ileri
evrelerinde goriiliir. LAM’de nodiiler lezyonlar
nadirdir. TSC’de diiz kas proliferasyonu ile ilig-
kili akciger parankiminde kii¢iik santrlobiiler
nodiiller goriilebilir [2, 6]. Nodiiller 1-10 mm
boyutlarinda olup siklikla akciger iist loblarinda
izlenir. Lenfatik obstriiksiyona bagli interlobii-
ler septal kalinlagmalar, sil6z plevral, perikardi-
yal sivilar, duktus torasikusta dilatasyon, toraks
ve abdomende lenfanjiyoleiomyomalar ve len-
fadenopatiler sporadik LAM’de siktir (Resim
6). LAM’nin lenfatik olmayan ekstratorasik
Ozellikleri renal-hepatik anjiyomyolipomlar ve
menenjiyomlardir [5].
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PULMONER LANGERHANS HUCRELI
HiSTiYOSITOZ

Akcigerde Langerhans hiicre infiltrasyonu ile
karakterize bir intertisyel hastaliktir. Yirmi ile
40 yas araligindaki geng erigkinleri etkiler ve
erkek olgularda daha sik izlenir. Sigara 6ykiisii,
olgularin nerede ise %90’mda bulunur. Hasta-
ligin evresine gore parankimal bulgular degis-

Resim 4. Amfizemde lusen alanlarin duvari
izlenmez ve santrlobuler arterin lusen alanlarin
merkezinde yerlesimi nedeni ile “santrlobdler
nokta” isareti gozlenir (beyaz ok).

kenlik gosterir. Erken evrelerde, peribrongiyal
langerhans hiicreleri ve inflamatuar hiicrelerin
infiltrasyonu, peribronsioler ve santrlobiiler no-
diiler goriiniime neden olur. ilerleyen donemde
nodiillerde kavitasyon gelisir ve kistik lezyonlar
halini alir [5]. Nodiiller akciger {ist-orta zonla-
rinda dagilim gosterirken, akciger bazalleri ve
orta lob-lingula mediali korunma egiliminde-
dir. Kistler ovoid konfigiirayonda olabilecegi
gibi, birlesme egilimi gostererek daha amorf,
diizensiz, farkli boyutlarda kistik bosluklar sek-
linde goriilebilir. Kistik degisiklikler siklikla 10
mm’den kiigiiktiir ancak 2 cm’ye dek ulasabilir.
Siklikla nodiiller ve kistler birlikte izlenebilir.
Olgularin %]15’inde kistik bosluklarin plev-
raya agilmasi sonucu pndomotoraks gelisebilir
(Resim 7). Pulmoner hipertansiyon gelisimi
s0z konusu oldugunda pulmoner konus ve ana
pulmoner arter dallarinda dilatasyon gozlenir.
Sigara ile iligkili diger parankimal degisiklikler
(amfizem, respiratuvar bronsiolite bagl bulgu-
lar) eslik edebilir [2, 5, 7].

Langerhans hiicreli histiyositozda kistler daha
cok iist lob dagiliml ve farkli boyutlarda ve dii-
zensiz kontiir 6zelliginde izlenirken, LAM’de

T~

Resim 5. LAM tanisi mevcut kadin hastada, akciger parankiminde cok sayida benzer boyutlarda
tim loblarda dagilim gésteren hava kistleri ve cevreleyen normal akciger parankimi izlenmekte (a-
). Takipte (d), akcigerde kistik bosluklarin sayica artis gosterdigi ve sol hemitoraksta pndmotoraks
boslugunun (siyah ok) gelistigi gozlenmekte. LAM, lenfanjioleiomyomatozis.



daha uniform, yuvarlak olup, diffiiz bir dagilim
sergilerler.

LENFOSITIK INTERTISYEL PNOMONI

Lenfositik infiltrasyonlar ile karakterize nadir
goriilen benign bir lenfoproliferatif hastalik-
tir. Siklikla bag doku hastaliklar1 ve dzellikle
de Sjogren hastaligi ya da viral enfeksiyonlar
(6rnegin; HIV, Epstein-Barr viriisii) ile birlikte
goriiliir [7]. Yetigskinlerde HIV enfeksiyonu ile
iligkili olmayan lenfositik intertisyel pnomoni
(LIP), genellikle 4-5. dekatta kadinlarda ortaya

Akcigerin Kistik Hastaliklari

cikar. LIP’de kist olusumunun peribronsiolar
lenfoid infiltrasyon nedeni ile gelisen bronsiyal
stenoz-okliizyon ve hava hapsi sonucu oldugu
diistiniilmektedir [5].

Lenfositik intertisyel pnomonide buzlu cam
alanlari, santrlobiiler nodiiller ve ince duvarli
hava kistleri en sik gozlenen bilgisayarli to-
mografi (BT) bulgulandir. Kistler diffiiz dagi-
limh ve degisken boyutlarda olmakla birlikte,
subplevral ve peribronkovaskiiler dagilim sik-
tir. Kist boyutlar1 genellikle 3 cm’den kiigliktiir
(Resim 8). Kistlerin say1s1 LIP’de, LAM ve LH-
H’ye gore daha azdir ve dagilimi randomizedir
[2, 5, 7]. Sjogren hastaligi ile iligkili kistlerin

Resim 6. (a-d) LAM tanisi olan olguda, sag hemitoraksta pnémotoraks boslugu (siyah ok), sol
hemitoraksta siléz 6zelligi saptanan plevral sivi, akcigerde cok sayida milimetrik kistik lezyonlar
izlenmekte. Batin BT incelemesinde eslik eden retroperitoneal alan ve her iki tarafta iliak lojda
operasyon ile tanisi lenfanjiyoleiomyomalar olarak konfirme edilen kistik lezyonlar mevcut (beyaz
oklar). LAM, lenfanjioleiomyomatozis; BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 7. Langerhans hucreli histiositozis tanisi ile izlenen 40 yas, erkek olguda akciger Ust loblarinda
daha belirgin dagilim gosteren irregller konturlt, farkh boyutlarda kistler ve eslik eden sag
hemitoraksta pnémotoraks boslugu mevcut (siyah ok).
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icinde ince septalar kist periferinde ekzantrik
yerlesim gosteren damarlar (LHH ve LAM’de
beklenmez) goriilebilir [8]. LIP’de ek olarak
YCBT incelemesinde peribronkovaskiiler de-
mette kalinlagma, interlobiiler septal kalinlas-
malar, lenfadenopatiler goriilebilir [2].

Sjogren hastaliinda, akcigerin kistik hastali-
gina amiloidozis ve diigiik dereceli lenfoprolife-
ratif hastaliklar da nadiren eslik edebilmektedir.
Bu olgularda mevcut konsolide alanlar ve no-
diiler lezyonlarda progresyon s6z konusu oldu-
gunda malign transformasyon yoniinden biyop-
si inceleme uygun olur [§].

DESKUAMATIF INTERTISYEL PNOMONI

Nadir bir idiyopatik intertisyel akciger hasta-
181 olup alveolleri igeren distal hava yollarinda
makrofaj birikimi ile karakterizedir. Ug-besinci
dekadda ve erkek cinsiyette daha sik izlenmek-
tedir. Sigara maruziyeti 6nemli bir tetikleyici
faktordiir [5]. Radyolojik olarak alt lob dagi-
limli yamal1 dagilim gosteren buzlu cam alanla-

rina, kistler, retikiiler degisiklikler ve traksiyon
bronsektazilerinin eslik ettigi izlenir. Kistik de-
gisiklikler (siklikla 2 cm’den kiigiik) daha ¢ok
bazal kesimlerde izlenir ve akciger parankimi-
nin %10°da azinda tutuluma neden olur. Santr-
lobiiler amfizem ya da respiratuvar bronsiolit
benzeri diger sigara iligkili akciger hastaliklara
ait bulgular da eslik edebilir. Alt loblarda dagi-
lim gosteren buzlu cam alanlarina eslik eden
kiigiik kistlerin varligi deskuamatif intertisyel
pnomoninin (DIP) en belirgin &zelligidir. Bu
ozellik DIP hastalarmin yaklasik iigte birinde
bildirilmektedir [ 1, 2].

HIPERSENSITIVITE PNOMONISi

Hipersensitivite pndmonisi (HP), duyarlan-
mis kisilerde organik partikiillerin tekrarlayan
inhalasyonuna sekonder gelisen immiin iliskili
inflamatuar bir yanmttir. Parsiyel bronsiyal ob-
literasyona bagli kistik degisiklikler izlenebilir.
Kistler smirlt sayida olup, randomize bir dagi-
lim gosterir (Resim 9). Eglik eden diger HP ile

~
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Resim 8. Sjogren tanisi olan olguda lenfositik intertisyel pnémoni ile uyumlu her iki akcigerde daginik

kistler izlenmekte.

Resim 9. Fibrotik hipersensivite pnédmonisi olan olguda, akciger alt loblarinda az sayida daginik kticiik
kistler ve zeminde eslik eden parankimal fibrozis alanlari mevcut.
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iligkili bulgular (santrlobiiler buzlu cam alanla-
r1, buzlu cam alanlari, traksiyon bronsektazile-
ri ve mozaik ateniiasyon paterni) ayirici tanida
yardimeidir [ 7].

Deskuamatif intertisyel pnémoni ve LIP’de
kistler sik goriilen bir bulgu iken, HP’de na-
diren goriiliir. Tiim bu hastaliklarda (DiP, LIP,
HP) kistler, LAM ve LHH’ye gore sayica daha
az iken, buzlu cam alanlar1 bu hastaliklarda
daha belirgindir.

BIRT-HOGG-DUBE SENDROMU

Birt-Hogg-Dubé (BHD) sendromu, nadir
otozomal dominant gegisli multisistemik bir
hastalik olup, akciger (akciger kistleri), bobrek-
ler (renal tiimdrler) ve deri tutulumu (kil foli-
kiiliniin benign tiimorleri) ile karakterizedir.
Akcigerde kistik degisiklikler 4-5. dekatlarda
izlenir. Akciger bazallerinde ve periferinde da-
gilim gosteren, boyutlart birkag milimetre ile
santrimetre arasinda degisen lentiform sekilli
ince duvarli bazilart multiseptali kistler ile ka-
rakterizedir. Bu kistler plevral yiizlere dayan-
ma, inferior pulmoner venleri sarma egilimin-
dedir ve normal akciger parankimi ile ¢evrilidir

A
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(Resim 10). BHD hastalarinda pndmotoraks ris-
ki normal popiilasyona gore 32 kat artmistr.

Birt-Hogg-Dubé ve LAM’nin bazi klinik
bulgulart o6zellikle kadin hastalarda benzerlik
gosterdigi i¢in (pnomotoraks, renal tlimorler,
deri lezyonlar1), bu iki hastalifin ayirmu giic
olabilmektedir. Ayirici tanida radyolojik bulgu-
lar degerlidir. LAM’de akcigerdeki kistler daha
uniform ve diffiiz dagilim gdsterirken, BHD’de
alt lob agirlikli, plevral yiizlere yakin yerlesim-
li, daha biiyiik ve elonge sekillidir 2, 6, 8].

AMILOIDOZIS

Amiloiodozis, fibriller bir protein olan ami-
loidin birikimi ile karakterize bir hastaliktir.
Lokalize (%10-20) ve multisistemik (%80-90)
formlar1 vardir. Pulmoner tutulum siklikla hafif
zincir birikimi ile iliskilidir [9].

Pulmoner kistler nadirdir, siklikla Sjogren
sendromuna bagli sistemik amiloidozu olan
hastalarda tanimlanmigtir. Kistler kalsifiye
veya non-kalsifiye nodiiller ile iliskili olabilir.
Amiloidoziste izlenen kistler multipl (siklikla
10°dan fazla sayida), ince duvarli, subplevral,
periferik dagilimli olup septasyonlar igerebilir.

4 N

Resim 10. Birt-Hogg-Dubé sendromu mevcut olguda plevral ytzlere yakin yerlesim gosteren lentiform

sekilli kistler izlenmekte.
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Bu kistlere eslik eden boyutlar1 5-15 mm arasi
degisen daha c¢ok alt lob dagilimli kavitasyon
ya da kalsifikasyon iceren nodiiller mevcuttur
(Resim 11) [2, 6].

Kistik degisikliklerin Sjogren sendromu ile
iliskili altta yatan lenfositik interstisyel pnémo-
ninin ya da amiloidozun bir pargasi (muhteme-
len amiloid birikintilerinin neden oldugu kiigiik
hava yolu obstriiksiyonu nedeniyle) olabilecegi
konusu belirsizdir [10]. Septal kalinlagmalar,
eslik eden buzlu cam alanlar1 ve trakeal duvar
kalinlagmas1 ve lenfadenopatiler eslik edebilen
diger radyolojik bulgulardandir [2].

Akcigerde kistik degisikliklere eslik eden ba-
zilart kalsifikasyon igeren nodiiller varliginda,
amiloidozis tanis1 diisiiniilerek diger kistik has-
taliklar diglanmalidir.

HAFiF ZINCIR DEPO HASTALIGI

Hafif zincir depo hastaligi (HZDH) non-fib-
riller, amorf bir materyal olan immiinoglobulin
hafif zincirlerinin birikimi ile karakterize bob-
rek, kalp, karaciger tutulumu ile seyreden bir
multisistemik hastaliktir. Sistemik olgularin
cogunlugu lenfoproliferatif hastaliklar, mul-
tipl myelom ile iligkilidir [8]. HZDH akcigeri
nadiren etkiler, ancak LAM ya da LHH’de de
olabilecegi gibi solunum yetmezligine yol agip,
akciger nakline ihtiya¢ duyulabilir. HZDH’de
izole akciger tutulumu da bildirilmistir [11].
YCBT’de akciger tutulumu LAM benzeri ¢ok
sayida diffiiz dagilimli kiigiik kistler (2 cm’den
kiigiik) ya da retikiilonodiiler opasitelerin eslik
ettigi daha biiylik kistler seklinde olabilir (Re-
sim 12)[5, 8, 11]. Boyutlar1 5 cm’ye dek ulagan
tek ya da ¢oklu nodiiller de goriilebilir [5].

Resim 11. Sjogren tanisi mevcut olguda, akcigerde amiloidozis ile iliskili multipl kistik lezyonlar (a)
(beyaz ok) ve eslik eden bazilar kalsifikasyon iceren noduller (b) (siyah ve beyaz oklar) izlenmekte.

Resim 12. HZDH olan olguda, akciger parankiminde daginik kistik lezyonlar mevcut. HZDH, hafif

zincir depo hastaligi.



Radyolojik olarak ayirict tanida pulmoner
amiloidozis, LHH ve LAM yer alir. LHH ile
ayirici tanida kistlerin iist loblarda dagihim gos-
termesi ve kavitasyon gosteren nodiillerin var-
lig1 ayirimda yardimer bulgulardandir. Nodiil-
lerin varlig1 da TSC-LAM kompleksi diginda
LAM’de beklenmez. Amiloidozis ile ayirici ta-
nida histopatolojik incelemeler 6nem tagir [11].

KiSTiIK METASTAZLAR

Kistik akciger metastazlari1 bas-boyun bolgesi
anjiyosarkom ve skuamoz hiicreli kanserlerinde
en sik izlenir. Hastalar pndmotoraks ile prezen-
te olabilmektedir. BT de solid nodiiller, kistik
lezyonlar ve kist i¢i kanamaya bagl hava-sivi

Akcigerin Kistik Hastaliklari

seviyelenmeleri goriilebilir (Resim 13). Diger
metastatik hastaliklara benzer sekilde kistik
metastazlar farkli boyutlarda olup, akciger ba-
zallerini tutma egilimindedir [2, 5, 6].

Bilinen primer malignite varliginda akcigerde
yeni gelisen kistik lezyonlar saptandiginda me-
tastaz olasiligi goz oniinde bulundurulmalidir
(Resim 14) [2].

PNEUMOCYSTIS JIROVECi PNOMONISi

Pneumocystis Jiroveci pndmonisi, immiin
yetmezlik ve ozellikle de Human Immunode-
ficiency Virus (HIV) ile iligkili firsat¢1 fungal
enfeksiyondur.

Resim 13. Mesane kanseri dykusu mevcut olguda akciger parankiminde mevcut cok sayida solid
noduler lezyonun izlemde tedavi sonrasinda kistik bosluklar halini aldigi izlenmekte.

Resim 14. Koriokarsinom mevcut olgu, sol akcigerde izlemde gelisen ince duvarli kistik lezyon nedeni
ile opere edilerek koriokarsinom metastazi tanisi aldi.

87



88

Bayraktaroglu.

Resim 15. HIV ile enfekte olguda gelisen Pneumocystis Jiroveci pndémonisi ile iliskili akciger Ust
loblarinda buzlu cam alanlari ve eslik eden kucuk kistik degisiklikler izlenmekte. HIV, Human

Immunodeficiency Virus.

Resim 16. Noérofibromatozis tip-1 tanisi mevcut olguda akciger Ust loblarinda cok sayida ktictk kistler
izlenmekte. Paravertebral oluk dizeyinde eslik eden noérofibromlar ile uyumlu fusiform yumusak

dokular (beyaz oklar) mevcut.

Bilateral, simetrik, siklikla santral akciger pa-
rankim alanlarinda agirlikli olarak {ist loblarda
izlenen buzlu cam goriiniimii akut pnémoninin
en belirgin 6zelligidir. Olgularin ticte birinde tist
lob dagilimli ince duvarli kistler goriiliir (Resim
15). Kistler multipl, farkli boyut ve duvar kalin-
liklarinda olup, tedavi ile birlikte gerileme gos-
terebilir. Eslik eden yaygin buzlu cam alanlari-
nin varhigi, LAM, LHH gibi diger kistik akciger
hastaliklarindan ayriminda ipucudur. LiP ve

DIP gibi buzlu cam alanlari ile birlikte seyreden
kistik hastaliklarda ise buzlu cam alanlar1 agir-
likl1 olarak alt loblarda dagilim gosterir.

DIGER KiSTiK AKCIGER HASTALIKLARI

Baz1 Marfan sendromu, nérofibromatozis tip-
1, Ehler-Danlos sendromu ve Proteus sendromu



gibi herediter sendromlar da kistik akciger has-
taliklar1 ile birliktelik gosterir (Resim 16). Tim
bu hastaliklarda sinirli sayida akciger kisti izle-
nir [5, 12].

Trakeobronsiyal papillomatozis nadiren akci-
ger parankimini etkiler. Etkiledigi durumlarda
akcigerde kistik-kaviter degisiklikler, pulmoner

Akcigerin Kistik Hastaliklari

nodiiller ve hava yollarinda papillomlar goriiliir
(Resim 17) [5].

Akcigerin kistik hastaliklarinin genis bir ay1-
ric1 tan1 spektrumu olup, tanida kistlerin morfo-
lojisi, dagilimi ve eslik eden klinik-radyolojik
bulgular degerlidir. Ayirict tanida kullanilabile-
cek ipuglar1 Tablo 1°de 6zetlenmektedir.
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Resim 17. insan papilloma virls ile enfekte anneden dogan pediatrik olgunun trakea ve sol ana
bronsu duzeyinde papillomlar ile uyumlu noduler lezyonlar (siyah ok) ve akciger parankiminde eslik
eden kaviter ve kistik lezyonlar (beyaz oklar) izlenmekte (a-c).

Tablo 1. Akcigerin kistik hastaliklarinda ayirici tanida 6nemli 6zellikler

Kistlerin ozellikleri

Sadece kistler ile seyreden hastaliklar

LAM

BHD

Cok sayida, uniform,
2-10 mm kistler

Multipl, farkh
boyutlarda, septali

Kist ve nodiil ile seyreden hastaliklar

LHH

Amiloidozis/
hafif zincir depo
hastaligi

Kistik
metastazlar

Multipl, irreguler
konturla, farkh
boyutlarda, nispeten
kalin duvarli

Multipl, yuvarlak ya
da lobule

Farkl boyutlarda ya
da yeni gelisen kistler

Kistlerin dagilimi

Diffliz, simetrik,
zonal ayrim
gbstermeyen

Alt loblarda,
plevral yuzlere
yakin, mediasten
cevresinde

Ust lob dagihmli,
kostofrenik acilar
korunur

Subplevral septali
(amiloidozis)

Diffliz, randomize
dagilimli (HZDH)

Alt loblarda daha
fazla

Eslik eden bulgular

Silotoraks, pnémotoraks,
siléz asit, renal timorler,
kemiklerde sklerotik
odaklar (tuberoskleroz
varliginda)

Pndémotoraks, renal
tumorler ve deri lezyonlari

Santrlobiler ve ya
peribronsiyal noduller,
pndémotoraks

Noduller, septal
kalinlasmalar,
buzlu cam alanlari,
lenfadenomegaliler

Pnémotoraks, noduller
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Kistlerin ozellikleri

Kistlerin dagilimi

Kist ve buzlu cam alanlari ile seyreden hastaliklar

LiP

Yuvarlak, farkli
boyutlarda, ince
duvarli, az sayida

Diffliz, alt zonlarda
daha fazla sayida,
perivaskuler kistler

Eslik eden bulgular

Noduller, septal
kalinlasmalar ve
buzlu cam alanlari,

DiP

HP

Pneumocystis
Jiroveci

Kuctk (<2 cm), ince
duvarli

Az sayida, kuctk

Farkli boyut ve duvar
kalinliklarinda

pnémonisi

Alt loblarda, akciger
periferinde

Randomize dagilimli

Ust lob agirhikh

lenfadenomegaliler,

Sjogren hastaligi ile
birliktelik sik

Buzlu cam alanlari, ince
retikler patern

Santrlobuler buzlu

cam alanlari, traksiyon
bronsektazileri ve mozaik
atenUasyon paterni

Simetrik, bilateral,
buzlu cam alanlari,
pnémotoraks, HIV ile
birliktelik stk

LAM, Lenfanjioleiomyomatozis; LHH, langerhans hiicreli histiyositoz; LIP lenfositik intertisyel pnémoni; DIP deskuamatif
intertisyel pnémoni; HP, hipersensitivite pnémonisi; BHD, Birt-Hogg-Dubé sendromu; HZDH, hafif zincir depo hastaligi.

Cikar Catismasi

Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir
ctkar catismast bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 80

Akciger kisti tanim olarak; lusen 6zellikte, diisiik atteniiasyonlu, ince duvari olan (<2 mm) normal
akciger parankimi ile ¢evrili yuvarlak lezyonlardir.

Sayfa 81

Langerhans hiicreli histiyositozdan (LHH) farkli olarak LAM’de akciger jukstrafrenik kesimle-
ri etkilenirken, akciger apikal kesimlerinde korunma goriilebilir. Diizensiz, amorf gekilli kistler
LAM’de LHH’ye gore daha az beklenir, daha ¢ok hastaligin ileri evrelerinde goriilii. LAM’de
nodiiler lezyonlar nadirdir.

Sayfa 83

Lenfositik intertisyel pndmonide buzlu cam alanlari, santrlobiiler nodiiller ve ince duvarli hava
kistleri en sik gbzlenen bilgisayarli tomografi (BT) bulgularidir. Kistler diffiiz dagilimli ve degis-
ken boyutlarda olmakla birlikte, subplevral ve peribronkovaskiiler dagilim siktir. Kist boyutlar1 ge-
nellikle 3 cm’den kiigiiktiir. Kistlerin sayis1 LIP’de, LAM ve LHH’ye gore daha azdir ve dagilimi
randomizedir. Sjogren hastalig ile iligkili kistlerin i¢inde ince septalar kist periferinde ekzantrik
yerlesim gosteren damarlar (LHH ve LAM’de beklenmez) goriilebilir.

Sayfa 84

Alt loblarda dagilim gosteren buzlu cam alanlarina eslik eden kiiciik kistlerin varlig1 deskuamatif
intertisyel pnomoninin (DIP) en belirgin dzelligidir.

Sayfa 85

Akciger bazallerinde ve periferinde dagilim gosteren, boyutlar1 birkag milimetre ile santrimetre
arasinda degisen lentiform sekilli ince duvarli bazilar1 multiseptali kistler ile karakterizedir. Bu
kistler plevral ylizlere dayanma, inferior pulmoner venleri sarma egilimindedir ve normal akciger
parankimi ile gevrilidir.

Sayfa 85

Amiloidoziste izlenen kistler multipl (siklikla 10’dan fazla sayida), ince duvarli, subplevral, peri-
ferik dagilimli olup septasyonlar igerebilir. Bu kistlere eslik eden boyutlar1 5-15 mm aras1 degisen
daha cok alt lob dagilimli kavitasyon ya da kalsifikasyon iceren nodiiller mevcuttur.
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Calisma Sorulari
.

1. Asagidakilerden hangileri sigara ile iliskili akciger hastaliklarindandir?
a. LIP-DIP
b. DIP-LHH
c. DIP-LAM
d. LIP-LHH
e. LAM-Birt-Hogg-Dubé¢ sendromu

2. Asagidakilerden hangisinde kistik hastaliklara eslik eden nodiil beklenmez?
a. TBS-LAM kompleksi
b. Langerhans hiicreli histiositozis
c¢. Hafif zincir hastalig
d. Amiloidozis
e. Birt-Hogg-Dubé sendromu

3. Hangi kalitsal hastalikta akcigerde kistik degisiklik beklenmez?
a. TBS-LAM kompleksi
b. Birt-Hogg-Dubé¢ sendromu
¢. Marfan sendromu
d. Diamond-Blackfan anemia
e. Ehler-Danlos sendromu

4. Sjogren hastaligi ile birlikteligi sik olan kistik hastaliklar asagidakilerden hangileridir?
1. Amiloidozis
IL. LIP
111. DiP
IV.LAM

a LTI
b. L 11T

c. ILIV
d. T, T
e. I, TV

5. Hangi hastalikta periferal dagilimli akciger kistleri beklenmez?
a. Kistik metastatik hastalik
b. Lenfositik intertisyel pndmoni
¢. Birt-Hogg-Dubé sendromu
d. Pneumocystis Jiroveci Pnomonisi (PJP)
e. Amiloidozis

pS ‘)  ‘pg ‘9z ‘qq :aerdead)
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Cocukluk Cagi interstisyel (Difuiz)
Akciger Hastaliklari

Childhood Interstitial (Diffuse) Lung
Diseases

Berna Oguz®, Gdézde Ozer

OGRENME HEDEFLERI

m Cocukluk cagi interstisyel m Cocukluk cagi IAH'nin gérintileme
akciger hastaliklarinda (IAH) gtincel bulgularinin 6grenilmesi
siniflandirmanin 6grenilmesi

m Cocukluk cagi iAH’de kullanilan tani
yontemlerinin 6grenilmesi

0guz B, Ozer G. Childhood Interstitial (Diffuse) Lung Diseases. Trd Sem 2024;12(1):93-120.

0z

Cocukluk caginin interstisyel akciger hastaliklar (IAH) nadir gérilen, mortalitesi ve morbiditesi yiksek,
heterojen bir grup hastaliktir. Bu hastaliklarin tani ve takibinde multidisipliner degerlendirme gereklidir.
Radyolojik goértntileme yontemleri, 6zellikle de bilgisayarli tomografi tanida 6nemli rol oynar. Bu derle-

mede cocukluk cagi IAH'nin tanisinda kullanilan gériintiileme yéntemleri ve gérintileme bulgulari giincel
klinik-patolojik siniflandirma sistemi ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: interstisyel akciger hastaligi, cocukluk cag, bilgisayarli tomografi

ABSTRACT

Interstitial lung diseases (ILD) of childhood are a heterogeneous group of diseases that are rare and have
high mortality and morbidity. Multidisciplinary evaluation is required in the diagnosis and follow-up of
these diseases. Radiological imaging methods, especially computed tomography, play an important role in
diagnosis. In this review, imaging methods and imaging findings used in the diagnosis of childhood ILD are
presented with the current clinic-pathological classification system.

Keywords: Interstitial lung disease, childhood, computed tomography
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Oguz ve Ozer.

GiRiS

Cocukluk cag1 interstisyel akciger hastalikla-
r1 (IAH), eriskin difiiz akciger hastaliklarindan
oldukga farkli ve bircogu ¢ocukluk ¢agina 6zgii
gelisimsel, genetik, inflamatuar ve enfeksiyoz
nedenlerle ortaya ¢ikan heterojen bir grup has-
talig1 icerir. Oldukga nadir goriilen IAH preva-
lans1 100000°de 0,13-16,2 olarak bildirilmistir
[1]. Hastaligin patofizyolojisi, etiyolojisi, seyri
eriskinde goriilen IAH’lerden farkliliklar gos-
terir. Bu hastalik grubunda sadece interstisyum
degil alveoller, hava yollari, kan damarlari, len-
fatik kanallar ve plevral aralik da etkilenir. Bu
nedenle “difiiz akciger hastaligi” terimi kulla-
nilmasi da yanlig olmaz [2].

Cocukluklarda IAH tanisinda ii¢ temel giicliik
vardir. Birincisi, bu hastalik grubunda siklikla
goriilen dispne, takipne ve hipoksi gibi semp-
tomlar ve bulgular bu hastaliklara 6zgii degil-
dir. Ikincisi, pediyatrik IAH tanis1 i¢in kabul
gormiis kesin tani kriterleri yoktur. Son olarak,
erigkin difliz parankimal akciger hastaliklar ile
karsilastirildiginda ¢ocukluk ¢agi IAH’lerin ol-
dukga nadir goriilmesi nedeniyle klinisyenlerin
ve radyologlarin ayirici tani listesinde ongoriil-
me olasiliklart daha diisiiktiir. Ancak son yillar-
da, literatiirde bu hastaliklar hakkinda verilerin
artmasi ve gelistirilen siniflandirma sistemle-
ri ile birlikte hastaliklarin histopatogenezinin
anlagilmasi ve ortak bir dil kullanimi yoniinde
onemli gelismeler olmustur. Deutsch ve ark. [3]
tarafindan 2007 yilinda onerilen simiflandirma
sistemi, 2013 yilinda yeniden gdzden gegcirile-
rek Amerikan Toraks Dernegi Klinik Uygulama
Kilavuzu’nda yayimlanmistir [4]. Bu klinik-pa-
tolojik smiflandirma sistemine gore c¢ocukluk
cagr IAH, 1) infant déneminde (<2 yas) sik
gortilen hastaliklar, 2) infant dénemine 6zgi
olmayan hastaliklar ve 3) siniflandirilamayan
hastaliklar olarak {i¢ grup altinda toplanmakta-
dir (Tablo 1) [2-5].

Cocukluk ¢ag1 IAH tanisinda klinik degerlen-
dirme, laboratuvar testleri, bronkoalveloer lavaj
ve goriintiilemenin yaninda 6zellikle infantlar-
da etiyolojide altta yatan gelisimsel ve genetik

hastaliklarin bulunmasi nedeniyle genetik test-
ler de 6nemli rol oynamaktadir. Tant igin son
basamak ise akcigerden alman doku biyopsisi
ile histopatolojik degerlendirmedir. Son y1llarda
hastaliklar hakkinda farkindaligin ve bilgilerin
artmasi ile birlikte bircok hastaya biyopsi ya-
pilmadan klinik, genetik ¢aligmalar, bronkoal-
veoler lavaj ve goriintilleme bulgulari ile tani
konulmas1 miimkiin olmaktadir | 1-5]. Ornegin;
lavajda lipid yiiklii makrofajlarin izlenmesi as-
pirasyon pndmonisi, lipid depo hastaliklarini
diislindiiriirken hemosiderin yiiklii makrofajlar
pulmoner hemosidrozis yoniinden anlamlidir.
Langerhans hiicreli histiyositosizde dentritik
histiyosit hiicrelerinin gériilmesi, pulmoner al-
veoler proteinozisde (PAP) “periodic acid schiff
+” boyanan tipik siit kivaminda lipoproteindz
stvinin gorillmesi tamisaldir [ 1-5].

PULMONER EMBRIiYOLOJi

Pediyatrik difiiz akciger hastaliklarini de-
gerlendirirken akciger embriyolojisini kisaca
hatirlamak konuyu daha anlasilir kilacaktir.
Akcigerler, intrauterin hayatta 5 asamada geli-
sim gosterirler [6]. Embriyonik asama, intrau-
terin hayatin 4. haftasinda 6n bagirsagin ventral
duvarindan solunum divertikiili olusumu ile
baglar. Akciger tomurcuklari uzayarak cevre
mezenkime dogru dallanmaya baslar. Bu asa-
mada lateral laringotrakeal sulkus derinlesir ve
On bagirsag1 primitif trakea ile 6zofagus olarak
ayirir. Psddoglandiiler asama, 7 ile 16. haftalar
arasinda segmental ve subsegmental bronglarin
olustugu dénemdir ve ilk alveolar kanallarin
olugsmasi ile kanalikiiler asamaya gegcilir. Ka-
nalikiiler asamada, 16 ile 24. haftalar arasin-
da, alveolar kanallar uzar ve genisler, tip I ve
II alveolar hiicrelerin farklilasmasi baslar ve
kan-hava arayiizii olugsmaya baglar. Tip II alve-
olar hiicreler, 22-24. haftalarda siirfaktan treti-
mine baglar. Sakkiiler faz, 24. haftadan doguma
kadar devam eden siirectir ve terminal asiner
iinite gelismeye devam eder. Alveolar agama ti-
pik olarak dogumdan sonra hayatin ilk 3 yilinda
devam eder.
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Tablo 1. Cocukluk cagi interstisyel akciger hastaliklarinda siniflandirma

infant doneminde sik
gorilenler

Difiiz gelisimsel bozukluklar
e Asiner displazi
e Konjenital alveolar displazi

e Alveolar kapiller displazi ve
beraberinde pulmoner ven
anomalileri

Akcigerin biliyiime anomalileri
e Pulmoner hipoplazi

¢ Yenidoganin kronik akciger
hastaligi

e Kromozom anomalileri ile
birlikte olanlar (tirzomi 21 ve
digerleri)

e Kromozomu normal olup
konjenital kalp hastaliklari ile
birlikte olanlar

Surfaktan disfonksiyonu ve
iliskili bozukluklar

¢ SP-B genetik mutasyonlari
(PAP)

¢ SP-C genetik mutasyonlari (KPR,
DiP. NSiP)

¢ ABCA-3 genetik mutasyonlari
(PAP, KP DIP. NSIP)

e TTF-1 mutasyonlari

© GMCSF reseptor eksikligi
(PAP)

e Lizinurik protein intoleransi
Etiyolojisi bilinmeyen spesifik
durumlar

¢ Pulmoner interstiyel
glikojenozis

* Noéroendokrin hicre
hiperplazisi

infant dénemine 6zgii olmayanlar Siniflanamayanlar

Son dénem
hastalik

Altta yatan hastaligi olmayan
cocuklarda goriilenler

¢ Enfeksiy6z-postenfeksiydz durumlar
e Cevresel faktorlerle iliskili durumlar

(hipersensitivite pnomonisi, toksik
inhalasyon)

¢ Aspirasyon sendromlari
¢ Eozinofilik pnémoni
e Akut interstisyel pnémoni

Tanisal olmayanlar

Biyopside yetersiz
doku

* idiyopatik pulmoner hemosiderozis
Sistemik hastaliklarla iliskili olanlar

e immunite iliskili (otoimmun)
hastaliklar

(pulmoner vaskalitler, kollajen doku

hastaliklari, pulmoner kanama
sendromlari, lenfoproliferatif
hastaliklar)

 immaunite iliskili olmayan hastaliklar

(depo hastaliklari, sarkoidoz,
Langerhans hicreli histiyositozis, malign
hastaliklar)

Bagisiklik sistemi baskilanmis olan
cocuklarda goriilenler

e Firsatci enfeksiyonlar

e Lenfositik bozukluklar

¢ Transplantasyon ve rejeksiyon iliskili

¢ Tedavi ve terapotik girisimsel islemlere
bagh

¢ Etiyolojisi bilinmeyen diftiz alveoler
hasar

interstisyel akciger hastaligini taklit
edenler

e Arteryel hipertansif vaskilopati

e Konjestif vaskulopati, pulmoner
venookluzif hastalik

¢ Lenfatik sistem iliskili hastaliklar
(lenfanjiyomatozis, lenfanjiektazi)

¢ Kardiyak disfonksiyona bagl konjestif
degisiklikler

Businiflandirma ilk olarak kaynak 3’de énerilmistir. SP-B, stirfaktan protein B; SP-C, stirfaktan protein C; PAP, pulmoner alveoler
proteinozis; KP kronik pnémonitis; DIP deskuamatif interstisyel pnémonitis; NSIP non-spesifik interstisyel pnémonitis; ABCA-
3, “ATP binding cassette transporter protein A3”; TTF-1, tiroid transkripsiyon faktori-1; GMSCF, grantlosit makrofaj koloni

uyarici faktor.
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GORUNTULEME YONTEMLERI

Interstisyel akciger hastaliklarinin tanisinda
ve takibinde multidisipliner degerlendirme ol-
dukca Onemlidir. Radyolojik goriintiileme bu
degerlendirmenin 6nemli bir pargasidir. Akciger
parankimi bircok farkli gériintiileme yontemi
ile degerlendirilebilse de radyografi ve bilgisa-
yarli tomografi (BT) bu hastaliklarin tanisinda
kullanilan temel radyolojik yontemlerdir.

1. Radyografi

Radyografiler akciger parankiminin degerlen-
dirilmesinde en yaygin olarak kullanilan ilk ba-
samak gortintlileme yontemidir. Tek bir goriintii
ile her iki akcigerin degerlendirilmesine imkan
saglamasi, gorece diisiik iyonizan radyasyon
dozu, kisa inceleme siiresi ve diisiik maliyetli
olmasi, radyografilerin en 6nemli avantajlaridir.
Ancak difiiz akciger parankim hastaliklarinin
degerlendirilmesinde BT ile karsilastirildiginda
duyarliligi ve 6zgiilliigii oldukea diisiiktiir [7].
Bu nedenle semptomlar1 olan bir ¢ocukta, ak-
ciger grafisinin normal olmasmin IAH’yi dis-
lamayacagi akilda tutulmalidir. Radyografile-
rin bu hastalik grubunun degerlendirilmesinde
temel rolii, ilk basamak goriintiileme yontemi
olmasi ve takip goriintillemede kullanilmasidir.

2. Bilgisayarli Tomografi

Bilgisayarl1 tomografi, akciger parankimin
degerlendirilmesinde altin standart goriintiile-
me yontemidir. Daha yiliksek anatomik detay
saglamasi, multiplanar rekonstriiksiyonlar ya-
pilabilmesi ve kisa ¢ekim siiresi akcigerlerin
degerlendirilmesinde BT yi ilk siraya yerlestir-
mektedir. Biyopsi planan hastalarda, biyopsinin
alinacagi akciger segmentinin belirlenmesinde
BT yol gosterici olmakta ve tanisal olmayan
biyopsi ihtimalini azaltmaktadir. Gelisen BT
teknolojisi sayesinde, ¢ocuklarda sedasyon ya
da nefes tutma ihtiyaci olmaksizin yiiksek ta-
nisal kalitede goriintiiler elde edilebilmektedir.

Bu hem anestezi iliskili komplikasyon olasili-
gin1 azaltmakta, hem de anestezi altinda yapilan
cekimlerde dependan kesimlerde izlenen ate-
lektazilerin olasi parankim patolojilerini mas-
kelemesine engel olmaktadir. Yine gelisen BT
teknolojisi sayesinde, bir¢ok merkezde, diisiik
ve ultra-diisiik doz akciger BT tetkikleri yaygin
olarak kullanilmaktadir. Ancak difiiz akciger
hastaligindan siliphenilen bir ¢ocukta, ilk go-
riintiilemede bu protokoller ile ¢ekim yapilma-
s1, silik parankim bulgularinin gizlenmesine ve
artan giiriiltii nedeniyle akciger parankiminde
difiiz buzlu cam goriiniimiiniin olugmasina ne-
den olabileceginden kullanilmasi1 6nerilmemek-
tedir [8].

Standart akciger BT’nin koopere olabilen
cocuklarda derin insipiryum ile ¢ekilmesi 6ne-
rilmektedir. Cocuklarda rutin incelemelerde
ekspiryum fazinda goriintiileme yapilmasi ko-
nusunda net bir fikir birligi yoktur. Ekspiryum
fazinda alinan goriintiiler, bronsiyolitis obli-
terans (BO) ve graft-versus-host hastalig1 gibi
mozaik ateniiasyon paterninin goriildiigii hasta-
liklarda silik bulgularin saptanmasinda faydali
olmaktadir. Ancak standart olarak ekspiryum
fazinda goriintiileme yapilmasi genellikle tani-
ya belirgin katk1 saglamazken fazladan iyonizan
radyasyon maruziyetine neden olur. Bu neden-
le, BO 6n tanisi disinda yapilan incelemelerde
standart olarak ekspiryum fazinda goriintiilerin
alinmas1 onerilmemektedir. Ekspiryum goriin-
tillemesi yapilacagi durumlarda da spirometre
esliginde ¢ekim yapilmasmin tanisal kaliteyi
artiracagl yoniinde veriler bulunmaktadir [9].

Akciger BT tetkiklerinin raporlanmasinda or-
tak dil kullanimi da tani ve takip ig¢in {izerinde
durulmasi gereken bir konudur. Akciger paran-
kim bulgularmin raporlanmasinda, The Fleish-
ner Society tarafindan 2008 yilinda uluslararasi
diizeyde lizerinde anlasmaya varilmis tanim ve
terimlerin kullanilmasi 6nerilmektedir [10]. An-
cak burada akilda tutulmasi gereken nokta, eris-
kin ve ¢ocukluk ¢ag1 difiiz akciger hastaliklari-
nin birbirinden oldukga farkli patogeneze sahip
oldugu ve tanimlamalarin da buna uygun yapil-
mas1 gerekliligidir. Ornegin; siirfaktan metabo-
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lizma bozuklugunda goriilen kistik degisiklikle-
rin “bal petegi goriinimii” olarak raporlanmasi
yaniltict olacaktir. Ciinkii erigkinde goriilen in-
terstisyel fibrozis paternine igaret eden bal pete-
gi paterni ve histopatolojik kargilig1 ¢ocuklarda
¢ok nadirdir [8].

3. Ultrasonografi

Ultrasonografi ¢ocuklarda akcigerlerin deger-
lendirilmesinde son yillarda oldukga sik kulla-
nilan bir yontem haline gelmistir. Ozellikle yo-
gun bakimda takip edilen hastalarda kolay, ucuz
ve radyasyon maruziyeti olmaksizin kullanila-
bilmesi tercih edilmesini artirmigtir. Pulmoner
0dem, konsolidasyon, atelektazi ve pnomoto-
raks gibi patolojilerin degerlendirilmesinde ol-
dukga faydali olmasina karsin intersitisyel akci-
ger hastaliklarinin degerlendirilmesinde hemen
hi¢ yeri yoktur.

4. Manyetik Rezonans Goriintiileme

Manyetik rezonans goriintiileme, toraksin de-
gerlendirilmesinde her gecen giin daha ¢ok yer
almaktadir. Ge¢miste daha ¢ok mediastinal lez-
yonlarin, akciger kitlelerinin ve enfeksiyonlarin
degerlendirilmesinde tercih edilirken gliniimiiz-
de yapisal parankimal degisikliklerin deger-
lendirilmesinde de kullanilmaya baglanmistir
[11]. Bronsektazi, brons duvar kalinlagsmasi ve
mukus tikaclar1 gibi patolojilerin degerlendiril-
mesinde BT’ye yakin duyarlilik gdostermekte-
dir. Ancak IAH’de siklikla gbriilen parankimal
bulgular olan buzlu cam opasiteleri, kistler ve
interlobiiler septal kalinlagmalarin gdsterilme-
sinde duyarililig: diisiiktiir [ 12]. Bunun yaninda
sedasyon ihtiyaci ve uzun inceleme siiresi de
¢ocuklarda kullanimini sinirlandirmaktadir. Bu
nedenle, yapisal parankimal degisikliklerin de-
gerlendirilmesinde halen altin standart goriintii-
leme yontemi BT dir.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

COCUKLUK CAGININ iNTERSTISYEL
AKCIiGER HASTALIKLARINDA
RADYOLOJIK BULGULAR

infant D6neminde Sik Goriilen
Hastaliklar

1. Diftiz Gelisimsel Bozukluklar

Asiner displazi, konjenital alveolar displazi
ve pulmoner ven anormalligi ile birlikte alve-
olar kapiller displazi, akcigerlerin difiiz geli-
simsel bozukluklar altinda incelenir. Ps6dog-
landiiler fazda ya da kanalikiiler fazin erken
donemlerinde gelisimsel duraklama olmas asi-
ner displazi ile sonuglanirken, ge¢ kanalikiiler
ya da erken sakkiiler fazda yasanan duraklama
alveolar displaziye neden olur [13]. Oldukga
nadir goriilen bu hastaliklar term yenidoganlar-
da yasamin erken saatlerinde agir solunum yet-
mezligine neden olur ve mortalitesi yiiksektir.
Alveolar kapiller displazi ise alveolar kapiller-
lerdeki yetmezlik ve anormal vaskiiler gelisim
nedeni ile ortaya ¢ikar. Alveolar kapiller displa-
zi hastalarinin %40’inda FOXF1 mutasyonu
saptanir ve bu hastalarda akciger hastaligina
kardiyak, renal, gastrointestinal, ekstremite ve
g6z malformasyonlar eslik eder [14]. Akciger
grafisi ve BT bulgular1 baslangigta normal ve
silik olabilir. Klinik tablonun hizlica siddetlen-
mesi ile havalanmanin azalmasi ile iligkili bi-
lateral difliz pulmoner opasifikasyonlar gelisir.
Hastalarin {igte birinde pulmoner lenfanjiektazi
tabloya eslik eder ve BT de buna ikincil inter-
lobiiler septal kalinlagsmalar ile plevral efiizyon
saptanabilir [15].

2. Akcigerin Biiylime Anomalileri

Akcigerin biliylime anomalilerinde alveolari-
zasyon bozuktur ve histopatolojik olarak alve-
ollerde genigleme ile akcigerin lobiiler pater-
ninde basitlesme goriiliir. Pulmoner hipoplazi,
premetiire yenidoganin kronik akciger hastali-
g1 [daha 6nce bronkopulmoner displazi (BPD)
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olarak bilinen] ve kromozomal degisiklikler ile
iligkili degisiklikler bu grupta yer alir.

a. Pulmoner hipoplazi

Pulmoner hipoplazi, nadiren izole olarak da
goriilebilse de siklikla prenatal donemde to-
raksta yer kaplayan lezyonlara ikincil gelisir ve
en sik konjenital diyafragma hernisi ile birlikte
gOriiliir. Bunun yaninda oligohidramniyoz ve
iskelet displazileri de (tanatoforik displazi ya da
Jeune sendromu) pulmoner hipoplaziye neden
olabilir (Resim 1).

Resim 1. izole sag pulmoner hipoplazisi olan 4
ayhk kiz. (A) Akciger grafisinde sag hemitoraks
kucuk, kostalar birbirine yaklasmis, kalp saga

deviye, sag hemitoraks opak goérinimde
izleniyor. Sol akcigerde havalanma artisi mevcut.
(B) Aksiyel toraks BT kesitinde tek loblu olan sag
akcigerin hacminin kuctk oldugu ve buna bagli
kalbin saga deviasyonu izleniyor. BT, bilgisayarl
tomografi.

b. Yenidoganin kronik akciger hastaligi
(BPD)

Akcigerin biiylime anomalileri icerisinde en
sik goriileni prematiirite iligkili kronik akciger
hastalig1 ya da daha yaygin olarak bilinen is-
miyle BPD’dir. BPD, heniiz gelisimini tamam-
lamamuis akcigerlerin mekanik ventilasyon sira-
sinda yiiksek basing ve oksijene maruz kalmasi
sonucu hava yolu diiz kaslarinda hipertrofi, pe-
ribrongiyal fibrozis, obliteratif bronsiyolit ve
pulmoner vaskiiler hipertansiyon gelismesi ile
karakterizedir [16]. Radyografilerde ve BT de,
havalanma artig1 gosteren liisen alanlar, ince
interstisyel opasiteler, periferal ticgen sekilli
ya da lineer opasiteler izlenir (Resim 2) [17].
Gilinlimiizde antenatal steroid uygulanmasinin
yayginlagmasi, prematiire yenidoganlarda daha
diisiik basingli mekanik ventilasyon ve diisiik
konsantrasyonda oksijen kullanimi sayesinde
tipik “eski tip” BPD insidans1 belirgin olarak
azalmigtir. Ancak 24-26 hafta aras1 ekstrem pre-
matiir bebeklerin yagsam sansinin artmasi “yeni
tip” BPD insidansini artirmistir. Ekstrem pre-
matiir bebekler ekzojen siirfaktan uygulamasi-
na daha iyi yanit vermekte, daha diisiik basingli
ventilasyon ve daha diisiik oksijen konsantras-
yonuna ihtiya¢ duymaktadir. Ancak enfeksiyon
ve fizyolojik santlardan otiirii (patent duktus
arteriyozus gibi) pulmoner 6deme yatkinliklari
daha fazladir [ 17]. Bu hastalarda radyolojik go-
riintiileme bulgular1 daha hafif olmakla birlikte
klasik tipe benzerdir.

¢. Kromozom anomalileri ile birlikte
olanlar

Bu grup hastaliklar icerisinde en iyi bilineni
trizomi 21 iligkili akciger hastaligidir. Bu hasta-
larda histopatolojik olarak alveolar genisleme,
lobiiler paternde basitlesmenin yaninda BT ile
de kolayca saptanabilen 1-4 mm ¢apl kistler
goriiliir (Resim 3). BT de kistler, agirlikli ola-
rak akcigerlerin anteromedyal kesimlerinde,
periferik subplevral alanda ve fissiirlerin kom-
sulugunda saptanir [18].
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Yakin zamanda, c¢ocuklarda difiiz akciger
hastaligi ile birlikte seyreden birgok mutasyon
tamimlanmistir. Bunlardan biri aktin baglayici
filamin A protenini kodlayan gende ortaya ¢ikan
X’e baglh dominant kalitilan bir mutasyondur.
Bu mutasyona sahip hastalarda akciger biiyii-
me anomalilerinin yaninda, néronal migrasyon
anomalileri (periventrikiiler nodiiler heterotopi)
ile vaskiiler (duktus arteriyozus anevrizmasi) ve
bag doku anomalileri goriilebilir [19]. Radyog-
rafilerde ve BT de, daha ¢ok {ist ve orta loblar1
etkileyen multilobar havalanma artisi, interlo-
biiler septal kalinlagsma ve atelektaziler sapta-
nir (Resim 4). Bir digeri, interferon stimiilator

Resim 2. Preterm dodum &yklUsd olan
(gestasyonel yas 28 hafta) 6 aylik erkek bebekte
bronkopulmoner displazi. (A) Akciger grafisinde
her iki akciger alt zonlarda havalanma artisi
ile birlikte Gst zonlarda kaba opasiteler ve
atelektaziler izleniyor. (B) Aksiyel toraks BT
kesitinde parankim penceresinde her ki
akcigerde lUsen havalanma artisi alanlari ile
buzlu cam opasiteleri ve parankimal lineer
bantlar izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanan, deri
lezyonlar1 ve difliz akciger hastaligi ile karakte-
rize bir hastalik olan “STING-associated vascu-
lopathy with onset in infancy”dur (SAVI) [20].
Akciger tutulumu mediastinal lenfadenopatiler
ve difiiz buzlu cam dansitesi ile kendini gosterir.

3. Suirfaktan Disfonksiyonu ve iliskili
Bozukluklar

Pulmoner siirfaktan, hava-siv1 arayiiziindeki
ylizey gerilimini azaltan ve ekspiryumda alve-
oler kollapst dnleyen, tip II pulmoner epitelyal
hiicreler tarafindan {iretilen bir lipoprotein-
dir. Sirfaktan metabolizma bozukluklari, siir-
faktan iiretimi ve metabolizmasinda yer alan
genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanir. Bun-
lar stirfaktan protein B kodlayan SFTPB geni,
stirfaktan protein C kodlayan SFTPC geni ve

Resim 3. Down sendromu tanisi olan 18 yasinda
erkek hastada (A) sol akciger st lobun anteriyor
kesimlerinde (siyah oklar) ve (B) sagda Ust lob
laterali ile major fissir boyunca milimetrik
subplevral kistler (beyaz oklar) izleniyor.
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ABCA3 proteinini kodlayan “ATP binding cas-
sette transporter protein A3” genini igerir [21].
Siirfaktan metabolizma bozuklugunun daha
nadir nedenleri arasinda tiroid transkripsiyon
faktorii-1 mutasyonlari, graniilosit makrofaj
koloni uyarici faktor-R mutasyonlar1 ve lizinii-
rik protein intoleransi yer alir [22, 23]. Klinik
ve radyolojik olarak siirfaktan metabolizma
bozuklugu disiiniilen hastalarda genellikle
genetik inceleme ile tan1 konur ve biyopsi-
ye nadiren gerek duyulur. SFTPB, SFTPC ve
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Resim 4. Solunum sikintisi ile hastaneye basvuran
4 haftalik kiz bebek, genetik analizde Filamin
A geni mutasyonu gosterildi. (A) Aksiyel toraks
BT kesitinde her iki akcigerde yaygin buzlu cam
opasiteleri ve lineer atelektaziler izleniyor. (B)
Aksiyel T2 agirlikl beyin MRG kesitinde bilateral

periventrikiler nodiler heterotopi odaklari
(oklar) izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi; MRG,
manyetik rezonans gérintileme.

ABCA3’1 etkileyen mutasyonlarin bebeklerde
tedaviye cevapsiz difiiz akciger hastaliklarinin
yaklasik %25’inden sorumlu oldugu diisiiniil-
mektedir [4].

SFTPB ve ABCA3 mutasyonu olan be-
beklerin genellikle erken donemde solunum

Resim 5. Solunum sikintisi olan ve genetik
incelemede ABCA3 mutasyonu saptanan 7
haftalik kiz bebek. (A) Akciger grafisinde her iki
akcigerde diffiz buzlu cam opasitesi izleniyor. (B,
C) Aksiyel toraks BT kesitlerinde her iki akcigerde
yaygin difiz buzlu cam dansitesinde alanlar ve
kismi periferik korunma izleniyor. BT, bilgisayarli
tomografi.
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sikintisi olur. Klinik tablo preterm yenidogan-
lardaki siirfaktan yetmezligine benzer, ancak
term bebeklerde goriiliir ve klasik tedaviye
cevapsizdir. Mutasyonlar sonucu pulmoner
stirfaktanin ve metabolitlerinin alveollerden te-
mizlenmesi bozulur. Histopatolojik incelemede
diffiiz alveolar hiperplazi ile kopiiksii makrofaj-
lar iceren ancak hiyalin membranlar1 olmayan
pulmoner alveolar proteinozis saptanir [24].
ABCA3 mutasyonu olan bebeklerde histopa-
tolojik olarak deskuamatif interstisyel pnomo-
ni ve non-spesifik interstisyel pndmoni paterni
de bildirilmistir [24]. Radyolojik olarak da PAP
bulgular1 vardir. Radyografilerde difliz dagi-
nik pulmoner opasiteler, BT de ise difiiz buzlu
cam opasiteleri saptanir (Resim 5). Eslik eden
interlobiiler septal kalinlasmalar varsa “arnavut
kaldirimi1” goriiniimiinii olusturur [25]. ABCA3
gen mutasyonu olan yasayan infantlarda pektus
ekskavatum tanimlanan olgular vardir [24].

SFTPC mutasyonunda hastaligin baslangi¢
yast degiskendir ve erken yetigkin donemde
bile ortaya ¢ikabilir [26]. Histopatolojik olarak
yenidoganin kronik pndmonisi, deskuamatif
interstisyel pndmoni ya da non-spesifik inters-
tisyel pnomoni paternleri saptanabilir. Radyog-
rafilerde ve BT de en sik saptanan bulgular ise
difiiz buzlu cam dansitesinde alanlar ve pulmo-
ner kistlerdir (Resim 6) [27].

4. Etiyolojisi Bilinmeyen Spesifik
Durumlar

a. Pulmoner interstisyel glikojenozis

Pulmoner interstisyel glikojenozis (PIG),
pulmoner interstisyumda mezenkimal hiicre-
lerde glikojen depozisyonu ile karakterizedir.
PIiG izole olarak goriilebilecegi gibi akciger
biiyiime-gelisme anomalileri, konjenital pulmo-
ner hava yolu malformasyonu, konjenital kalp
hastaliklart ve Noonan sendromu gibi birgok
patoloji ile birlikte de goriilebilir [28, 29]. Ge-
nellikle term bebeklerde yenidogan déneminde
solunum sikintisi ile kendini gdsterir. Radyog-
rafilerde bilateral havalanma artis1 ile ince li-
neer opasiteler saptanabilir. BT de buzlu cam
dansitesinde alanlar ve kistler en sik saptanan

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

bulgular olmakla birlikte interlobiiler septal ka-
linlasmalar ve yapisal distorsiyon da goriilebilir
(Resim 7) [30]. Radyolojik bulgular hastaliga
spesifik olmadigindan tan1 genellikle histopato-
lojik inceleme ile konulur.

b. Yenidogon doneminin néroendokrin
hiicre hiperplazisi

Yenidoganin néroendokrin hiicre hiperplazisi,
histopatolojik olarak bronsiyollerdeki ndroen-
dokrin hiicreler ile lobiiler parankimdeki ndro-
endokrin cisimlerin sayisinda artis ile karakteri-
zedir. Yenidogan doneminin persistan takipnesi
olarak da bilinir. Siklikla bir yagin altindaki be-
beklerde, oOksiiriigiin eslik etmedigi takip-
ne, retraksiyonlar ve hipoksemi ile ortaya ¢ikar.
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Resim 6. SFTPC mutasyonu olan 5 aylik erkek
bebek. (A) Akciger grafisinde ve (B) aksiyel toraks
BT kesitinde her iki akcigerde diffliz yaygin buzlu
cam dansitesi izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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Radyografilerde akcigerlerde havalanma artist
ve perihiler opasiteler goriilebilir. Noroendok-
rin hiicre hiperplazisinin tanisal karekteristik
BT bulgulari olan 6zellikle sag orta lob, lingula
ve paramediyastinal alanlarda en az dort lobu
etkileyen buzlu cam opasiteleri ve diger kisim-
larda hava hapsi alanlarmin goriildiigi mozaik
perfiizyon saptandiginda biyopsiye gerek ol-
maksizin tant konulur (Resim 8) [31]. Cocuk
akciger radyolojisi alaninda deneyimli bir rad-

Resim 7. Biyopsi ile pulmoner alveoler
glikojenozis tanisi alan 3 aylik erkek bebek.
Koronal toraks BT kesitinde her iki akcigerde
yaygin buzlu cam dansiteleri, milimetrik kistik
degisiklikler ve interlobuler septal kalinlasmalar
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 8. Néroendokrin hiicre hiperplazisiile takip
edilen 2 yasinda erkek hasta. Aksiyel toraks BT
kesitinde sag akciger orta lob, sol akciger lingula
ve her iki akcigerde alt lob paramediyastinal
alanlarda buzlu cam opasiteleri izleniyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

yologun degerlendirmesinde BT nin duyarlilig
%78-83 ve o6zgiilligi %100°dir [31].

infant Dé6nemine Ozgii Olmayan
Hastaliklar

1. Altta Yatan Hastaligi Olmayan
(Bagisiklik Sistemi Normal) Cocuklarda
Goriilenler

a. Enfeksiyoz-postenfeksiyoz durumlar

Cocuklarda gecirilen viral veya bakteriyel
enfeksiyonlar sonucunda kronik difiiz akci-
ger hastaliklar1 gelisebilir. BO, geri doniissiiz
hava yolu obstriiksiyonu ile karakterize kro-
nik bir hastaliktir. Etiyolojisinde enfeksiyonlar
(en sik adenoviriis) oldugu gibi bagisiklik sis-
teminin baskilanmis oldugu hepatopoetik kok
hiicre ya da akciger nakli ve bag doku hasta-
liklar1 gibi bir¢ok farkli patoloji yer alir [32].
Patogenezinde, kii¢lik hava yollarinda epitelyal
hasar ve inflamasyona yanit olarak gelisen asir
fibroproliferasyon sug¢lanmaktadir. Histolojik
olarak iki tipi tanimlanmistir. Proliferatif form-
da hava yolunda graniilasyon dokusunun olus-
turdugu polipler hava yolu obstriiksiyonuna
neden olurken, konstriiktif form peribronsiyal
fibrozisin neden oldugu hava yolu daralmasi ile
karakterizedir [33]. Radyografilerde en sik sap-
tanan bulgu bilateral difiiz havalanma artigidir.
BT de ise tipik olarak mozaik ateniiasyona eslik
eden bronsektaziler ile brons duvarlarinda ka-
linlagma saptanir (Resim 9) [34]. Bronsektazi-
ler, postenfeksiyoz BO’da siklikla saptanirken
hematopoetik kok hiicre nakli sonrast gelisen
BO’da nadiren goriiliir [35]. Mozaik ateniias-
yon paterni, ekspiryum faz BT goriintiilerinde
daha iyi saptanabilmekle birlikte inspiryum faz
BT gortintiileri ve hastanin klinik bulgularinin
birlikte degerlendirilmesi tani i¢in genellikle
yeterli olmaktadir.

b. Cevresel faktorlerle iliskili durumlar

Bu grup hastaligin en 6nemli 6rnegi hiper-
sensitivite pnodmonisidir. Etiyolojisinde kus ve
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mantar kaynakli organik antijenler ile boya ve
bocek ilact gibi bilesiklere inhalasyon yolu ile
maruziyet yer almaktadir [36]. Hipersensitivite
pnomonisi ¢ocuklarda nadir goriiliir, klinik ve
radyolojik bulgular erigkinlerde goriilen formu
ile benzerdir. Akut ve subakut déonemde, bron-
siyoliti temsil eden belirsiz simnirli buzlu cam
dansitesinde sentrilobiiler nodiiller ve alveoliti
temsil eden difliz buzlu cam dansitesi saptanir
(Resim 10) [36]. Kronik donemde ise agirlikli
olarak orta zonlari etkileyen fibrotik degisiklik-
ler ve hacim kayb1 goriiliir. Histopatolojik in-

Resim 9. On hastada
postenfeksiydz bronsiyolitis obliterans. (A)
Akciger grafisinde bilateral havalanma artisi
ile Gst zonlar ve sag alt zonda buzlu cam
opasiteleri izleniyor. (B) Koronal reformat
toraks BT goéruntUstinde, mozaik atentasyon
paternine tubuler ve kistik bronsektaziler,
brons duvarlarinda kalinlasma eslik ediyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

dort yasinda kiz

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

celemede hipersensitivite pndmonisi i¢in 6zgiil
bulgular yoktur ve bu nedenle tamida akciger
biyopsisinin rolii olduke¢a sinirlidir. Antijenlere
maruziyet Oykiisii, spesifik antijenlere yonelik
serolojik inceleme ve radyolojik bulgular tanida
oldukca 6nemlidir.

c. Aspirasyon sendromlari

Interstisyel akciger hastalig1 olan ¢ocuklarm
%26-49’unda kronik aspirasyon, saptanmakta-
dir, ancak kronik aspirasyonla akciger parenkim
bulgular arasinda nedensellik iliskisi kanitlan-
mamistir [3, 37]. Cocuklarda aspirasyonun en
stk nedenleri yutma fonksiyon bozukluklari
(norolojik-noromuskuler hastaliklar, yarik da-
mak, laringeal kleft iliskili), H-tipi trakeoo-
zofagiyal fistiil, 6zofagiyal darlik (akalazya,
0zofagiyal halka) ve gastro6zofayial refliidiir.
Radyografilerde ve BT de aspirasyonun tipik
bulgusu olarak akcigerlerin alt loblarinda de-
pendan alanlarda konsolidasyonlar izlenir.

Lipoid pnémoni, endojen ya da ekzojen ola-
bilmekle birlikte, ¢cocuklarda siklikla kabizlik
tedavisinde kullanilan mineral yaglarin aspiras-
yonuna ikincil gelisir [38]. BT de bilateral alt
loblarda ve sag {ist lobun posterior kesimlerinde
konsolidasyon en sik saptanan bulgudur. Kon-
solide alan icerisinde yag dansitesi saptanmasi
tansaldir (Resim 11).

Resim 10. Yasadigi ortamda glvercin beslenilen

11 yasinda erkek hasta, hipersensitivite
pndémonisi. Aksiyel toraks BT kesitlerinde her iki
akcigerde diffuz buzlu dansitesi izleniyor.
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Resim 11. Dokuz yas kiz hasta, gelisme geriligi ile
takipte, oykustinden kronik kabizlik nedeniyle
laksatif kullandigi égrenildi. (A, B) iki yénli
akciger grafisinde sol alt lobda konsolidasyon
izleniyor. (C) Aksiyel toraks BT tetkikinde sol
akciger alt lobda izlenen konsolidasyon alani
icinde dusuk dansiteli yag alanlan goérultyor
(ok). Radyolojik olarak lipoid pnémoni tanisi
dustnulen hastada bronkoalveoler lavajda
da lipid yuklt makrofajlar tespit edildi. BT,
bilgisayarli tomografi.

R W d. Eozinofilik pnémoni

Eozinofilik pnomoni, periferal eozinofili ya
da dokuda eozinofil infiltrasyonu ile karakte-
rize genis bir grup akciger hastali1 igcinde yer
alir. Eozinofilik akciger hastaliklar1 idiyopatik
eozinofilik hastaliklar (basit pulmoner eozinofi-
li, akut ve kronik eozinofilik pnémoni, idiyopa-
tik hipereozinofilik sendrom), spesifik nedene
ikincil eozinofilik hastaliklar (allerjik bronko-
pulmoner aspergillozis, bronkosentrik granii-
lomatozis, parazitik enfeksiyonlar, ilag reaksi-
yonlari) ve eozinofilik vaskiilit (alerjik anjitis
ve graniilomatozis) olarak siniflanir [39].

Akut eozinofilik pnomoni, alveollerde ve in-
terstisyumda eozinofil infiltrasyonu ile karak-
terizedir. Radyografilerde ve BT’de bilateral
yamasal buzlu cam dansitesinde alanlar, interlo-
biiler septal kalinlagsmalar ve konsolidasyonlar
saptanir (Resim 12). Klinik ve radyolojik bul-
gularin hastalifa spesifik olmamasi, periferal
eozinofilinin nadiren saptanmasi ve gocukluk
caginda nadir goriilen bir patoloji olmasi nedeni
ile tan1 genellikle gecikir. Bronkoalveolar lavaj
ve histopatolojik 6rnekleme ile alveolar eozino-
filinin gdsterilmesi ve diger pulmoner eozino-
fili nedenlerinin ekartasyonu ile tani konulur.
Kronik eozinofilik pndmoni, ¢ocuklarda olduk-
ca nadir goriiliir. Radyolojik olarak erigkinlere
benzer sekilde “ters akciger 6demi paterni” ola-
rak tanimlanan periferal konsolidasyonlar gorii-
lebilir [39].

Alerjik anjitis ve graniilomatozis (Churg-Stra-
uss sendromu), astim, alerjik rinit ve periferal
eozinofili ile karakterize bir vaskiilittir. Kar-
diyomyopati erigkinlere gore daha sik goriiliir
ve mortalitenin en dnemli sebebidir. Pulmoner
hemorajiye isaret eden buzlu cam opasitelerinin
eslik ettigi periferik dagilimli konsolidasyonlar
tipik bulgusudur. Ancak en sik dagmik yerle-
simli pulmoner infiltrasyonlar seklinde spesifik
olmayan bulgular ile ortaya ¢ikar [39].
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e. Akut interstisyel pnémoni (Hamman-
Rich sendromu)

Etiyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen bu hasta-
lik tipik olarak erigkinlerde goriiliir. Cocuklarda

2

Resim 12. Dispne yakinmasi olan 6 yas kiz hasta,
eozinofilik pnémoni. (A) Akciger grafisinde
bilateral yamasal buzlu cam opasiteleri ve
konsolidasyonlar izleniyor. (B, C) Aksiyel toraks
BT kesitlerinde her iki akcigerde agirlikli periferal
ve daginik yerlesimli buzlu cam opasiteleri
ve konsolidasyonlar izleniyor. Bronkoalveoler
lavajda eozinofilisi saptandi. BT, bilgisayarli
tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

¢ok nadir goriildiigii i¢in goriintiileme bulgular
pek tanimlanmamustir. Oksiiriik, ates, solunum
sikintis1 seklinde spesifik olmayan bulgularla
baslayip hizli progresyon gosterir ve hastalar-
da ventilasyon destegine ihtiya¢ duyulur. Akut
respiratuvar distres sendromuna benzer sekilde
difiiz bilateral alveoler opasiteler, septal kalin-
lagma ve plevral eflizyon goriilebilir [5].

f. idiyopatik pulmoner hemosiderozis

Idiyopatik pulmoner hemosiderozis ilk kez
1864 yilinda Virchow tarfindan tanimlanan
cocuklarda ve erigkinlerde nadir goriilen bir
hastaliktir. Hastalar tekrarlayan pulmoner kana-
malar sonucu hemoptizi ve demir eksikligi ane-
misi ile gelirler. Remisyon ve alevlenmeler ile
seyir gosterir. Radyolojik bulgular kanamanin
donemlerine gore degiskenlik gosterir ve spe-
sifik degildir. Radyografi ve BT de kanamanin
oldugu erken dénemlerde buzlu cam opasiteleri
ve konsolidasyonlar izlenir. Santralde yerlesim-
li simetrik bilateral alveoler opasifikasyonlar
seklinde olabilecegi gibi asimetrik ve tek tarafh
olabilir. Kronik siirecte tekrarlayan kanamalar
sonucu hemosiderin yiiklii makrofajlarin inters-
tisyumda birikmesiyle interlobiiler septal kalin-
lagmalar ve nodiiler opasiteler gelisir ve “Arna-
vut kaldirim1” paterni olusur (Resim 13) [5].

Resim 13. Sekiz yas kiz hasta, idiyopatik pulmoner
hemosiderozis, kronik form. Aksiyel toraks BT
kesitinde tekrarlayan kanamalar sonucu buzlu
cam opasitelerinin Uzerinde interlobuler septal
kalinlasmalarin  olusturdugu tipik “Arnavut
kaldinmi”  gérinim0  izlenmektedir. BT,
bilgisayarli tomografi.
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2. Sistemik Hastaliklarla iliskili Olanlar

a. immiinite iliskili (otoimmiin)
hastaliklar

Cocukluk cagi vaskdilitleri, siklikla akciger
tutulumu yapan bir¢ok farkl hastaligi icermek-
le birlikte en sik goriileni graniilomatdzisli po-
lianjittir (Wegener graniilomatozisi). Graniilo-
matdzisli polianjit, list ve alt solunum yollar1 ile
bobrek tutulumu ile karakterize ANCA pozitif
bir vaskiilittir. Akciger parenkim tutulumunun
karakteristik bulgusu buzlu cam dansitesin-
de “halo” ile c¢evrelenmis kaviter nodiillerdir
(Resim 14) [40]. Ancak bu tipik bulgu nadiren
goriiliir, radyografilerde siklikla daginik yerle-
simli opasiteler saptanir (Resim 15). Sistemik
lupus eritematozus ise ¢ocuklarda akciger tutu-
lumunun goriildiigii diger bir vaskiilittir. Ancak
interstisyel akciger tutulumu erigkinlere kiyasla
oldukea nadirdir ve hastalarin yalnizca %8’inde
bildirilmistir [41]. Bu nedenle asemptomatik
hastalarda akciger tutulumu agisindan goriin-
tilleme yapilmasi onerilmemektedir. Pulmoner
tutulum varliginda ise eriskinlerde goriilen in-
terstisyel tutulum paterni yerine pulmoner he-
moraji bulgulari olan izole buzlu cam dansite-
sinde opasiteler, buzlu cam opasitelerinin eslik
ettigi konsolidasyonlar ya da arnavut kaldirimi
paterni saptanir [42]. Tekrarlayan hemorajiler

Resim 14. GranUlomatozisli polianjit tanisi olan
18 yas kiz hasta. Aksiyel toraks BT kesitinde sol
akciger alt lobda buzlu cam dansitesinde “halo”

ile cevrelenmis kaviter nodul izlenmektedir. BT,
bilgisayarli tomografi.

intersitisyel fibrozise neden olur ve ge¢ donem-
de BT de interlobiiler septal kalinlagmalar go-
riilebilir.

Sistemik sklerozis, dermatomyozit ve mikst
konnektif doku hastaligi gibi bag dokusu has-
taliklarma siklikla akciger tutulumu eslik eder
[43]. Bu hastalarda en sik non-spesifik inter-
sitisyel pnomoni paterni bildirilmistir. BT de
ozellikle akciger periferinde ince retikiiler opa-
siteler, buzlu cam dansitesinde alanlar ve daha
nadiren bal petegi paterni saptanir (Resim 16).

Resim 15. GranUlomatozisli polianjit tanil
16 yasinda kiz hasta. (A) Akciger grafisinde
sag perihiler alanda (beyaz ok) ve alt zonda
kostofrenik sintst de oblitere eden opasiteler
(siyah oklar) izleniyor. (B) Aksiyal toraks BT
kesitinde hava bronkogrami (ok basi) iceren
periferal noduler konsolide alan (siyah ok)
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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b. imminite iliskili olmayan hastaliklar

Depo hastaliklar

Lizozomal depo hastaliklari, ¢esitli dokularda
enzim eksikliklerinden kaynaklanan lipid yiiklii
“kopiiksii” makrofaj birikimi ile karakterize ge-
nig bir kalitsal metabolik hastalik grubudur. En
iyi bilinenleri Gaucher ve Niemann Pick olup
bu hastalarda benzer akciger tutulum paterni
goriiliir [44]. Akcigerlerde hem alveollerde ve
alveol duvarlarinda, hem de peribronkovaskii-
ler ve interlobiiler interstisyumda birikim olur.
Radyografilerde retikiilonodiiler opasiteler sap-
tanirken, BT de ise interlobiiler septal kalinlag-
malar ve buzlu cam dansitelerinin olusturdugu
“Arnavut kaldirim1” paterni ile brons duvarla-
rinda kalinlasma izlenir (Resim 17) [45]. Paran-
kim bulgularmin yaninda hiler ve mediyastinal
lenfadenopatiler ile timusta biiyiime de saptana-
bilir.

Langerhans hiicreli histiyositoz

Langerhans hiicreli histiyositoz, eriskinlerden
farkl olarak ¢ocukluk ¢aginda deri, kemik, ka-
raciger, dalak ve kemik iligi gibi ¢oklu organ
tutulumu ile karakterizedir. Akciger tutulumu
hastalarin yaklasik yarisinda saptanir; ancak

Resim 16. Mikst konnektif doku hastalig ile
takip edilen ve dispnesi olan 17 yasinda kiz hasta.
Aksiyel toraks BT kesitinde her iki akcigerin
alt lobunun posterior subplevral kesimlerinde
ince retikller cizgiler ve buzlu cam dansiteleri
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

izole akciger tutulumu olduk¢a nadirdir [46].
Akciger tutulumu olan hastalarda, erigkinlere
benzer sekilde BT de kiiglik parankimal nodiil-
ler ve diizensiz sekilli kistler goriiliir (Resim
18). Ancak eriskinlerden farkli olarak, kostof-
renik ag¢1 ve akciger bazallerinde korunma ol-
maz ve hemen her zaman tutulum saptanir [47].
Kistlerin riiptiirii sonucu pndomotoraks gelise-
bilir. Ayrica toraks BT de timik tutulumu olan
hastalarda timusda biiyiime, heterojenite ve kal-
sifikasyonlar izlenir (Resim 18).

Resim 17. Gaucher hastaligi ile takip edilen 12
yasinda erkek hasta. (A) Akciger grafisinde her
iki akcigerde ince retikuler opasiteler izleniyor.
(B) Aksiyal toraks BT kesitinde yaygin interlobuler
septal kalinlasmalar ve buzlu cam dansitesinde
alanlar izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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Sarkoidoz

Sarkoidoz, ¢ocukluk ¢aginda olduk¢a nadir
goriilen, histopatolojide non-kazeifiye granii-
lomlar ile karakterize etiyolojisi bilinmeyen
sistemik bir hastaliktir. Klinik tablo yasa gore
farklilik gosterir. Addlesan donemde eriskin tip
hastaliga benzer sekilde pulmoner tutulumun
on planda oldugu hastalik saptanirken, erken
baslangicl sarkoidozda artrit, {iveit ve deri tu-

ST
T?‘"‘C{)}’Z‘,b{y;

dokuntuleri ile

Resim 18. Takipne ve deri
basvuran 9 haftalik kiz bebegin derisinden alinan
biyopsi tanisi Langerhans hcreli histiyositoz.

Aksiyal BT goruntilerinde (A) mediasten
penceresinde anteriyor mediastende timusda
heterojenite, konturlarinda lobullasyon ve
punktat kalsifikasyonlar (oklar) timus tutulumu
ile  uyumludur, (B) parankim penceresinde
Ust loblardan gecen kesitte her iki akcigerde
duzensiz sekilli multipl kistler izleniyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

tulumu triad tipiktir [48]. Histopatolojik olarak
non-kazeifiye graniilomlarin goriilmesi, tipik
klinik ve radyolojik bulgular varliginda karak-
teristik olsa da patognomonik degildir. Bu ne-
denle sarkoidoz tanisi i¢in Oncelikle olas1 diger
graniilomat6z hastaliklar diglanmalidir.

Cocuklarda eriskinlere benzer sekilde en sik
pulmoner tutulum goriilmesine karsin c¢oklu
organ tutulumu daha siktir. Cocuk hastalarin
%70’inde ii¢ ya da daha fazla organ tutulumu
vardir [49]. Radyografilerde ve BT de tipik go-
riintiileme bulgusu hiler ve mediastinal lenfade-
nopatiler ile birlikte iist loblarda predominant
perilenfatik nodillerdir (Resim 19) [50]. An-
cak, cocuklarda radyografilerde en sik saptanan

Resim 19. Sarkoidoz tanisi almis 16 yasinda kiz
hasta. Aksiyal BT géruntilerinde (A) mediyasten
penceresinde vaskller yapilara ve hava
yollarinda belirgin basi olusturmayan bilateral
hiler ve subkarinal lenfadenopatiler (oklar) ile
(B) parankim penceresinde her iki akcigerin
Ust lobunda ince lineer opasiteler, buzlu cam
sansitesinde alanlar ve sol major fisstirde
mikronoduller (oklar) izleniyor. BT, bilgisayarl
tomografi.
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bulgu parankim tutulumu olmaksizin bilateral
hiler ve mediastinal lenfadenopatilerdir. Son
donem hastaliga isaret eden pulmoner fibrozis
bulgulari, ¢ocukluk ¢aginda ilk tanida hig bildi-
rilmemistir [51, 52].

3. Bagisiklik Sistemi Baskilanmis Olan
Cocuklarda Goérilenler

Bagisiklik sistemi baskilanmig olan ¢ocuk-
larda enfeksiydz ve non-enfeksiydz neden-
ler difiiz akciger hastaligina neden olabilirler.
Firsatg1 enfeksiyonlar arasinda en sik goriilen
etkenler Pneumocystis jirovecii, Candida albi-
cans, Aspergillus ve viral etkenlerdir. Lenfosi-
tik interstisyel pndmoni (LiP), alveolar, septal
ve interstisyel reaktif lenfosit, plazma hiicresi
ve histiyositlerin infiltratlar ile karakterize na-
dir goriilen bir hastaliktir ve Epstein-Barr virii-
sti, kazanilmis bagisiklik yetersizligi sendromu
(AIDS) ile iliskilidir. LiP eriskilerde nadir ol-
masina ragmen HIV enfeksiyonu olan ¢ocuk-
larn  yaklasik %30’unda goriilebilmektedir.
BT’de en sik bulgusu bazal segmentlerde pre-
dominant subplevral nodiillerdir [5, 53]. Daha
az siklikla sentrilobiiler nodiilleri brons duvar
kalinlagmasi, bronsektazi ve periferal buzlu
cam opasiteleri izlenir.

Bu grupta tranplantasyon iligkili difiiz akci-
ger hastaliklarindan en sik goriileni BO’dur

Resim 20. On alti
hematopoetik kok hicre nakli
gelismis bronsiyolitis obliterans. Aksiyel toraks
BT kesitinde yamasal buzlu cam ve dustk

yasinda erkek hastada
sonrasinda

atentiasyonli alanlarin  olusturdugu mozaik
atenliasyon paterni ve retrosternal havalanma
artisi izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

(Resim 20). Radyolojik bulgular postenfeksi-
yOz bronsiolitis obliterans ile benzer olmakla
birlikte brongektaziler, hematopoetik kok hiic-
re nakli sonrast gelisen BO’da nadiren goriiliir
[35]. Bir digeri ise hematopoetik kdk hiicre
naklinin bir komplikasyonu olan transplant ilig-
kili trombotik mikroanjiyopatidir. Bu hastalikta
en sik bobrekler tutulmakla birlikte literatiirde
pulmoner tutulum da bildirilmistir [54, 55]. Be-
lirgin parankimal tutulum olmaksizin pulmoner
hipertansiyon tipik bulgusudur.

Ploroparankimal fibroelastozis (PPFE), iist
loblarmn interstisyel pulmoner fibrozisi ile ka-
rakterize nadir bir interstisyel pndmonidir.
Idiyopatik olabildigi gibi hematopoietik kok
hiicre nakli, akciger nakli, kemoterapi, inorga-
nik tozlara maruziyet ve enfeksiyonlarla iligkili
olabildigi bildirilmistir [56]. Idiyopatik PPFE
yetiskinlerde daha yayginken, sekonder PPFE
-genellikle kanser tedavisi ile iliskili- cocuk-
larda daha sik goriilir [57]. Biyopsi sonrasi
persistan pndmotoraks gibi komplikasyonlarin
stk goriilmesi nedeniyle, Enomoto ve ark. [58]
tarafindan PPFE icin klinik-radyolojik tani kri-
terleri Onerilmistir: (1) Toraks BT de PPFE ile
uyumlu bulgularin saptanmasi, (2) radyolojik
olarak hastaligin progresyonunun gosterilmesi,
(3) benzer goriintiileme paternine neden olabi-
lecek diger hastaliklarin dislanmasi. Bilateral
apekslerde plevral kalinlasma, interlobiiler sep-
tal kalinlagmalar, periferik konsolidasyonlar,
traksiyon bronsektazileri, iist zonlarda hacim
kaybi, yapisal bozulma ve platitoraks PPFE igin
tipik BT bulgularidir (Resim 21) [56, 57]. Tipik
BT bulgularin goriilmesi, hastanin 6ykiisiiniin
ve klinik bulgularinin PPFE ile uyumlu olmasi
halinde biyopsi olmadan tan1 konulabilir.

Graniillomatéz lenfotisitik intersitisyel ak-
ciger hastaligi, yaygin degisken immiin yet-
mezlikli (common variable immunodeficiency)
hastalarda tanimlanmis ancak diger bir takim
immiin yetmezlik olusturan durumlarda da sap-
tanabilen bir IAH dir [59, 60]. BT de siklikla
alt loblarda daha belirgin olan mikronodiiller,
interlobtiler septal kalinlasmalar ve bronsekta-
ziler saptanir [59]. Ayrica bu hastalarda akciger
parenkim hastaligina hemen her zaman spleno-
megali eslik eder.
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Resim 21. Akut myeloid [6semi nedeniyle
kemoterapi almisve 4 yil 6nce hematopoetik
kok htcre nakli yapilmis 9 yasinda erkek hasta,
pléroparankimal fibroelastozis. (A) Akciger
grafisinde bilateral Ust zonlarda opasite artimi
ve atelektaziler izleniyor. (B, C) Aksiyel toraks BT
kesitinde bilateral Ust loblarda plevral/subplevral
kalinlasma, bronsektazi, yapisal bozulma ile
hacim kaybi ve platitoraks (g6gus ©n-arka
capinda daralma) izleniyor. BT, bilgisayarli
tomografi.

4. interstisyel Akciger Hastaligini Taklit
Eden Durumlar

a. Arteryel hipertansif vaskiilopati

Pulmoner venookliizif hastalik (PVOH) ve
pulmoner kapiller hamnjiyomatozis (PKH),
postkapiller pulmoner arteryel hipertansiyonun
iki nadir nedenidir. PVOH, pulmoner veniillerin
obliterasyonuna yol acan kollajen birikimi ve
intimal fibrozis ile karakterize iken, PKH alveol
duvarlarinda kapiller benzeri damarlarin ¢ogal-
masiyla karakterizedir [61]. Her iki hastalikta
da pulmoner arterlerde belirgin dilatasyon var-
dir. BT de akciger parenkiminde belirsiz sinirlt
buzlu cam dansitesinde nodiiller ile interlobiiler
septal kalinlagma saptanir [61]. Septal kalinlag-
malar daha ¢ok PVOH’de goriiliir (Resim 22).
Plevral efiizyon ve konsolidasyon eslik edebilir.

Resim 22. Solunum sikintisi olan 13 yas erkek
hasta, pulmoner hipertansiyon, pulmoner
venookluzif hastalik. Aksiyel toraks BT'nin (A)
mediasten penceresinde pulmoner arter genis
izleniyor, (B) parankim penceresinde bilateral
silik sentrilobuler buzlu cam nodulleri ve sag
orta lobda interlobuler septal kalinlasmalar
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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b. Lenfatik sistem iliskili akciger
hastaliklan

Lenfatik sistem ile iligkili IAHleri, lenfan-
jiyomatozis ve lenfanjektaziyi igerir ve genel-
likle erken ¢ocukluk doneminde ortaya c¢ikar.
Lenfanjektazide lenfatik kanallarin dilatasyonu
vardir. Lenfanjiyomatozis ise lenfatik damar-
larin proliferasyonu ile karakterizedir. Lenfan-
jektazi primer bir patoloji olarak goriilebilece-
gi gibi konjenital kalp hastaliklari, Noonan ve
Turner sendromlar ile birlikte de goriilebilir
[62]. BT de her iki akcigerde interlobiiler septal
kalinlagmalar, buzlu cam dansitesinde alanlar
ve bilateral plevral efiizyon (siklikla sil6z vasif-
ta) saptanir [13].

SONUC

Cocukluk ¢agmimn IAH’leri, multidisipli-
ner yaklagimin ve radyolojik goriintiilemenin
onemli rol oynadig1 genis bir grup hastaliktir.
Akciger grafisinde ¢ogunlukla hastalifa 6zgii
bulgular saptanmasa da BT bir grup IAH’de bi-
yopsiye gerek olmadan tan1 konulmasini sagla-
yabilir. Noroendokrin hiicre hiperplazisi, BPD
ve brongiolitis obliterans tanisi klinik bulgular
esliginde BT ile biiyiik dogrulukta konulabilir
ve biyopsiye ihtiyag duyulmaz. BT bulgula-
11 hipersensitivite pnoémonisi, lipoid pndmoni,
pulmoner kanama, PAP veya siirfaktan metabo-
lizma bozuklugunu diisiindiiriiyor ise bu hasta-
lar biyopsi yapilmadan uygun serolojik testler,
bronkoalveoler lavaj veya genetik testlere yon-
lendirilir. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu
olan hastalarda tan1 genetik testler ile konulabil-
mektedir. Radyologlarin bu hastalik grubu hak-
kinda farkindaliginin artmasi tani siirecini hiz-
landirarak mortalite ve morbiditeyi azaltacaktir.

Cikar Catismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar ¢catismas bildirmemistir.
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Sayfa 94

Cocukluk ¢agi interstisyel akciger hastaliklar1 (IAH), eriskin difiiz akciger hastaliklarindan olduk-
ca farkli ve bir¢cogu ¢ocukluk cagina 6zgii gelisimsel, genetik, inflamatuar ve enfeksiy6z nedenler-
le ortaya c¢ikan heterojen bir grup hastaligi igerir.

Sayfa 94

Deutsch ve ark. tarafindan 2007 yilinda 6nerilen siniflandirma sistemi, 2013 yilinda yeniden goz-
den gegirilerek Amerikan Toraks Dernegi Klinik Uygulama Kilavuzu’nda yayimlanmigtir.Bu kli-
nik-patolojik simiflandirma sistemine gére ¢ocukluk ¢ag1 IAH, 1) infant doneminde (<2 yas) sik
goriilen hastaliklar, 2) infant donemine 6zgii olmayan hastaliklar ve 3) siniflandirilamayan hasta-
liklar olarak ii¢ grup altinda toplanmaktadir.

Sayfa 94

Cocukluk cag IAH tamisinda klinik degerlendirme, laboratuvar testleri, bronkoalveloer lavaj ve
goriintiilemenin yaninda 6zellikle infantlarda etiyolojide altta yatan gelisimsel ve genetik hastalik-
larin bulunmasi nedeniyle genetik testler de 6nemli rol oynamaktadir.

Sayfa 96

Radyografiler akciger parankiminin degerlendirilmesinde en yaygin olarak kullanilan ilk basamak
goriintiileme yontemidir.

Sayfa 96

Ancak difiiz akciger parankim hastaliklarinin degerlendirilmesinde BT ile karsilastirildiginda du-
yarlilig1 ve 6zgiilliigii oldukea diigiiktiir. Bu nedenle semptomlari olan bir gocukta, akciger grafisi-
nin normal olmasinin IAH’yi dislamayacag1 akilda tutulmalidar.

Sayfa 96

Bilgisayarli tomografi, akciger parankimin degerlendirilmesinde altin standart goriintiileme yon-
temidir.

Sayfa 96

Biyopsi planan hastalarda, biyopsinin alinacagi akciger segmentinin belirlenmesinde BT yol gos-
terici olmakta ve tanisal olmayan biyopsi ihtimalini azaltmaktadir.

Sayfa 96

Ekspiryum fazinda alinan goriintiiler, bronsiyolitis obliterans (BO) ve graft-versus-host hastaligi
gibi mozaik ateniiasyon paterninin goriildiigii hastaliklarda silik bulgularin saptanmasinda faydali
olmaktadir.

Sayfa 96

Akciger parankim bulgularinin raporlanmasinda, The Fleishner Society tarafindan 2008 yilinda
uluslararasi diizeyde iizerinde anlagmaya varilmig tanim ve terimlerin kullanilmasi 6nerilmektedir.
Ancak burada akilda tutulmasi gereken nokta, eriskin ve ¢ocukluk ¢agi difiiz akciger hastaliklari-
nin birbirinden oldukga farkli patogeneze sahip oldugu ve tanimlamalarin da buna uygun yapilmasi
gerekliligidir.
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Sayfa 97

Alveolar kapiller displazi hastalarinin %40’inda FOXF1 mutasyonu saptanir ve bu hastalarda ak-
ciger hastaligia kardiyak, renal, gastrointestinal, ekstremite ve goz malformasyonlar1 eslik eder.
Akciger grafisi ve BT bulgular baglangicta normal ve silik olabilir. Klinik tablonun hizlica sid-
detlenmesi ile havalanmanin azalmast ile iliskili bilateral difiiz pulmoner opasifikasyonlar gelisir.
Hastalarin iigte birinde pulmoner lenfanjiektazi tabloya eslik eder ve BT de buna ikincil interlobii-
ler septal kalinlagmalar ile plevral efiizyon saptanabilir.

Sayfa 98

Akcigerin biiyiime anomalileri i¢erisinde en sik goriileni prematiirite iliskili kronik akciger hasta-
l1ig1 ya da daha yaygin olarak bilinen ismiyle BPD’dir.

Sayfa 98

Radyografilerde ve BT de, havalanma artis1 gosteren liisen alanlar, ince interstisyel opasiteler,
periferal iicgen sekilli ya da lineer opasiteler izlenir.

Sayfa 98

Bu grup hastaliklar igerisinde en iyi bilineni trizomi 21 iligkili akciger hastaligidir. Bu hastalarda
histopatolojik olarak alveolar genisleme, lobiiler paternde basitlesmenin yaninda BT ile de kolayca
saptanabilen 1-4 mm capli kistler goriiliir. BT de kistler, agirlikli olarak akcigerlerin anteromedyal
kesimlerinde, periferik subplevral alanda ve fissiirlerin komsulugunda saptanir.

Sayfa 99

Bunlardan biri aktin baglayici filamin A protenini kodlayan gende ortaya ¢ikan X’e bagli dominant
kalitilan bir mutasyondur. Bu mutasyona sahip hastalarda akciger biiyiime anomalilerinin yaninda,
ndronal migrasyon anomalileri (periventrikiiler nodiiler heterotopi) ile vaskiiler (duktus arteriyo-
zus anevrizmasi) ve bag doku anomalileri goriilebilir. Radyografilerde ve BT de, daha ¢ok iist ve
orta loblar1 etkileyen multilobar havalanma artisi, interlobiiler septal kalinlagma ve atelektaziler
saptanir.

Sayfa 99

Siirfaktan metabolizma bozukluklar, siirfaktan {iretimi ve metabolizmasinda yer alan genlerdeki
mutasyonlardan kaynaklanir.

Sayfa 100

Klinik ve radyolojik olarak siirfaktan metabolizma bozuklugu diisiiniilen hastalarda genellik-
le genetik inceleme ile tan1 konur ve biyopsiye nadiren gerek duyulur. SFTPB, SFTPC ve AB-
CA3’ii etkileyen mutasyonlarin bebeklerde tedaviye cevapsiz difiiz akciger hastaliklarinin
yaklagik %25’inden sorumlu oldugu diisiiniilmektedir.

Sayfa 101

Histopatolojik incelemede diffiiz alveolar hiperplazi ile kopiiksti makrofajlar iceren ancak hiyalin
membranlar1 olmayan pulmoner alveolar proteinozis saptanir. ABCA3 mutasyonu olan bebekler-
de histopatolojik olarak deskuamatif interstisyel pndmoni ve non-spesifik interstisyel pnomoni
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paterni de bildirilmistir. Radyolojik olarak da PAP bulgulari vardir. Radyografilerde difiiz daginik
pulmoner opasiteler, BT de ise difliz buzlu cam opasiteleri saptanir. Eslik eden interlobiiler septal
kalinlagmalar varsa “arnavut kaldirimi1” goriiniimiinii olusturur. ABCA3 gen mutasyonu olan yasa-
yan infantlarda pektus ekskavatum tanimlanan olgular vardir.

Sayfa 101

Histopatolojik olarak yenidoganin kronik pnomonisi, deskuamatif interstisyel pnémoni ya da
non-spesifik interstisyel pndmoni paternleri saptanabilir. Radyografilerde ve BT de en sik sapta-
nan bulgular ise difliz buzlu cam dansitesinde alanlar ve pulmoner kistlerdir.

Sayfa 101

Pulmoner interstisyel glikojenozis (PIG), pulmoner interstisyumda mezenkimal hiicrelerde gliko-
jen depozisyonu ile karakterizedir.

Sayfa 101

Radyografilerde bilateral havalanma artis1 ile ince lineer opasiteler saptanabilir. BT de buzlu cam
dansitesinde alanlar ve kistler en sik saptanan bulgular olmakla birlikte interlobiiler septal kalin-
lagmalar ve yapisal distorsiyon da goriilebilir. Radyolojik bulgular hastaliga spesifik olmadigindan
tan1 genellikle histopatolojik inceleme ile konulur.

Sayfa 101

Yenidoganin néroendokrin hiicre hiperplazisi, histopatolojik olarak bronsiyollerdeki néroendokrin
hiicreler ile lobiiler parankimdeki néroendokrin cisimlerin sayisinda artig ile karakterizedir. Yeni-
dogan doneminin persistan takipnesi olarak da bilinir.

Sayfa 102

Noroendokrin hiicre hiperplazisinin tanisal karekteristik BT bulgular1 olan 6zellikle sag orta lob,
lingula ve paramediyastinal alanlarda en az dort lobu etkileyen buzlu cam opasiteleri ve diger
kisimlarda hava hapsi alanlarmin goriildigii mozaik perfiizyon saptandiginda biyopsiye gerek ol-
maksizin tani konulur .

Sayfa 102
BO, geri doniigsiiz hava yolu obstriiksiyonu ile karakterize kronik bir hastaliktir.

Sayfa 102

Radyografilerde en sik saptanan bulgu bilateral difiiz havalanma artisidir. BT de ise tipik olarak
mozaik ateniiasyona eslik eden bronsektaziler ile brons duvarlarinda kalinlagma saptanir. Brongek-
taziler, postenfeksiyoz BO’da siklikla saptanirken hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi gelisen
BO’da nadiren goriiliir.

Sayfa 103

Hipersensitivite pndmonisi ¢ocuklarda nadir goriiliir, klinik ve radyolojik bulgular eriskinlerde
goriilen formu ile benzerdir. Akut ve subakut donemde, bronsiyoliti temsil eden belirsiz sinirli
buzlu cam dansitesinde sentrilobiiler nodiiller ve alveoliti temsil eden difiiz buzlu cam dansitesi
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saptanir. Kronik donemde ise agirlikli olarak orta zonlari etkileyen fibrotik degisiklikler ve hacim
kayb1 goriiliir.

Sayfa 103

Antijenlere maruziyet dykiisii, spesifik antijenlere yonelik serolojik inceleme ve radyolojik bulgu-
lar tanida olduk¢a 6nemlidir.

Sayfa 103

Radyografilerde ve BT de aspirasyonun tipik bulgusu olarak akcigerlerin alt loblarinda dependan
alanlarda konsolidasyonlar izlenir.

Sayfa 103

Lipoid pnémoni, endojen ya da ekzojen olabilmekle birlikte, cocuklarda siklikla kabizlik tedavi-
sinde kullanilan mineral yaglarin aspirasyonuna ikincil gelisir.

Sayfa 103

Konsolide alan igerisinde yag dansitesi saptanmasi tanisaldir.

Sayfa 104

Akut eozinofilik pndmoni, alveollerde ve interstisyumda eozinofil infiltrasyonu ile karakterizedir.
Radyografilerde ve BT de bilateral yamasal buzlu cam dansitesinde alanlar, interlobiiler septal
kalinlagmalar ve konsolidasyonlar saptanir.

Sayfa 104

Bronkoalveolar lavaj ve histopatolojik drnekleme ile alveolar eozinofilinin gosterilmesi ve diger
pulmoner eozinofili nedenlerinin ekartasyonu ile tan1 konulur. Kronik eozinofilik pnémoni, ¢o-
cuklarda oldukg¢a nadir goriiliir. Radyolojik olarak eriskinlere benzer sekilde “ters akciger 6demi
paterni” olarak tanimlanan periferal konsolidasyonlar goriilebilir.

Sayfa 105
Hastalar tekrarlayan pulmoner kanamalar sonucu hemoptizi ve demir eksikligi anemisi ile gelirler.

Sayfa 105

Radyolojik bulgular kanamanin dénemlerine gore degiskenlik gosterir ve spesifik degildir. Rad-
yografi ve BT’de kanamanin oldugu erken donemlerde buzlu cam opasiteleri ve konsolidasyonlar
izlenir.

Sayfa 105

Kronik siiregte tekrarlayan kanamalar sonucu hemosiderin yiiklii makrofajlarin interstisyumda bi-
rikmesiyle interlobiiler septal kalinlasmalar ve nodiiler opasiteler geligir ve “Arnavut kaldirimi1”
paterni olusur.

Sayfa 106

Cocukluk cag1 vaskiilitleri, siklikla akciger tutulumu yapan bircok farkli hastaligi icermekle birlik-
te en sik goriileni graniilomatdzisli polianjittir (Wegener graniilomatozisi).
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Sayfa 106

Akciger parenkim tutulumunun karakteristik bulgusu buzlu cam dansitesinde “halo” ile ¢evrelen-
mis kaviter nodiillerdir.

Sayfa 106

Pulmoner tutulum varliginda ise erigkinlerde goriilen interstisyel tutulum paterni yerine pulmoner
hemoraji bulgular1 olan izole buzlu cam dansitesinde opasiteler, buzlu cam opasitelerinin eslik
ettigi konsolidasyonlar ya da arnavut kaldirimi paterni saptanir.

Sayfa 106

Sistemik sklerozis, dermatomyozit ve mikst konnektif doku hastalig1 gibi bag dokusu hastalikla-
ria siklikla akciger tutulumu eslik eder. Bu hastalarda en sik non-spesifik intersitisyel pndmoni
paterni bildirilmistir. BT de 6zellikle akciger periferinde ince retikiiler opasiteler, buzlu cam dan-
sitesinde alanlar ve daha nadiren bal petegi paterni saptanir.

Sayfa 107

En iyi bilinenleri Gaucher ve Niemann Pick olup bu hastalarda benzer akciger tutulum paterni go-
riiliir . Akcigerlerde hem alveollerde ve alveol duvarlarinda, hem de peribronkovaskiiler ve inter-
lobiiler interstisyumda birikim olur. Radyografilerde retikiilonodiiler opasiteler saptanirken, BT de
ise interlobiiler septal kalinlagsmalar ve buzlu cam dansitelerinin olusturdugu “Arnavut kaldirimi”
paterni ile brong duvarlarinda kalinlagma izlenir.

Sayfa 107

Langerhans hiicreli histiyositoz, eriskinlerden farkli olarak ¢ocukluk caginda deri, kemik, karaci-
ger, dalak ve kemik iligi gibi ¢coklu organ tutulumu ile karakterizedir.

Sayfa 107

Akciger tutulumu olan hastalarda, eriskinlere benzer sekilde BT de kiigiik parankimal nodiiller ve
diizensiz sekilli kistler goriiliir. Ancak erigkinlerden farkli olarak, kostofrenik a¢1 ve akciger bazal-
lerinde korunma olmaz ve hemen her zaman tutulum saptanir.

Sayfa 107

Ayrica toraks BT’ de timik tutulumu olan hastalarda timusda biiylime, heterojenite ve kalsifikas-
yonlar izlenir.

Sayfa 108

Cocuklarda erigkinlere benzer sekilde en sik pulmoner tutulum goériilmesine karsin ¢oklu organ
tutulumu daha siktir. Cocuk hastalarin %70’inde ii¢ ya da daha fazla organ tutulumu vardir. Rad-
yografilerde ve BT de tipik goriintiileme bulgusu hiler ve mediastinal lenfadenopatiler ile birlikte
iist loblarda predominant perilenfatik nodiillerdir.

Sayfa 109

LIP eriskilerde nadir olmasma ragmen HIV enfeksiyonu olan ¢ocuklarin yaklasik %30’ unda gorii-
lebilmektedir. BT de en sik bulgusu bazal segmentlerde predominant subplevral nodiillerdir. Daha
az siklikla sentrilobiiler nodiilleri brons duvar kalinlagmasi, bronsektazi ve periferal buzlu cam
opasiteleri izlenir.
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Sayfa 109

Bu grupta tranplantasyon iligkili difliz akciger hastaliklarindan en sik gériileni BO’dur. Radyolojik
bulgular postenfeksiy6z bronsiolitis obliterans ile benzer olmakla birlikte bronsektaziler, hemato-
poetik kok hiicre nakli sonrasi gelisen BO’da nadiren goriiliir.

Sayfa 109

Ploroparankimal fibroelastozis (PPFE), iist loblarin interstisyel pulmoner fibrozisi ile karakterize
nadir bir interstisyel pnémonidir.

Sayfa 109

Idiyopatik PPFE yetiskinlerde daha yayginken, sekonder PPFE -genellikle kanser tedavisi ile ilis-
kili- cocuklarda daha sik goriiliir .

Sayfa 109

PPFE i¢in klinik-radyolojik tani kriterleri 6nerilmistir: (1) Toraks BT de PPFE ile uyumlu bul-
gularin saptanmasi, (2) radyolojik olarak hastaligin progresyonunun gosterilmesi, (3) benzer go-
riintiileme paternine neden olabilecek diger hastaliklarin diglanmasi. Bilateral apekslerde plevral
kalinlagma, interlobiiler septal kalinlagmalar, periferik konsolidasyonlar, traksiyon brongektazileri,
iist zonlarda hacim kaybi, yapisal bozulma ve platitoraks PPFE i¢in tipik BT bulgularidir.

Sayfa 109

BT’de siklikla alt loblarda daha belirgin olan mikronodiiller, interlobiiler septal kalinlagsmalar ve
brongektaziler saptanir. Ayrica bu hastalarda akciger parenkim hastaligina hemen her zaman sple-
nomegali eslik eder.

Sayfa 110

Her iki hastalikta da pulmoner arterlerde belirgin dilatasyon vardir. BT de akciger parenkiminde
belirsiz sinirh buzlu cam dansitesinde nodiiller ile interlobiiler septal kalinlagma saptanir. Septal
kalinlagmalar daha ¢ok PVOH’de goriiliir. Plevral efiizyon ve konsolidasyon eslik edebilir.

Sayfa 111

BT’de her iki akcigerde interlobiiler septal kalinlagmalar, buzlu cam dansitesinde alanlar ve bilate-
ral plevral efiizyon (siklikla §il6z vasifta) saptanir.

Sayfa 111

Cocukluk ¢agmimn IAH’leri, multidisipliner yaklasimin ve radyolojik gériintiilemenin énemli rol
oynadig1 genis bir grup hastaliktir.

Sayfa 111

Noroendokrin hiicre hiperplazisi, BPD ve bronsiolitis obliterans tanisi klinik bulgular esliginde
BT ile biiyiik dogrulukta konulabilir ve biyopsiye ihtiya¢ duyulmaz. BT bulgular1 hipersensitivite
pndémonisi, lipoid pnémoni, pulmoner kanama, PAP veya siirfaktan metabolizma bozuklugunu dii-
siindiiriiyor ise bu hastalar biyopsi yapilmadan uygun serolojik testler, bronkoalveoler lavaj veya
genetik testlere yonlendirilir. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu olan hastalarda tani genetik testler
ile konulabilmektedir.
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Calisma Sorulari
.

1. Cocukluk cagi intesrtisyel akciger hastaliklari ile ilgili asagidaki climlelerden hangisi
yanligtir?
a. Patoloji sadece interstisyumda degil alveoller, hava yollari, kan damarlari, lenfatik kanallar
ve plevray1 da etkileyebilir.
b. Semptomlari olan bir cocukta, akciger grafisinin normal olmasi interstisyel akciger
hastaliklarini diglamaz.
c. Ilk tercih edilecek goriintiileme yontemi akciger grafisi olmalidir.
d. Giincel simiflandirma klinik-patolojik dzelliklere gére yapilmistir.
e. Tan1 koymak i¢in mutlaka biyopsi gereklidir.

2. Infant dénemde goriilen interstisyel akciger hastaliklarindan hangisinde biyopsiye ihtiya¢
duyulmadan sadece BT deki tipik, tanisal bulgular ile kesin tan1 konulabilir?

a. Sarkoidoz

b. Alveoler displazi

c¢. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

d. Pulmoner interstisyel glikojenolizis

e. Stirfaktan disfonksiyonu ile iligkili bozukluklar

3. Yukaridaki ikinci sorunun cevabi olan interstiyel akciger hastaligindaki tipik/tanisal
radyolojik bulgular nelerdir?

a. Her iki akcigerde difiiz buzlu cam opasitesi

b. Her iki akcigerde multipl kistler ve hava hapsi alanlar

c. Her iki akcigerde difiiz buzlu cam zemininde interlobiiler septal kalinlagmalar
d. Her iki akcigerde lineer dansiteler ve subplevral tiggen goriiniimlii opasiteler

e. Sag orta lob, solda lingulada ve diger loblarin santral kesimlerinde olmak {izere en az 4 lobun
etkilendigi homojen buzlu cam opasitesi

4. Bir yas cocuk hastada deride dokiintiiler ve solunum sikintisit mevcut. Kemik tarama
filmlerinde frontal kemikte litik lezyon izleniyor. Toraks BT tetkikinde her iki akcigerde
kistlerin yanisira timus bezinde biiyiime, heterojenite ve kalsifikasyonla izleniyor. Bu hastada
en olas1 tan1 asagidakilerden hangisidir?

a. Lanherhans hiicreli histiyositozis

b. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

c. Pulmoner interstisyel glikojenolizis
d. Bronkopulmoner displazi

e. Eozinofilik pndmoni

5. Prematiire dogan, yenidogan déoneminde bir siire mekanik ventilasyonda izlenen 12 aylik
bebegin solunum sikintis1t mevcut. Toraks BT de, havalanma artig1 gosteren liisen alanlar, ince
interstisyel opasiteler, periferal-subplevral iiggen sekilli ya da lineer opasiteler izleniyor. En
olas1 tanimiz nedir?

a. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

b. Pulmoner interstisyel glikojenolizis
c. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu
d. Bronkopulmoner displazi

e. Bronsiolitis obliterans
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Eozinofilik Akciger Hastaliklari

Eosinophilic Lung Diseases
Gonca Erbas

OGRENME HEDEFLERI

m Eozinofilik akciger hastaliklarinin m Eozinofilik akciger hastaliklarinin
tanimlanabilmesi, siniflandirilabilmesi akciger disi, sistemik tutulum alanlarinin
m Temel klinik ve laboratuvar bulgularinin ve bu alanlarda aranabilecek radyolojik
bilinmesi, bu bulgularin radyolojik bulgular bulgularin anlasiimasi

ile birlikte yorumlanabilmesi m Ayiricl tani yapilabilmesi

m Eozinofilik akciger hastaliklarinda altta
yatan nedene yonelik radyolojik ve klinik
ipuclarinin bilinmesi

Erbas G. Eosinophilic Lung Diseases. Trd Sem 2024;12(1):121-134.

(074

Eozinofilik akciger hastaliklari, kanda ve veya dokuda eozinofili ve akciger tutulumu ile giden heterojen
bir grup hastaliktir. Nedenleri, hastaligin seyri, prognozu farkli olsa da coguna klinik olarak astma eslik
eder ve birbirlerine benzer gérunttleme bulgulariyla giderler. Radyolojik bulgular, basta enfeksiyonlar ol-
mak Uzere pek cok klinik durumla benzerlik gosterir. Bu nedenle tani siklikla atlanir ve gecikir. Radyolojik
bulgular non-spesifik olsa da radyologlarin gérintileme bulgularini bilmesi, ayirici tanida bu grup hastali-
gin akilda tutulmasi ve bulgularin klinik-laboratuvar bulgulariyla birlikte yorumlanmasi, taniya géttrebilir
ve hastayi uygun tedaviye yonlendirebilir.

Anahtar Kelimeler: Eozinofilik pnémoni, eozinofilik akciger hastaligi, bilgisayarli tomografi, radyolojik
gorantileme

ABSTRACT

Eosinophilic lung diseases represent a diverse spectrum of conditions characterized by peripheral and/or
tissue eosinophilia with associated lung involvement. Despite differences in underlying etiology, clinical
course, and prognosis, a common clinical accompaniment is asthma, and these diseases often manifest
with similar imaging findings. Radiological findings in eosinophilic lung diseases often present a diagnostic
challenge due to their non-specific nature, resembling features seen in various clinical conditions, including
infections. This similarity frequently results in missed and delayed diagnoses. A focused understanding of
the radiologic features of eosinophilic lung diseases is crucial for improving diagnostic accuracy and pre-
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venting delays in appropriate treatment. By integrating clinical, laboratory, and imaging data, radiologists
can enhance their ability to identify these diseases promptly, ultimately improving patient outcomes.

Keywords: Eosinophilic pneumonia, eosinophilic lung disease, computed tomography, chest imaging

GIRiS

Eozinofiller, savunma, tamir, homeostazis,
rejenerasyon gibi pek cok onemli siirecte rol
alan proinflamatuar 16kositlerdir. Ornegin; pa-
raziter enfestasyona karsi savunma bunlardan
biridir. Bu etki igerdikleri graniiler proteinler ve
16kotrien salinimi aracilig ile gergeklesir. An-
cak bu maddelerin konak dokusu iizerinde de
hasar yaratma etkisi vardir [ 1 |. Eozinofil iligkili
hastaliklar, eozinofillerin dnemli rol oynadigi
genis spektrumlu hastaliklar igerir. Eozinofilik
akciger hastalig1 terimi, pulmoner interstisyum
ve hava bosluklarinda eozinofil birikimi ile ka-
rekterli diffiiz parankimal hastalikla giden bir
grup klinik durumu tanimlar. Tanisal kriterler
arasinda radyografi ya da bilgisayarli tomog-
rafide (BT) parankimal infiltrasyon ile birlikte
akciger dokusunda biyopsi ile dogrulanmis eo-
zinofilik infiltrasyon ve bronkoalveoler lavajda
(BAL) eozinofili yer almaktadir [2]. Periferik
kanda eozinofili de genellikle bu duruma eslik
eder. Kendi kendini sinirlayan iyi seyirli izole
akciger tutulumundan, 6liimciil sonuglar1 ola-
bilen sistemik ve vaskiilitik sendromlara dek
farkli klinik siirecler s6z konusudur. Eozinofilik
akciger hastaliklar1 hastaligin basglangici ve sey-
rine gore akut ve kronik olarak, tutulum yaygin-
ligina gore akcigere sinirli ya da sistemik olarak
siiflandirilabilir. Altta yatan nedene gore nede-

ni bilinmeyenler (idiyopatik/primer) ve nedeni
bilinenler (sekonder) olarak ikiye ayrilir (Tablo
D).

Idiyopatik eozinofilik akciger hastaliklari;
basit pulmoner eozinofili, akut eozinofilik pno-
moni (AEP), kronik eozinofilik pnémoni, hipe-
reozinofilik sendrom, eozinofilik graniilomato-
zis ve polianjitis (EGPA) olarak sayilabilir.

Nedeni bilinen eozinofilik akciger hastalikla-
r1; allerjik bronkopulmoner aspergillozis, ilag/
toksin iligkili hastaliklar, parazitik ve tropikal
pulmoner hastaliklar, mantar iligkili hastaliklar
ve bronkosentrik graniilomatozistir.

Bunlar disinda hafif eozinofili ile giden bagka
klinik durumlar da vardir. Bunlar arasinda astma,
organize pndmoni, pulmoner fibrozis, kollajen
doku hastaliklari, sarkoidoz, mikobakteriyel en-
feksiyonlar gibi baz1 hastaliklar olsa da bunlar eo-
zinofilik akciger hastalif1 olarak kabul edilmez.

Eozinofilik akciger hastaliklarinin tanisi i¢in
periferik kanda eozinofili, BAL sivisinda eo-
zinofili (%10°dan fazla), dokuda (biopsi ile)
eozinofili ile birlikte goriintiilemede pulmoner
opasiteler olmasi gerekir.

Eozinofili, mutlak eozinofil sayisinin 0,5x10°/
L’nin iizerinde ve eozinofil yilizdesinin %6’dan
bliyilk olmast durumudur. Hipereozinofili,
mutlak eozinofil sayisinin 1,5x10°/L’nin iize-
rinde olmasi olarak tanimlanir. 0,5-1,5x10°/L
arasindaki degerler hafif eozinofili, 1,5-5x10°/L

Tablo 1. Eozinofilik akciger hastaliklarinin siniflandirmasi

Nedeni bilinmeyen eozinofilik pnémoniler

Akcigere sinirh

- Basit pulmoner eozinofili

- Akut eozinofilik pnémoni

- Kronik eozinofilik pnémoni

Sistemik/vaskulitik

- Eozinofilik grantlomatozis ve polianjiit
- Eozinofilik vaskulit

- Hipereozinofilik sendrom

Nedeni bilinen eozinofilik pnémoniler

Parazitlerle iliskili eozinofilik pnémoni
ilac/toksin iliskili eozinofilik pnémoni
Allerjik bronkopulmoner aspergillozis
Bronkosentrik grantilomatozis



arast orta ve 5x10%L’den biiyiik degerler sid-
detli hipereozinofili olarak tanimlanir. Persistan
eozinofili, en az iki test ile saptanan ve en az 4
hafta siiren eozinofili durumudur. Alveoler eozi-
nofili BAL sivisinda eozinofil ylizdesinin %25
ve lizerinde olmasidir. Doku eozinofilisi, doku
orneginde eozinofil ylizdesinin %20 ve lizerinde
olmasi olarak tanimlanir. Patolog tarafindan yo-
gun eozinofil varliginin tanimlanmasi ve ekstra-
seliiler eozinofil graniil proteinlerinin saptanma-
st da doku eozinofilisinin diger kriterleridir [3].

Basit Pulmoner Eozinofili (Loeffler
Sendromu)

Kanda eozinofili ve akciger parankiminde ge-
¢ici fokal konsolidasyonlarla gider. Idiyopatik
(primer) eozinofilik akciger hastaliklar1 basligi
altinda ele alinsa da bu tip tablo ile gelen ol-
gularmn ancak 1/3 kadar idiyopatiktir. Altindan
ilag maruziyeti ve paraziter hastaliklar ¢ikabil-
mektedir. Ayrica mevsimsel 6zellik gostermek-
te olup, solunum yoluyla alian olasi1 antijenler
suclanmaktadir. Klinik olarak olgular asemp-
tomatik olabilecegi gibi ates, oksiiriik ve hafif
derecede nefes darligi goriilebilir. Olgularin
0zgecmisinde astma ve atopi Oykiisii bulunabi-
lir. Radyolojik olarak iki tarafli gezici, gegici,
kendini smirlayan belirsiz sinirli, agirlikli ola-
rak {ist-orta zon ve periferal yerlesimli yamasal
konsolidasyonlar goriiliir. Yamasal konsolidas-
yon diginda buzlu cam opasiteleri, tek ya da
birden fazla biiyiik nodiiller, nodiil ¢evresinde
buzlu cam halosu ve brons duvarlarinda kalin-
lasma da goriilebilir. Nodiil ve konsolidasyon-
lara eslik eden kavitasyon yoktur. Mediastinal
ve hiler lenfadenopati ya da plevral efiizyon da
goriilmez. Radyolojik goriiniimiin ayirict tani-
sinda kriptojenik organize pndmoni, multifokal
atipik pndmoniler, alveoler kanama yer alir [4].
Prognozu ¢ok iyidir. Hastalarin biiyiik ¢ogunlu-
gunda yaklasik 1 aylik bir siirecte hastalik ken-
diliginden iyilesir.

Akut Eozinofilik Pnomoni

Ates, Okstiriik, hizla ilerleyen nefes darligi ve
hipoksik solunum yetmezligi klinigi ile giden,

Eozinofilik Akciger Hastaliklari

akut seyirli bir hastaliktir. Erkeklerde daha sik
goriiliir. Ortalama tan1 yas1 30’dur. Insidansi
100.000°de 9,1-11°dir [5, 6]. Tamamen saglikli
bir bireyde altta yatan bir neden yokken hizla
yogun bakim takibi gerektiren hipoksik solu-
num yetmezligine evrilen febril hastalik varsa
AEP akla gelmelidir. Ik belirtilerin ortaya ¢i-
kist ile hastaneye bagvuru arasinda gegen siire
genellikle 7 giin ve altidir. AEP siklikla atlanan
bir tanidir. Akut solunum sikintist sendromu
(ARDS) ve viral enfeksiyonlarla karigtirilir.
Idiyopatik kabul edilse de olgularm ancak ya-
risinda altta yatan neden saptanamaz. Pek ¢ok
yayin tiitiin kullanimu ile yakin iligkili oldugunu
gostermektedir [7]. Olgulari %31 kadar siga-
raya yeni baslayan ya da miktarini artiranlardan
olusur. Bunun disinda amfetamin, kokain gibi
madde kullanim1 ve akut olarak maruz kalinan
ince toz, maytap dumani, gaz bombasi gibi in-
halasyonel etkenlerle de iligkilendirilmektedir.
Hizla koétiilesen solunum sikintisina eslik eden
BAL’de eozinofili varligi ile tan1 konur. Perife-
rik kanda erken donemde eozinofili genellikle
saptanmazken, ilerleyen donemde ortaya ci-
kabilir. Sine ve ark.’nin [7] ¢alismasinda bas-
langigta periferik eozinofili oram1 %35 iken,
hastane yatisi sirasinda bu oranin %72 oldugu
saptanmugtir. Steroid tedavisine iyi yanit verir,
hizla ve sekelsiz iyilesir. Histopatolojik olarak
diffiiz alveol hasari, alveollerde ve interstisiyel
alanda eozinofili varlig1 goriiliir. Radyografik
olarak erken dénemde retikiiler patern goriiliir.
Birkag saat ile birkag giin i¢inde bilateral yaygin
interstisyel opasiteler, alt lob agirlikli yamasal
konsolidasyon gelisir. Plevral efilizyon siklikla
(>%75) eslik eder. BT incelemesinde bilateral
konsolidasyon (%55), buzlu cam opasiteleri,
eslik eden interlobiiler septal ve peribronkovas-
kiiler interstisiyel kalinlasmalar (%90) ve kal-
dirim tag1 gorlinimii saptanabilir (Resim 1 A,
B). Sentriasiner belirsiz sinirli nodiiller goriile-
bilir. Olgularin yarisinda parankimal lezyonla-
rin dagilimi periferal agirliklhidir [2, 5]. Hiler ve
mediastinal bilylimiis lenf nodlari goriilebilir.
Akciger dis1 tutulum yoktur. Tanimlanan radyo-
lojik bulgular hastaliga 6zgii olmayip non-spe-
sifiktir. Ayirict tanisinda ARDS, viral enfeksi-
yonlar, akut interstisiyel pndmoni, hidrostatik
O6dem gibi farkli klinik durumlar yer alir. Tan1
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i¢in radyolojik bulgularin klinik ve laboratuvar
bulgulariyla desteklenmesi, BAL’de eozinofili-
nin gosterilmesi gerekir.

Kronik Eozinofilik Pnémoni

Ik kez 1969°da Carrington ve ark. [8] tara-
findan tanimlanmistir. Klinik olarak bir aydan
uzun stiren bulgular vardir. Hafif derecede ne-
fes darlig1, oksiiriik, halsizlik, ates, gece terle-
mesi, kilo kaybi, diffiiz pulmoner infiltrasyon-
la karekterizedir. Semptomlar hafif ve aralikli
olabilecegi gibi ciddi ve nadiren hayati tehdit
edebilecek solunum yetmezIligi goriilebilir.
Non-tropikal bolgelerde sik goriilen bir eozino-
filik pndmonidir. Genellikle 3.-4. dekatlarda or-
taya ¢ikar. Kadinlarda iki kat daha sik goriiliir.

Resim 1. (A, B) Akut eozinofilik pnémoni. Akut
solunum sikintisi nedeniyle incelenen, periferik
eozinofili saptanmayan, BAL'de eozinofili (%60)
bulunan 40 yas erkek olguya ait aksiyel planda
BT kesitleri. Her iki akcigerde asimetrik, periferik/
subplevral agirhkh konsolidasyon, eslik eden
yamasal buzlu cam opasiteleri ve interlobuler
septal kalinlasmalar.

BAL, bronkoalveoler
tomografi.

lavaj; BT, bilgisayarh

AEP’nin aksine (AEP, 6ncesinde tamamen nor-
mal olan olgularda goriiliir) olgularin %75’inde
Ozgecmiste astma Oykiisli vardir. Alveoller ve
interstisyumda baglica eozinofil ve lenfositler-
den olusan karma inflamatuar infiltrasyon ve
eozinofilden zengin eksuda varlig1 ile karekte-
rize, sebebi bilinmeyen kronik bir siiregtir. Ol-
gularin %90’inda periferik kanda, %50°sinde
balgamda eozinofili vardir. BAL’da eozinofil
orant ¢ogu kez %40’ 1n iizerindedir. Olgularin
%75’inde kanda IgE diizeyleri artmustir. Steroid
tedavisine 1yi yanit verir ve hizla geriler. Steroid
birakildiginda %30-60 oraninda niiks goriilebi-
lir [4, 9].

Goriintiilemede posteroanterior akciger gra-
fisinde iki tarafli periferal infiltrasyon mevcut
olup, bu goriiniim pulmoner 6demin “fotografik
negatifi” olarak tanimlanir (Resim 2). Bu bul-
gu olgularin %25-34 kadarinda gériiliir. Ust lob
agirlikli tutulum s6z konusudur. Konsolidasyo-
nun yani sira buzlu cam opasiteleri, ters halo ya
da atol bulgusu, kaldirim tas1 goriiniimi, iyi-
lesme doneminde plevraya parelel lineer /bant
benzeri opasiteler goriilebilir (Resim 3). Hafif
derecede plevral eflizyon (%10 olguda) ve len-
fadenopati goriilebilir. Lezyonlar haftalarca hat-
ta aylarca benzer sekilde kalabilir [10]. Kronik
eozinofilik pnémoni ile organize pndmoninin
histopatolojik bulgulari, klinik bulgular1, go-
riintiileme bulgular1 ve tedavisi birbirine ben-

y,
<

Resim 2. Kronik eozinofilik pnémoni. PA akciger
grafisinde; solda ve Ust-orta zonlarda agirlikh
olmak Uzere periferal subplevral alanlarda yaygin
yamasal radyoopasiteler. Bu goérinim akciger
6deminin fotografik negatifi olarak nitelendirilir.
PA, posteroanterior.

EGiTiCi
NOKTA
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Resim 3. Kronik eozinofilik pndémoni.
loblardan gecen toraks BT kesitinde her iki
akcigerde periferal subplevral yerlesimli atol (ters
halo) bulgusu. BT, bilgisayarli tomografi.

zer. Kronik eozinofilik pndmoni {ist lob agirlik-
I1 tutulum yaparken, organize pnémoni orta-alt
zon agirlikli tutulumla gider. Klasik radyolojik
bulgular olgularin yaklasik %50’sinde goriiliir.
Tipik bulgularin goriilmedigi ve kanda eozino-
filinin zayif oldugu durumlarda tant koymak
gii¢ olabilir. BAL’de baskin eozinifili, kronik
eozinofilik pnédmoninin ayirdettirici 6zelligidir.

idiyopatik Hipereozinofilik Sendrom

Kanda en az 6 aydir var olan eozinofili ile bir-
likte dokularda matiir eozinofil infiltrasyonu ile
karakterize, tutulan doku-organlarda hasarlan-
ma yaratan sistemik bir hastaliktir. Tanim ola-
rak hipereozinofilik sendrom diyebilmek icin
periferik kanda persistan ve belirgin hipereozi-
nofili kriteri karsilanmalidir. Doku eozinofilisi
ile iliskili doku/organ hasari ve islev bozuklugu
bulunmalidir. Organ hasarina neden olabilecek
diger nedenler dislanmis olmalidir [11]. Erkek-
lerde 7 kat daha sik gériiliir. Ugiincii-4. dekat-
larda ortaya ¢ikar [10]. Klinik olarak astma,
halsizlik, okstiriik, nefes darligi gibi non-spe-
sifik bulgular vardir. Kardiyak ve santral sinir
sistemi tutulumu mortalite ve morbiditeye yol
acabilmektedir. Olgularim %060-75’inde kalp
tutulumuna baglh ciddi kalp fonksiyon bozuk-
lugu goriiliir. Restriktif kardiyomiyopati yapar.
Tiim eozinofilik myokardit olgularinin %12,8’1
hipereozinofilik sendroma bagli olarak ortaya
¢itkmaktadir [12]. Myokardiyumu infiltre eden
eozinofillerin degraniilasyonu sonucu acgiga

Eozinofilik Akciger Hastaliklari

¢ikan toksik katyonik proteinlerin olusturdu-
gu hasar s6z konusudur. Myokardiyumda akut
nekroz, mural trombiis ve fibrozisle seyreden
tutulum paterni goriiliir. Hipereozinofilik send-
romda radyografik olarak akcigerlerde gecici,
belirsiz sinirli-yamasal buzlu cam opasiteleri ve
konsolidasyon gibi non-spesifik bulgular gorii-
lir. Kardiyak tutulumda kardiyomegali, plevral
efiizyon ve ddem goriiliir (Resim 4). BT de bi-
lateral periferal agirlikli buzlu cam opasiteleri
ve konsolidasyon izlenir. Interlobiiler septal
kalinlagmalar goriiliir (Resim 5). Bunun digin-
da agirlikli olarak periferal akciger alanlarinda
perilezyoner buzlu cam halosu iceren belir-
siz smirlt nodiiller izlenebilir. Bu nodiillerde
nekrotik degisiklikler goriilebilir. Pulmoner
emboli saptanabilir. Kardiyak tutulumda BT’de
myokardiyumda kontrast tutmayan hipodens
alanlar, manyetik rezonans goriintiilemede su-
bendokardiyal ge¢ Gadolinium tutulumu, kalp
bosluklarinda trombiis ve kapak disfonksiyonu

sendromda

Resim 4. Hipereozinofilik
tutulumu. Sol ventriktl dilate, bilateral masif
plevral eflizyon ve pasif atelektazi (A). Her iki Gst
lobdan gecen aksiyel kesitte interlobuler septal
kalinlasmalar; interstisiyel 6dem (B).

kalp
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goriilebilir. Prognozu kétiidiir. Kortikosteroid
yamit1 zayiftir. iki y1llik mortalite oran1 %75’tir.
Tedavide monoklonal antikorlar ve sitotoksik
ajanlar kullanilmaya bagslandiktan sonra 3 yillik
mortalite oran1 %4’e diismiistiir [9].

Eozinofilik Graniilomatozis ve
Polianijiitis

Eski adiyla Churg-Strauss sendromu olan
bu hastalik antindtrofil sitoplazmik antikor
(ANCA) iliskili, kiiciik damarlar1 etkileyen
sistemik bir vaskiilittir. ilk kez 1951 yilinda
tanimlanmugtir [13]. Nekrotizan vaskiilit, eks-
travaskiiler graniilom olusumu ile giden; basta
akcigerler, kalp, deri olmak {izere sinir sistemi,
gastrointestinal kanal, bobrek tutulumu yapabi-
len bir ¢oklu sistem hastaligidir. En sik tutulan
organ akcigerdir. Dordiincii-5. dekatlarda or-
taya ¢ikar. Ortalama goriilme yas1 49°dur. Ka-

Resim 5. Hipereozinofilik sendrom. Ust zondan
(A) ve karina duzleminden (B) alinan aksiyel BT
kesitlerinde her iki akcigerde periferal subplevral
konsolidasyon alanlari, eslik eden buzlu cam

opasiteleri ve interlobuler septal kalinlasma

(oklar). BT, bilgisayarli tomografi.

din ve erkeklerde esit oranda goriiliir. insidansi
milyonda 0,5-6,8 ve prevalansi milyonda 10,7-
13°tlir [14].

Tami icin asagidaki kriterlerden 4 tanesinin
varlig1 %85 oraninda tanisal duyarliliga sahip-
tir;

- Astma varligi,

- Paranazal siniis anormallikleri,

- Noropati,

- %10’un tstiinde periferik kan eozinofilisi,

- Akcigerlerde radyografik olarak gezici, ge-
¢ici radyoopasiteler,
- Biyopside ekstravaskiiler eozinofili.

2022 yilinda Amerika ve Avrupa Romatolo-
ji Dernekleri’nin yayinladigi kriterlere gore,
EGPA tanisi klinik, laboratuvar ve histopatolo-
jik o6zelliklere dayanan bir puanlama sistemine
gore yapilmaktadir (Tablo 2) [15]. Bu tanisal
kriterler ve puanlama sistemleri genellikle iler-
lemis hastalik durumunda ige yarar ve biyopsi
yapilmadan uygulanamaz. Ozellikle erken do-
nem EGPA hastalari i¢in kullanigl degildir.

Tablo 2. 2022 American College of
Rheumatology/European Alliance of
Associations for Rheumatology tarafindan
yayinlanan EGPA siniflandirma kriterleri;
toplam puanin 6 ve Usti olmasi durumunda
hastalik EGPA olarak siniflandirilabilir

Puan
Klinik kriterler
Obstruktif hava yolu hastaligi +3
Nazal polipler +3
Mononeuritis multipleks +3

Laboratuvar ve histopatolojik kriterler

Kanda eozinofil sayisi >1x10°/L +5
Biyopside eozinofil agirlikli +2
ekstravaskuler inflamasyon

c-ANCA ya da anti-PR3 antikor -3
pozitifligi

Hematuri -1

EGPA, eozinofilik granilomatozis ve polianjiit.



Eozinofilik graniilomatozis ve polianjiitis,
ANCA ile iligkili olmakla birlikte ANCA nega-
tifligi taniy1 dislamaz. Olgularin %40°1 ANCA
(+)’dir. Kardiyak tutulum ANCA (-) olgularda
daha sik goriiliirken, glomerulonefrit, ANCA
(+) olgularda daha sik goriiliir [ 16]. Hemen tiim
olgularda astma tablosuna eslik eden belirgin
eozinofili vardir. Astma diginda nazal polip, si-
niizit gibi alerjik hastalik dykiileri vardir. Oksii-
riik, nefes darlig1, hemoptizi disinda klinik bul-
gu ve belirtiler arasinda diare, deri dokiintiisii
(palpabl purpura), néropati (monondritis mul-
tipleks), konjestif kalp yetmezligi vardir. Kalp
tutulumu 6liimciil seyredebilir. Perikardit, peri-
kardiyal eflizyon, kardiyomegali, myokardit ve
enfarkt goriilebilir. Tim eozinofilik myokardit
olgularmin %19,3’1i EGPA’ya baglh olarak or-
taya cikmaktadir [12]. Vendz tromboemboli
siklig1 artmustir [ 17]. Steroide iyi yanit verir. In-
terlokin 5 (IL-5) ve IL-5 reseptorlerini hedefle-
yen giincel spesifik tedaviler de s6zkonusudur.
Immiinosupresif ajanlar da tedavide kullanilir.
Relaps orani yiiksektir. Olgularin %25’inde te-
daviye ragmen relaps goriiliir. Tedavi ile 5 yil
hayatta kalim orant %60-80’dir. Tedavisiz sag-
kalim diisiik olup, ¢ogu 6liim ilk bir yilda ve
kalp tutulumuyla gerceklesir [18]. Bobrek tu-
tulumu kotii prognostik faktordiir. Diger kotii
prognostik faktorler, 65 yas iistii olmak, gast-
rointestinal sistem tutulumu olmasi, sinonazal
tutulum olmamasi olarak sayilabilir [2].

Hastalikta ii¢ faz tanimlanmistir;

- Alerjik faz; rinit, siniizit ve astma ile sey-
reder.

- Eozinofilik faz; periferik kanda ve dokuda
(6zellikle akciger ve gastrointestinal kanalda)
eozinofili vardir. Akciger bulgular1 basit pulmo-
ner eozinofili ve kronik eozinofilik pndmoniye
benzer.

- Sistemik faz ya da kiiclik damar vaskiiliti
fazi; kalp, deri, kas iskelet sistemi, sinir sistemi
ve bobrekler tutulabilir. Bu durum eozinofili ge-
lisiminden yillar sonra ortaya ¢ikar.

Paranazal siniisler erken donemde tutulur.
Rekiirren rinosintizit goriiliir. Paranazal siniis-
lerde yumusak doku artimi, sinonazal polipler,

Eozinofilik Akciger Hastaliklari

kemik erozyon, mukozal kalinlasma goriilebilir
(Resim 6). Akcigerlerde olgularin %50-70’inde
basit pulmoner eozinofili ve kronik eozinofilik
pnomoniye benzer bulgular ortaya ¢ikar. Bu
bulgular eozinofilik ya da vaskiilitik/sistemik
fazlarda ortaya ¢ikabilmektedir. Olgularin %40
kadarmnda pulmoner bulgularin ortaya ¢ikmasi
hastalik evresinin vaskiilitik faza gecmesiyle es
zamanhdir. Radyografik olarak bilateral perife-
ral dagilim gosteren, belirli bir zonu tutma egili-
mi gostermeyen konsolidasyon, retikiilonodiiler
opasiteler goriiliir. BT de %60 olguda periferal
yamasal konsolidasyon, buzlu cam opasiteleri
(gezici olabilir), %20 olguda 0,5-3,5 cm boyut-
larinda nodiil ve kitleler goriliir (Resim 7). No-
diillerde hava bronkogrami bulgusu goriilebilir.
Nodiiller sentrilobiiler yerlesim gdsterebilir.
Kavitasyon nadir bir durum olup, kaviter nodiil-
lerle giden graniilomat6z polianjiit ile ayrimini
saglar. %35 olguda brons duvar kalinlasmasi
veya bronsektazi, tomurcuklu aga¢ goriiniimii,
%S5 olguda interlobiiler septal kalinlagmalar (in-
terstisiyel 6deme sekonder olabilir) goriilebilir
(Resim 8). Plevral efiizyon; kardiyak tutulum
ve kalp yetmezligi durumunda sik goriiliirken,
bunun disinda seyrek goriilir. Mediastinal ve
hiler biiyiimiis lenf nodlar goriilebilir [2, 19].

Resim 6. EGPA. Yirmi iki yasinda kadin hasta.
Astma ve alerjik rinit 6ykusu var. Koronal planda

paranazal sinGs BT'de paranazal sinUslerde,
nazal kavitede bilateral yumusak doku artimi,
sinonazal  polipozis, sinUsleri  cevreleyen
kemiklerde erozyon. BT, bilgisayarli tomografi.
EGPA, eozinofilik grantlomatozis ve polianjiit.
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Resim 7. EGPA. PA akciger grafisinde sag
akciger apeksinde opasite artisi (A). Apikal
dizlemden gecen BT kesitinde sag akciger
Ust lob apikal segmentinde hava bronkogrami
iceren konsolidasyon ve cevresinde buzlu cam
opasiteleri (B). EGPA, eozinofilik grantlomatozis
ve polianjiit; PA, posteroanterior; BT, bilgisayarl
tomografi.

Sebebi Bilinen Eozinofilik Akciger
Hastaliklari

Ilaglar, eozinofilik akciger hastaliklarinin
onemli bir nedenidir. ilaglar arasmda antibiyo-
tikler (penisilin, tetrasiklin, nitrofurantoin) ve
non-steroid antiinflamatuar ajanlar en sik rastla-
nan nedenlerdir. Radyolojik bulgular non-spesi-
fik olup, basit pulmoner eozinofili benzeri bul-
gulardan AEP’de goriilenlere benzer bulgulara
dek degisebilir [20]. Toksik yag sendromu, kol-
za yagimin oral alimini takiben ortaya ¢ikan bir
hipereozinofilik sendromdur. L-triptofanin yiik-
sek dozda alinmasini takiben ortaya ¢ikan eozi-
nofili ve myalji ile giden sendrom da akciger tu-

tulumunun da eslik ettigi ilag/toksin iligkili bir
diger eozinofilik akciger hastalig1 6rnegidir |2,
9]. Akcigerlerde konsolidasyon, nodiiller, bii-
ylmiis lenf nodlari, plevral efiizyon goriilebilir.
Belirlenebilen etkene maruziyetin sonlandiril-
mas1 ve kortikosteroid uygulanmasiyla geriler.

Parazitler siklikla basit pulmoner eozinofili
benzeri bulgulara neden olur. En sik etkenler
Schistosoma, Ascaris, Toxocara, Ancylostoma,
Strongyloides tiirleridir. Sivrisineklerle bu-
lasan Wuchereria bancrofti ve Brugia malayi
tiirli parazitlere baglh goriilen tropikal pulmo-
ner eozinofili; mikrofilariazisin sik gorildigi
Hindistan, Giiney Asya, Giiney Amerika gibi
bolgelerde goriiliir. Akcigere ulasan nematod-
lara kars1 gelisen bir reaksiyonun sonucudur.
Akciger parankiminde ince lineer opasiteler,
milimetrik pulmoner nodiiller, retikiilonodiiler
opasiteler izlenir. Akcigerde restriksiyon ya-
ratan yogun fibrozis ile sonuglanabilir. Uzak
doguda Paragonismus westermani adl1 parazite
bagli eozinofilik akciger hastalig1 goriiliir. Tipik
bulgular ates, halsizlik, kilo kaybi, 6ksiiriik, he-
moptizidir. BT de yamasal konsolidasyon, hava
ve swv1 igerikli kistik lezyonlar, plevral efiizyon
ve pnomotoraks goriilebilir [4, 21].

Resim 8. EGPA. Myokard tutulumu gdsterilen
olguda diafragma kubbesi dizeyinden gecen
aksiyel BT kesitinde bilateral yamasal buzlu cam

opasiteleri, interlobuler septal kalinlasmalar,
kalp golgesinde genisleme. EGPA, eozinofilik
grantlomatozis ve polianjiit; BT, bilgisayarh
tomografi.



Allerjik Bronkopulmoner Aspergillozis

Trakeobronsiyal agacta kolonize olmus As-
pergillus tiirlerinin antijenlerine kars1 gelismis
hipersensitivite reaksiyonunun yol agtig1 komp-
leks bir akciger hastaligidir. Gelismis iilkelerde-
ki en sik goriilen eozinofilik akciger hastaligi-
dir. Erigkin astma olgularimin %1-2’sinde, kistik
fibrozis olgularinin %1-15’inde gorilir [22].
Periferik kanda eozinofili ve astma ile birlikte
serumda Aspergillus spesifik IgE diizeyinde
artig, deri testi pozitifligi vardir. Klinik olarak
astma tablosu, akut alevlenme doneminde 6ksii-
riik, balgam, ates, halsizlik, kilo kaybi1 goriilebi-
lir. Radyolojik olarak iist zon ve santral agirlikli
bronsektazi, mukus tikaglari, atelektazi goriiliir
(Resim 9). Akut atak sirasinda konsolidasyon,
buzlu cam opasiteleri goriilebilir. Senriasiner
nodiiller ve tomurcuklu aga¢ bulgusu izlene-
bilir (Resim 10). Mukus/debris ile dolu ektatik
bronslar eldiven parmagi goriiniimii olusturabi-
lir. Olgularin %30 kadarinda impakte sekresyon
tizerinde biriken kalsiyum igerigine bagl yiik-
sek ateniiasyon gosteren dilate bronslar izlenir
(Resim 11). Hastaligin ilerleyen donemlerinde
fibrozis goriilebilir [23].

Resim 9. ABPA. PA akciger grafisinde sag
Ust zonda belirsiz sinirli yamasal/noduler
radyoopasiteler (beyaz oklar). Sag hilusu
kismen kapatan noduler radyoopasite (yildiz).
Solda ve Ust zonda belirgin (bos ok) bilateral
bronsektazi ve brons duvarlarinda kalinlasma.
ABPA, allerjik bronkopulmoner aspergillozis; PA,
posteroanterior.

Eozinofilik Akciger Hastaliklari

=

Resim 10. ABPA. Aksiyel BT kesitinde her iki
akcigerde tomurcuklu agac goéranimu (oklar).
ABPA, allerjik bronkopulmoner aspergillozis; BT,
bilgisayarli tomografi.

Resim 11. ABPA. (A) Kontrastsiz toraks BT'de
karina dizleminin hemen altindan gecen aksiyel
kesitte hiperdens impakte mukus ve eldiven
parmagdi gérinimu (ok). (B) Kontrastsiz toraks
BT'de koronal reformat goérintude hiperdens
impakte mukus ve eldiven parmagi goérinimu

(oklar). ABPA, allerjik bronkopulmoner
aspergillozis; BT, bilgisayarli tomografi.
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Tanimlanan bulgular diginda fungal maruzi-
yete bagl hipersensitivite pnémonisi, eozinofi-
lik pndémoni ve bronkosentrik graniilomatozis
bulgular goriilebilir.

Bronkosentrik graniilomatozis; histolojik ola-
rak kiigiik brons ve bronsiyollerin ¢evresinde
nekrotizan graniillomatdz inflamasyon goriilen
bir hastalik olup, hava yolu mukozasinin biitii-
niiyle destriiksiyonu ve liimenin nekrotik mater-
yalle dolmasi ile karekterlidir. Bir tiir hipersen-
sitivite reaksiyonudur. Geng hastalarda goriiliir
olgularmm yarisinda periferik eozinofili saptanir.
Tim olgularin tgte birini olusturan astmatik
hastalarda bu durum ¢ogu kez Aspergillus ile
iligkili olup, lezyonlarda Aspergillus hifleri sap-
tanabilir. Bronkosentrik graniilomatozis ayrica
mikobakteriyel enfeksiyonlarda, romatoid artrit
gibi non-enfeksiydz inflamatuar hastaliklarda
ve immiinitesi baskilanmis olgularda da goriile-
bilir. Prognozu iyidir. Kendiliginden sinirlana-
bilir ya da kortikosteroid uygulamasi ile geriler.
Radyolojik olarak hacim kaybi, belirsiz sinirlt
nodiil/kitleler, konsolidasyon, mukus impaksi-
yonu goriilebilir. Bulgular agirlikli olarak iist
loblarda goriiliir. Olgularin %75’ inde tek tarafli,
tek ya da birkag lezyon vardir [ 10, 24].

SONUC

Sonug olarak, eozinofilik akciger hastaliklari,
eozinofili ve akciger tutulumuyla giden birbirin-
den farkli etiyoloji ve prognoza sahip heterojen
bir grup hastaliktir. Bulgular ¢ogu kez non-spe-
sifiktir. Bu grup hastalikta goriilebilecek bulgu
spektrumunun radyologlar tarafindan bilinmesi,
ayirici tant listesi olusturulurken akla gelmesi,
radyolojik bulgular yorumlanirken klinik ve
laboratuvar bulgularinin da gézoniine alinmasi
tan1 koyma olasiligin1 artiracaktir.

Cikar Catismasi

Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir
ctkar catismast bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 122

Eozinofilik akciger hastaligi terimi, pulmoner interstisyum ve hava bosluklarinda eozinofil bi-
rikimi ile karekterli diffiiz parankimal hastalikla giden bir grup klinik durumu tanimlar. Tanisal
kriterler arasinda radyografi ya da bilgisayarli tomografide (BT) parankimal infiltrasyon ile bir-
likte akciger dokusunda biyopsi ile dogrulanmig eozinofilik infiltrasyon ve bronkoalveoler lavajda
(BAL) eozinofili yer almaktadir.

Sayfa 123

Radyolojik olarak iki tarafli gezici, gegici, kendini sinirlayan belirsiz sinirli, agirlikli olarak iist-or-
ta zon ve periferal yerlesimli yamasal konsolidasyonlar goriiliir. Yamasal konsolidasyon disinda
buzlu cam opasiteleri, tek ya da birden fazla biiyiik nodiiller, nodiil ¢evresinde buzlu cam halosu ve
brons duvarlarinda kalinlagma da goriilebilir.

Sayfa 123

Tamamen saglikli bir bireyde altta yatan bir neden yokken hizla yogun bakim takibi gerektiren
hipoksik solunum yetmezligine evrilen febril hastalik varsa AEP akla gelmelidir.

Sayfa 123

Radyografik olarak erken donemde retikiiler patern goriiliir. Birkag saat ile birkag giin i¢inde bila-
teral yaygin interstisyel opasiteler, alt lob agirlikli yamasal konsolidasyon gelisir. Plevral efiizyon
siklikla (>%75) eslik eder. BT incelemesinde bilateral konsolidasyon (%55), buzlu cam opasiteleri,
eslik eden interlobiiler septal ve peribronkovaskiiler interstisiyel kalinlagmalar (%90) ve kaldirim
tasi goriiniimii saptanabilir.

Sayfa 124

Goriintiilemede posteroanterior akciger grafisinde iki tarafli periferal infiltrasyon mevcut olup, bu
gOriiniim pulmoner 6demin “fotografik negatifi” olarak tanimlanir .

Sayfa 125

Olgularin %60-75’inde kalp tutulumuna bagl ciddi kalp fonksiyon bozuklugu goriiliir. Restriktif
kardiyomiyopati yapar. Tiim eozinofilik myokardit olgularinin %12,8’1 hipereozinofilik sendroma
bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir.

Sayfa 127

Hemen tiim olgularda astma tablosuna eslik eden belirgin eozinofili vardir. Astma disinda nazal
polip, siniizit gibi alerjik hastalik dykiileri vardir.

Sayfa 127

Kalp tutulumu 6liimciil seyredebilir. Perikardit, perikardiyal efiizyon, kardiyomegali, myokardit ve
enfarkt goriilebilir. Tiim eozinofilik myokardit olgularinin %19,3’ti EGPA’ya bagl olarak ortaya
¢ikmaktadir.



Egitici Noktalar
e —

Sayfa 127

Olgularin %40 kadarmda pulmoner bulgularin ortaya ¢ikmasi hastalik evresinin vaskiilitik faza
geemesiyle es zamanlidir. Radyografik olarak bilateral periferal dagilim gosteren, belirli bir zonu
tutma egilimi gostermeyen konsolidasyon, retikiilonodiiler opasiteler goriiliir. BT de %60 olguda
periferal yamasal konsolidasyon, buzlu cam opasiteleri (gezici olabilir), %20 olguda 0,5-3,5 cm
boyutlarinda nodiil ve kitleler goriiliir.

Sayfa 129

Radyolojik olarak iist zon ve santral agirlikli bronsektazi, mukus tikaglari, atelektazi goriiliir. Akut
atak sirasinda konsolidasyon, buzlu cam opasiteleri goriilebilir. Senriasiner nodiiller ve tomurcuklu
agac bulgusu izlenebilir. Mukus/debris ile dolu ektatik bronslar eldiven parmag:i gériinimii olus-
turabilir. Olgularin %30 kadarinda impakte sekresyon iizerinde biriken kalsiyum igerigine bagl
yliksek ateniiasyon gosteren dilate bronslar izlenir.
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Calisma Sorulari
.

1. Eozinofilik akciger hastaliklari i¢in agagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Klinik olarak astma eslik edebilir.
b. Kalp tutulumu olabilir.
c. Akcigerlerde periferik subplevral konsolidasyon goriilebilir.
d. Yaygin mediastinal ve hiler lenfadenopati ile seyreder.
e. Sistemik ve vaskiilitik tutulum goriilebilir.

2. Akut eozinofilik pnémoni i¢in asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Klinik olarak astma ve allerji 6ykiisii vardir.
b. Kalp tutulumu goriilmez.
c. Akcigere smirl tutulum vardir.
d. Periferik agirlikli parankimal konsolidasyon, interlobiiler septal kalinlagsmalar goriilebilir.
e. Plevral efiizyon goriilebilir.

3. “Oncesinde tamamen saghkli olan bireylerde gériiliir. Plevral efiizyon, periferik agirlikli
konsolidasyon ve buzlu cam opasiteleriyle karakterlidir. Niiks goriilmez”. Tanimlanan eozinofilik
akciger hastalig1 asagidakilerden hangisidir?

a. Hipereozinofilik sendrom

b. Akut eozinofilik pndmoni

c. Kronik eozinofilik pnémoni

d. Tropikal pulmoner eozinofili

e. Allerjik bronkopulmoner Aspergillozis

4. Hipereozinofilik sendrom i¢in asagidakilerden hangisi yanhistir?
a. Belirgin periferik kan ve doku eozinofilisi vardir.
b. Akcigerlerde gegici, belirsiz sinirli-yamasal buzlu cam opasiteleri ve konsolidasyon goriiliir.
c. Akcigerde izole tutulum ile gider.
d. Periferik kanda ve dokuda belirgin eozinofili vardir.
e. Myokard tutulumu varsa kardiyomegali, plevral eflizyon ve akciger 6demi izlenebilir.

5. ABPA i¢in agagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Astma Oykiisii vardir.
b. Akcigerlerde kalsifiye impakte sekresyon ile dolu bronglar goriilebilir.
c. Tomurcuklu aga¢ goriiniimii izlenebilir.
d. Eldiven parmag1 bulgusu izlenebilir.
e. Brongektazi varligit ABPA tanisini ekarte ettirir.

o¢ 9p Q¢ ‘BT ‘p1 :aerderd)
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Organizing Pneumonia and Bronchiolitis
Fahri Aydin®, Mustafa Yesilyurt®, Fatih Alper

OGRENME HEDEFLERI

m Organize pnémoni ve bronsiolitlerin m Kucuk hava yolu hastaliklarina radyolojik
radyolojik bulgulari bulgular yéniyle algoritmik yaklasim

m Organize pndmoni ve bronsiolitlerde

radyolojik ayrici tanilar

Aydin F, Yesilyurt M, Alper E Organizing Pneumonia and Bronchiolitis. Trd Sem 2024;12(1):135-146.

0z

Organize pnémoni taniminin yakin gecmiste bronsiolitis obliterans tanisindan ayrimi yapilmis ve ayri bir
hastalik olarak ifade edilmistir. Organize pnémoni idiyopatik (kriptojenik) ve sekonder organize pnémo-
niler seklinde karsimiza cikabilir. Sekonder sebepler arasinda siklikla bag dokusu hastaliklari, viral enfek-
siyonlar, ilac kullanimlari ve radyasyon tedavisi gibi etkenler 6ne cikar. Kadin ve erkekler genelde hasta-
liktan esit olarak etkilenir. Semptomlar genellikle non-spesifiktir. Organize pnémoniler radyolojik olarak
peribronkovaskuler konsolidasyon alanlari ile karakterizedir. Bronsiolitler histopatolojik olarak inflama-
tuar ve fibrotik bronsiolitler olarak alt gruplara ayrilabilen kictk hava yolu hastaliklaridir. Kartilajenoz
yapi icermeyen ve 2 mm’den kictk hava yollar etkilenir. Radyolojik olarak direkt ve indirekt bulgulari
mevcuttur. Bulgular genellikle spesifik degildir. Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler noduller, tomurcuklu
agac gorunumleri, bronsiyal duvar kalinlik artislari, bronsiektaziler ve hava hapsi alanlari bronsiolitlerle
iliskilendirilebilen radyolojik bulgulardir.

Anahtar Kelimeler: Organize pnémoni, bronsiolitis, bilgisayarli tomografi

ABSTRACT

The definition of organizing pneumonia has recently been differentiated from the diagnosis of bronc-
hiolitis obliterans and expressed as a separate disease. Organizing pneumonia may present as idiopathic
(cryptogenic) and secondary organizing pneumonia. Among the secondary causes, factors such as connec-
tive tissue diseases, viral infections, drug use and radiation therapy come to the fore. Men and women are
generally equally affected. Symptoms are usually non-specific. Organizing pneumonias are radiologically
characterized by areas of peribronchovascular consolidation. Bronchiolitis are small airway diseases that
can be subdivided histopathologically into inflammatory and fibrotic bronchiolitis. It affects airways that
do not have a cartilaginous structure and are smaller than 2 mm. There are direct and indirect findings
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radiologically. Findings are often non-specific. Centrilobular nodules of ground glass density, tree-in-bud
appearance, bronchial wall thickening, bronchiectasis and air trapping areas are radiological findings that

can be associated with bronchiolitis.

Keywords: Organizing pneumonia, bronchiolitis, computed tomography

GIRiS

ORGANIZE PNOMONiI

Epidemiyoloji ve Klinik Sirec

Organize pnoémoni ifadesi klinik ve radyo-
lojik bir paterni ifade eder. Organize pnémoni
ifadesi ilk kez 1983 yilinda Davison ve ark. | 1]
tarafindan kullanilmigtir. Daha sonra Epler ve
ark. [2] “Bronsiolitis Obliterans Organize Pno-
moni” tanimini kullanmis ancak ilerleyen yil-
larda 2002 ve 2013 yillarinda Amerikan Toraks
Dernegi, bronsiolitis obliterans hastaligini ayr1
bir antite olarak degerlendirmis ve giincel yak-
lasimda BOOP yerini ‘Kriptojenik Organize
Pnémoniye’ birakmustir [1-3].

Organize pndémoni paterni sekonder olarak
bag dokusu hastaliklari, ilag kullanimi, viral
enfeksiyonlar, radyasyon tedavisi, immiinolojik
bozukluklar ve toksik inhalasyonlar gibi farkli
nedenlerle ortaya ¢ikabilecegi gibi herhangi bir
nedene bagli olmaksizin da karsimiza ¢ikabilir
[4]. Organize pnomoni tespit edilen olgularin
yaklasik %50’sinde sebep bulunamaz. Bu se-
kilde tespit edilen idiyopatik organize pnémo-
ni varligi, kriptojenik organize pndmoni olarak
adlandirilir. Farkli klinik tablolarla iliskilendi-
rildiginde ise sekonder organize pnomoni ifade-
si kullanilmaktadir.

Organize pnomoni nadir bir hastalik olup
genellikle besinci dekattan sonra ortaya cikar.
Kadin ve erkekler hastaliktan esit diizeyde et-
kilenmektedir [5]. Organize pnémoninin sigara
ile iligkisini arastiran bazi ¢aligmalarda, sigara
icenlerde sikligin daha az oldugu bildirilmistir
[6].

Semptomlarin spesifik olmamasi nedeniyle
organize pndomoni tanis1 gecikebilir. Genellikle
halsizlik, ates ve grip benzeri semptomlar ile

baglayan siirecte 4-6 hafta siirebilen kuru 6ksii-
rik ve dispne yaygin semptomlar arasindadir.
Hastalarda yorgunluk ve kilo kayb1 goriilebilir
[7].

Laboratuvar bulgularinda organize pnémo-
niye Ozgli bir bulgu yoktur. Kan sayiminda
genellikle notrofil hakimiyetinin oldugu beyaz
kiire artis1 mevcuttur. Inflamatuar belirtegler
(C-reaktif protein, eritrosit sedimentasyon hiz1)
siklikla artmistir [8]. Ayrica organize pndmo-
niden giiphelenildiginde etiyolojik siirecler de
g6z oniinde bulunduruldugunda hastalarda ola-
st ilag kullanimi veya bag dokusu hastaliklari
ile iligkili olabilecek semptomlar sorgulanmali
ve laboratuvar tetkikleri (otoimmiin belirtegler
gibi) arastirilmalidir. Organize pndmoninin te-
davisinde kortikosteroidler genellikle ilk tercih-
tir [9]. Hastalik steroid tedavisine biiyiik oranda
cevap verir, ancak bir kisim hastada tedavi son-
rast niiks goriilebilir. Steroid tedavisine cevap
vermeyen hastalarda diger immiinsupresif teda-
viler diisiiniilebilir.

Radyolojik Bulgular

Organize pnoémoniye spesifik olmasa da bu
hastalarda yaygin olarak tanimlanmis bilgisa-
yarli tomografi (BT) bulgulari mevcuttur. Orga-
nize pndmoni hastalarinin biiytik kisminda tipik
BT bulgular1 peribronkovaskiiler ve periferal
kesimleri etkileyen yamali konsolidasyon alan-
laridir (Resim 1). Konsolidasyon alanlar1 genel-
likle alt loblarda daha baskindir. Siklikla fokal
ve asimetrik sekilde dagilim gosterirler. Mevcut
konsolidasyon alanlar1 nodiiler veya kitle ben-
zeri imaj verebilir [ 10, 11].

Buzlu cam goriiniimii hastalarda baskin pri-
mer bulgu olmasa da konsolidasyonlar ile birlik-
te goriilebilir. Ozellikle immiinitesi baskilanmus
kisilerde organize pnomoninin temel bulgusu
haline gelebilir. Bu bulgulara intralobiiler septal




kalinlagmalar ve retikiilasyon artiglari eslik ede-
bilir ve sonug olarak Arnavut kaldirimi paterni
(crazy paving patern) ortaya cikabilir (Resim
2). Organize pndmoni nodiiler patern seklinde
de karsimiza ¢ikabilir. Nodiiller mikronodiil
seklinde goriilebilecegi gibi makronodiiler pa-
ternde de ortaya ¢ikabilir. Nodiil yayilimi genel-
likle alt loblarda daha baskindir (Resim 3) [12].

Organize pndmonide konsolidasyon alanlari-
nin merkezinde izlenen regresyon yerini buzlu
cam alanina birakabilir. Bu haliyle olusan pe-
rifer kesimlerinde konsolidasyon ve santralinde
buzlu cam alanlar izlenen lezyonlara ters halo
veya atol isareti bulgusu denir (Resim 4). Ters
halo bulgusu farkli klinik tablolarda goziikse de
ozellikle st loblarda yerlesim gostermesi halin-

Organize Pnémoni ve Bronsiolitler

de organize pnomoni ve eozinofilik pnémoni ile
biiylik oranda birliktelik gosterir.

Hastalarda buzlu cam alanlar1 ve konsolidas-
yon odaklar yerini 6zellikle periferal kesimleri
etkileyen retikiilasyon artiglarina, parankimal
bant formasyonlarmna birakabilir. Hastalarda
bazal ve subplevral kesimleri etkileyen bu reti-
kiilasyon artiglar1 akcigerlerde fibrotik degisik-
likleri diigiindiirmektedir. Bu bulgulara bazen
traksiyon brongektazileri de eslik etmektedir.
Tarif edilen akciger fibrozis degisiklikleri orga-
nize pndmoni hastalarinda nadir olarak goriilse
de ortaya ¢ikmasi halinde olagan interstisyel
pnémoni veya non-spesifik interstisyel pnémo-
ni ile ayrim zorlasabilir ve radyolojik bulgular
oOrtiisebilir [ 13].

=1

Resim 1. iki aydir devam eden kuru &ksiriik sikayeti olan sigara icicisi 70 yasinda erkek hasta. PA
akciger grafisi (a) ve kontrastsiz toraks BT goruntustinde, (b) her iki akcigerde peribronkovaskuler
ve periferal yamali konsolide alanlar mevcut. Yapilan tetkikler sonucu kriptojenik organize pnémoni
distntlmas ve tedavi sonrasi alinan kontrol toraks BT goruntisinde, (c) lezyonlarin kayboldugu
gorulmustur. PA, posteroranterior; BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 2. ImmuUn yetmezlik tanisi olan, ates, halsizlik ve 6ksurik sikayeti ile basvuran 35 yasinda erkek
hastanin cekilen kontrastsiz toraks BT goértntilemesinde sag akciger Ust (a) ve orta-alt (b) lobda
yaygin buzlu cam dansiteleri, intralobuler septal belirginlesmeler ve yer yer retiktlasyonlar ile giden
kaldirim tasi gérinimda. Sol akciger Ust lobda peribronkovasktler yamali buzlu cam dansitesinin
varligi da organize pnémoni tanisini desteklemektedir. BT, bilgisayarli tomografi.
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Ayiria Tanilar

Hem klinik hem de radyolojik olarak organize
pndmoni tanisi bir takim zorluklar igerir. Klinik
tanidaki zorluk semptomlarin ve laboratuvar
bulgularinin non-spesifik o6zellikte olmasinin
dogal bir sonucu olarak karsimiza ¢ikar. Radyo-
lojik agidan degerlendirildiginde de bulgularin
spesifik olmamas1 birgok farkli klinik tabloyu
da aymrict tani arasina almaktadir. Dolayisiyla
dogal bir siire¢ olarak organize pndmoni tanisi
gecikebilir.

Organize pnoémonide konsolidasyon alanla-
1 periferal veya peribronkovaskiiler olabilir.
Periferal konsolidasyon alanlar1 tanida kronik
eozinofilik pnoémoni, viral enfeksiyonlar1 dii-
stindiirebilir. Ayrica nadiren goriilen ve farkl
alanlarda ortaya ¢ikabilen gezici konsolidasyon

T —

B - - |

Resim 3.

Haftalardir stren grip benzeri
semptomlar ve dispne tarifleyen, sigara kullanim
o6ykUst olmayan 60 yasinda erkek hastanin
kontrastsiz toraks BT gorintisinde sag akciger
alt lobda mevcut makronodil ve sol akciger
alt lobdaki mikronodiller tedavi
kaybolmustur. BT, bilgisayarli tomografi.

sonrasi

alanlar1 aspirasyon pnémonisi ve vaskiilitik tu-
tulumlarin akilda bulundurulmasini gerektirir.
Mikro veya makronodiil imaj1 seklinde ortaya
cikabilen konsolidasyon odaklar1 invaziv miisi-
ndz adenokarsinoma, lenfoma, invaziv aspergil-
lozis gibi hastaliklarda goriilebilir [14, 15].

Ters halo bulgusu organize pndémoni ile bii-
yiik oranda radyolojik ortiisme saglasa da bir-
cok farkl klinik tabloda da goriilebilmektedir.
Ornegin; kronik eozinofilik pnémoni, vaskii-
litik tutulumlar, pulmoner enfarktiis, lenfoma,
sarkoidoz, invaziv aspergillozis gibi hastalik-
larda da ters halo bulgusu izlenebilir [ 16].

BRONSIOLITLER

Kiiciik hava yolu hastaliklar1 olarak da bilinen
bronsiolit kavrami, akcigerde capt 2 mm’den
kiigiik ve duvarinda kartilajendz yap1 icerme-
yen hava yollarinin hastalig1 olarak tanimlanir.
Bronsiol agac bu seviyede havayi ileten memb-
randz bronsiolleri ve distalinde terminal ve
respiratuvar bronsiol yapilarini igerir. Terminal
bronsioller, alveol yapilarindan hemen 6nceki
en kiigiik bronsgiyal yapilardir ve respiratuvar
bronsioller ile sonlanir. Respiratuvar bronsioller
ise direkt olarak alveoller ve alveoler kanallarla
iligkili brongiol yapilari ifade eder.

Kii¢iik hava yolu hastaligi ya da bronsiolit
kavrami biraz 6nce tanimladigimiz bronsiolle-
rin inflamatuar ya da fibrotik zeminde meydana
gelen hastaliklarini ifade eder. Bronsiolitler his-
topatolojik olarak temelde iki genis gruba ayri-
lir: Inflamatuar bronsiolitler ve fibrotik bronsi-

Resim 4. Sigara 6ykUst olmayan, direncli kuru 6kstrrak sikayeti olan 55 yasinda kadin hastanin toraks
BT'sinde sag akciger Ust lobda konsolidasyon (a) ve sol akciger Ust lobda (b) ters halo bulgusu gésteren
yamasal konsolidasyon seklinde odaklari mevcut. Anamnez, yapilan tetkikler ve goérunttleme
sonrasinda kriptojenik organize pnémoni tanisi konmustur. BT, bilgisayarli tomografi.




olitler. Inflamatuar bronsiolitlerde, temel olarak
brongiol duvarinda inflamasyon, epitelyal hiicre
inflamasyonu ve nekrozu sz konusudur. Inf-
lamatuar bir cevap olarak hava yolu igerisinde
veya duvarinda hiicresel ¢ogalmanin bir sonucu
olarak bronsiol tikaclar meydana gelir. Fibrotik
bronsiolitlerde ise bronsiollerin duvarinda sub-
mukozal veya adventisyal tabakalarda fibrozis
gelisimi sonucu olusan liiminal daralma temel
patolojidir.

Enfeksiydz bronsiolit, respiratuvar bronsiolit
(RB), folikiiler bronsiolit, diffiiz panbronsiolit,
eozinofilik bronsiolitler inflamatuar bronsio-
litler olarak karsimiza c¢ikar. Bu grupta en sik
olarak goriilen enfeksiydz bronsiolitler, siireg
olarak akut veya kronik bronsiolit seklinde go-
rlilebilirler. Akut enfeksiyoz bronsiolitler ge-
nellikle hayatin erken doneminde infantlarda
ve ¢ocuklarda goriiliir ve siklikla viral etkenler
sorumludur [17]. Kronik enfeksiyéz bronsio-
litlerde etkenler non-tiiberkiiloz mikobakterler,
mikoplazma veya viral organizmalar olabilir.

Folikiiler bronsiolit bronsiol duvarinda no-
diiler lenfoid hiperplazi ile giden lenfoprolife-
ratif bir siirectir [18]. Hiperplazi brons iligkili
lenfoid dokuda (BALT) meydana gelir. Histo-
patolojik olarak BALT-iligkili lenfoma ve len-
foid interstisyel pndmoni ayirict tantya girebi-
lir. Birgok hastada folikiiler bronsiolit, kollajen
vaskdiler hastaliklar (genellikle romatoid artrit
ve Sjogren sendromu), kronik immiin yetmezlik
durumlar1 veya nadir olarak hipersensitivite ile
iligkilidir, dolayisiyla tedavide altta yatan has-
taliga odaklanmak gerekir. Buna karsilik bazi
durumlarda sebep bulunamaz ve primer yani
idiyopatik olarak da goriilebilir.

Respiratuvar bronsiolit ve RB-ilisgkili inters-
tisyel akciger hastaligi (IAH) sigara iliskili bir
akciger hastaligi olarak tanimlanmistir. Daha
nadir olarak kollajen vaskiiler hastalik ile ilig-
kili de ortaya cikabilir. RB-IAH, RB ile iligki-
li olarak meydana gelmis interstisyel hastalik
siirecini ifade eder ve hastalar semptomatiktir.
Histopatolojik olarak RB’lerde submukozal
veya peribrongial inflamasyon goriilmektedir
[19]. Respiratuvar bronsiol liimeninde veya
iliskili alveol icerisinde hemosiderin yiiklii pig-
mente makrofaj birikimi olusur. Bununla ilig-
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kili olarak BT de iyi sinirlt sentrilobiiler nodiil
goriiniimii olusur. RB siklikla asemptomatiktir.
Histopatolojik olarak, sigaranin birakilmasi du-
rumunda inflamatuar siire¢ durabilir veya reg-
rese olabilir. Radyolojik olarak hipersensitivite
pnomonisi ve enfeksiydz bronsiolitler RB’in
ayirict tanisinda akilda bulundurulmalidir.

Diffiiz panbronsiolit sebebi bilinmeyen bir
hava yolu hastaligidir. Genellikle Asya {ilkele-
rinde dzellikle Japon ve Kore halkinda goriiliir
[20]. Orta yas grupta ve kadin popiilasyonda
gorece daha sik (2:1) bildirilmistir. Hastalarda
biiyiik oranda sigara kullanimi bulunmamak-
tadir. Diffliz panbronsiolit hastalarinda siniizit
bulgular: siklikla goriilmekte ve siniizit ile ilig-
ki siklikla rapor edilmektedir. Diffiiz panbron-
siolitte inflamasyon temel olarak respiratuvar
brongiollerde ve sentrilobiiler bolgede izlenir.
Inlamasyondan sorumlu hiicreler g¢ogunlukla
kopiik makrofajlar, notrofiller ve CD8+ T lenfo-
sitlerdir. Etken siklikla Pseudomonas aerugino-
sa’dir. Hastalikta siniislerin ve hava yollarinin
tekrarlayan enfeksiyonu mevcuttur. Tekrarlayan
bronsiolitler, bronsiektazilere neden olabilir.
Hastalarda siklikla progresif dispne, oksiiriik ve
pansiniizit bulgular1 gelisir. Erken dénemlerde
ila¢ tedavisine yanit alinabilse de uzun dénem-
de hastaligin seyri degiskendir.

Fibrotik bronsiolitler, konstriiktif bronsiolit
(bronsiolitis obliterans) olarak bilinir. Brongi-
olitis obliterans idiyopatik olabilecegi gibi se-
konder olarak postinfeksiydz bronsiolit, toksik
gaz maruziyeti, post-transplant donemde ortaya
¢ikan transplant iligkili bronsiolit zemininde
gelisebilen bir paterndir. Bronsiolitis obliterans,
membrandz ve respiratuvar bronsiollerde sub-
mukozal ve peribronsiolar fibrozis gelismesi
nedeniyle konsantrik liiminal daralmayla so-
nuglanan bir hastaliktir. Obstriiksiyona neden
olan esas patoloji intraliiminal hadiseler degil
brongiol duvarinda meydana gelen degisiklik-
lerdir. Progresif konsantrik daralma, limende
distorsiyona ve mukoid tikaglara neden olmak-
tadir. Idiyopatik olgularda kronik inflamasyon
tabloya genellikle diisiik oranda eslik eder.

Akciger transplantasyonu sonrasinda kronik
rejeksiyonun bir sonucu olarak transplant iligki-
li konstriiktif bronsiolit meydana gelebilir ve bu
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hastalarda ¢ogunlukla rejeksiyonun ilk klinik
tablosu olarak goriilmektedir. Ayrica allojenik
kemik iligi transplantasyonu olan hastalarda
graft versus host hastaliginin bir bulgusu olarak
yaklasik %10 oraninda konstriiktif bronsiolit
gelisebilir. Transplant iligkili konstriiktif bron-
siolit genellikle nakil sonras1 yaklasik 6-18 haf-
ta sonra FEV1 (forced expiratory flow volume)
kapasitesinde azalma ile bulgu verir.

Postinfeksiydz bronsiolit genellikle adeno-
viriis enfeksiyonu sonrasinda ortaya ¢ikar. Bu-
nunla birlikte kizamik, mikoplazma, mikobak-
terium tuberkiilozis gibi enfeksiyon ajanlar1 da
konstriktif bronsiolit sebebi olabilir. Genellikle
hayatin ilk yillarinda alveol maturasyonu hentiz
saglanmadan Once meydana gelen bir enfeksi-
yon sonucu olusan inflamatuar agregatlar ve
fibrotik dokular nedeniyle alveol ve pulmoner
damar sayisinda azalmaya neden olan posten-
feksiyoz obliteratif bronsiolit, Swyer-James
veya Macleod sendromu olarak bilinir. Genel-
likle unilober veya unilobuler tarzda asimetrik
bir tutulum gelisir. Etkilenen alanlarda gelisen
hava hapsi ve vaskiileritede azalma ile karak-
terize mozaik ateniiasyon tipik radyolojik bul-
gusudur.

Toksik gaz maruziyeti, baslangigta akut inf-
lamatuar hastalik seklinde gelismekte ve son-
rasinda yerini obliteratif bronsiolite birakmak-
tadir. Etken olarak nitrojen dioksit, diasetil
(patlamis misir tatlandiric1 imalatindan kullani-
lir) bildirilen ajanlar arasindadir.

Radyolojik Bulgular

Radyolojik olarak bronsiolit varligini gos-
termek her zaman kolay olmayabilir. Bununla
birlikte bronsiolit olgularinda yiiksek ¢oziiniir-
lukli BT ile gortintiilemede direkt ve indirekt
bulgular izlenebilir. Sentrilobiiler nodiil varligi,
tomurcuklu aga¢ goriiniimi ile birlikte de go-
rlilebilen direkt bir bulgudur (Resim 5). Ayrica
bronsiyal duvar kalinlik artigi, peribronsial ve
sentrilobtiler tarzda izlenen buzlu cam gorii-
niimleri brongsiolit olgularinda siklikla izlenen
direkt bulgular arasindadir (Resim 6). Bunlarin
yaninda daha az siklikta goriilebilen diger bir
direkt bulgu bronsiektazi veya brongiolektazi
varhigidir. Direkt bulgular yaninda bronsiolit
varligini telkin eden indirekt bulgular da mev-
cuttur. Bronsioler inflamasyon, mukus tikagla-
1 ve brongiol duvar fibrozisi nedeniyle ortaya
¢ikabilecek hava hapsi indirekt bulgular ara-
sindadir. Hava hapsi varligina eslik edebilecek
diger bir indirekt bulguysa mozaik atentiasyon
varligidir (Resim 7). Mozaik ateniiasyon varli-
ginda dikkat edilmesi gereken sey bu bulgunun
kiiclik hava yolu hastalig: ile iligkili olabilecegi
gibi pulmoner vaskiiler hastaliklarda da ortaya
cikabilecegidir.

Sentrilobiiler Nodiil

Bilgisayarli tomografi ile tespit edilen no-
diil varhiginda dikkat edilmesi gereken 6nem-
li nokta nodiiliin sentrilobiiler yerlesimli olup
olmadigidir. Akcigerde izlenen mikronodiiller

Resim 5. Soluk alip verme sirasinda hirilti ve 6ksurik sikayeti ile basvuran 35 yasinda erkek hastanin
PA akciger grafisinde (a) peribronsial infiltrasyon ve kontrastsiz toraks BT géruntulerinde (b) solda
daha belirgin her iki akciger alt lobda sentrilobuler noduller ile giden tomurcuklu agac gérantmleri,
brons duvarinda kalinlasmalar ve mukoid impaksiyonlar mevcuttur. PA, posteroranterior; BT, bilgisayarli

tomografi.




lokalizasyon ac¢isindan perilenfatik, sentrilobii-
ler ve randomize yerlesim gdsterebilir. Sentri-
lobiiler nodiiller, karakteristik olarak akciger
periferinde subplevral uzanim gostermezler ve
plevral ylizeylere temas etmezler. Bu dagilim
paterni tipik olarak perilenfatik nodiillerde iz-
lenir ve perilenfatik nodiiller plevral ve fissiiral
yiizeyler boyunca uzanim gosterirler. Perilenfa-
tik nodiil ayirici tanisina sarkoidoz, lenfanjitis
karsinomatoza ve akciger pndmokonyozu gibi
patolojiler yer alir [21, 22]. Randomize dagilim
sergileyebilen miliyer enfeksiyonlar, hematojen
akciger metastazlarina ait nodiil imajlar1 hem
perilenfatik hem de sentrilobiiler paternde iz-
lenir. Plevral yiizeylerin tutulmadig1 ve siklikla
birbirine benzer mesafeler ile dagilim gosteren
sentrilobiiler patern varligindan emin olundu-
gunda ayirict tani listesi biiyiik oranda kiigiik
hava yolu hastaligi ile iligkili olacaktir. Sentrilo-

Resim 6. Oksurik, hizli nefes alip verme ve
hinlti sikayeti ile basvuran 14 yasinda kadin
hastanin kontrastsiz toraks BT gorintisinde her
iki akciger parankiminde yaygin sentrilobuler
buzlu cam dansitesinde noduller, tomucuklu dal
goérinimi ve mozaik patern izlenmektedir. BT,
bilgisayarli tomografi.
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biiler nodiil tespit edildikten sonra arastirilmasi
gereken sey nodiillerin opasitesi (buzlu cam
dansitesinde veya yumusak doku dansitesinde)
ve akciger parankimi igerisinde kraniokaudal
dagilim paternidir. Bununla birlikte hastadaki
semptomlarin akut veya kronik baslangicl olup
olmamasi 6n tan1 belirlemede yol gosterici ola-
caktir. Buzlu cam dansitesinde izlenen sentrilo-
biiler nodiil varliginda RB veya RB-IAH, hiper-
sensitivite pndmonisi, pndmokonyozlar, atipik
viral pndmoniler gibi hava yolu iliskili hasta-
liklar diistintilebilir (Resim 8). Ayrica pulmo-
ner 6dem, hemoraji gibi vaskiiler patolojiler de
benzer radyolojik tablo ile karsimiza ¢ikabilir.
Akcigerde iist ve orta zonlarda agirlikli olarak
izlenen nodiil dagilmmda RB, RB-IAH, hiper-
sensitivite pndmonisi, pnomokonyozlar daha
on plana ¢ikmaktadir (Resim 9). Diffiiz akciger
dagilim varliginda bu hastaliklarin yaninda fo-
likiiler bronsiolitler, pulmoner 6dem, hemoraji
varlig1 da olasi tanilar arasina girmektedir. Yu-

[ S

Resim 7. Romatoid artrit tanisi olan 55 yasinda
kadin hastanin kontrastsiz toraks BT sinde brons
duvarlarinda irreguler kalinlasma ve mozaik
patern gortlmekte. Obliteran bronsiolit tanisi
almistir. BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 8. Kirk bes yasinda sanayi iscisi erkek hasta uzun suredir var olan 6ksuruk, nefes darligi ve
gogus agrisi sikayeti ile basvuruyor. Alinan kontrastsiz toraks BT gorlintustinde (a, b) her iki akcigerde
Ust loblarda daha baskin sentrilobuler ve perilenfatik dagihm gésteren buzlu cam dansitesinde keskin
kenarli mikronoduller ve subplevral fibrotik bantlar izleniyor. Gértntileme ve ileri incelemeler
sonucunda silikozis tanisi konuyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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Resim 9. Sera isleri ile ugrasan 54 yasinda kadin hasta 0ksurtk, nefes darligi ve hirilti sikayeti ile
basvuruyor. Kontrastsiz toraks BT goruntulerinde (a) her iki akcigerde diffiz dagilim gosteren buzlu
cam dansiteleri, mozaik atentasyon ve iyi sinirli sentrilobuler noduller izleniyor. Hipersensitivite
pnémoni tanisi alan hasta uygun tedavi ve etkenden uzaklasma sonrasi alinan kontrol gérunttde (b)
lezyonlarda regresyon izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

musak doku dansitesinde izlenebilen sentrilo-
biiler nodiil varliginda endobrongiyal yayilim
gosteren bakteriyel ve fungal enfeksiyonlar,
tiimoral patolojiler, aspirasyon pndmonileri 6ne
¢ikmaktadir.

Tomurcuklu aga¢ goriiniimii, brongiolde mu-
koid impaksiyon sonucu gelismekte ve sentrilo-
biiler alanda ve respiratuvar bronsiollere dogru
uzanabilen V veya Y seklinde opasiteleri tanim-
lamaktadir. Tomurcuklu aga¢ goriiniimii biiyiik
oranda bakteriyel, mikobakteriyel veya fungal
enfeksiyonlar gibi enfektif bronsiolitlerle iligki-
li olsa da kiigiik hava yolu ile iligkili olabile-
cek panbronsiolit, folikiiler bronsiolit gibi diger
bronsiolit olgularinda da ortaya ¢ikabilir [23].

Bronsial Duvar Kalinlik Artisi

Kiiciik hava yollar1 bronsial inflamasyon ve
mukoid impaksiyon neticesinde BT de goriiliir
hale gelirler. Brong duvar ¢api, normal hava
yoluna kiyasla iki katina ulagmigsa veya brong
duvar kalinliginin brons ¢apina orani artmissa
(normalde 0,1-0,2 oranindadir) brons duvarinda
kalinlik artig1 s6z konusudur. Bronsial duvar ka-
linlik artis1 enfeksiydz bronsiolitler, postenfek-
siy6z bronsiolitler ve transplant iliskili brongio-
litis obliterans olgularinda karsimiza ¢ikabilen
bir bulgudur.

Bronsiektazi-Bronsiolektazi

Akcigerde brongioller normalde BT de go-
riilmez. Goriilebilir hale gelmesi brongiolek-
tazi varhigina isarettir. Bronsiektazi genellikle
biiylik hava yollan ile iligkili patolojiler sonu-

cunda ortaya ¢ikan brongial genislemelerdir.
Brongiektaziye brons duvarinda kalinlik artist
ve mukoid impaksiyonlar eslik edebilir. Bron-
siektazi varliginda ayirici tanida kistik fibrozis,
primer siliyer diskinezi, Marfan sendromu, tra-
keobronkomegali gibi patolojiler diisiiniilebilir.
Buna karsilik kii¢iik hava yolu iligkili konstriik-
tif bronsiolitler, astim, enfeksiyonlar, kollajen
vaskiiler hastaliklar da bronsiolektazi ve bron-
sektazi varligi ile kendini gosterebilir.

Mozaik Patern ve Hava Hapsi

Hava hapsi varligi bronsiolitlerde izlenen ve
spesifik olmayan indirekt bir bulgudur [24].
Hava hapsi varligi ekspirasyon ile de sebat
eden diisiik dansiteli akciger alanlarini temsil
eder. Mozaik patern akciger parankimde hava
hapsi bulgusu ile de ortiisebilen diisiik dansiteli
alanlardir. Mozaik patern varliginda parankim
degerlendirilirken bu alanda izlenen vaskiler
yapilarin ¢caplarina dikkat etmek gerekir. Vaskii-
ler yapilarda izlenen kalibrasyon kaybi moza-
ik perfiizyon varligindan siiphe ettirir. Mozaik
perfiizyon kii¢iik hava yolu hastaligina sekon-
der refleks vazokonstriiksiyon ile gelisebilecegi
gibi vaskiiler hastalik kaynakli pulmoner stenoz
ve okliizyonlarda da gelisebilmektedir. Bununla
birlikte vaskiiler kalibrasyonlarin normal olma-
s1 mozaik perfiizyonu dislamamaktadir [25].

SONUC
Akcigerin kiiclik hava yolu hastaliklarinin ir-

delenmesi ¢esitli zorluklar barindirsa da radyo-
lojik olarak sekonder pulmoner lobiil, bronsiol,




brong ve vaskiiler yapilar bir arada degerlendi-
rilmeli, medikal anamnez ve klinik bulgular es-
liginde yorumlar genisletilebilmelidir.

Cikar Catismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemistir.
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1. Organize pnémoniler ile ilgili olarak agagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Sigara icenlerde goriilme siklig1 artmaktadir.
b. Radyolojik olarak ¢ogunlukla peribronkovaskiiler yamali konsolidasyon alanlar1 izlenir.
c. Tedavide kortikosteroidler ilk tercihtir.
d. Grip benzeri semptomlarla ortaya ¢ikar.
e. Bulgular alt loblarda baskindir.

2. Organize pndémonilerin radyolojik bulgulari hakkinda asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Konsolidasyon alanlar1 fokal asimetrik karakterdedir.
b. Immiin sistemi baskilanmus kisilerde baskin bulgu buzlu cam gériiniimleri olabilir.
c. Crazy paving organize pndmoninin bulgusu olarak izlenebilir.
d. Mikro ve makronodiil seklinde bulgu veren olgularda nodiil dagilimi orta zon agirliklidir.
e. Ust loblarda izlenen ters halo varlig1 organize pnémoniyi biiyiik oranda telkin eder.

3. Asagidaki bronsiolit tiplerinden hangisi sigara ile iligkili olup interstisyel akciger hastaligi
yapabilir?

a. Folikiiler brongiolit

b. Respiratuvar bronsiolit

c. Diffiiz panbronsiolit

d. Bronsiolitis obliterans

e. Enfeksiy6z bronsiolit

4. Unilober tarzda asimetrik tutulum ile seyreden ve etkilenen alanlarda hava hapsi ve
vaskiileritede azalma ile karakterize bronsiolit hangisidir?

a. Enfektif bronsiolit

b. Diffiiz panbronsiolit

c. Macleod sendromu

d. Folikiiler bronsiolit

e. Organize pndmoni

5. Asagidaki ifadelerden hangisi yanlistir?
a. Brongiolit olgularinda buzlu cam dansitesinde sentrilobiiler nodiiller izlenir.
b. Yumusak doku dansitesinde perilenfatik nodiiller sarkoidozda goriilebilir.
c. Bronsiektazi bronsiolitin indirekt bulgular: arasindadir.
d. Brongiektazi genellikle biiyiik hava yolu hastaliklari ile iligkilidir.
e. Mozaik perfiizyon ve hava hapsi bulgular birbirleri ile 6rtiisebilen radyolojik bulgulardir.
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m Pulmoner 6dem gelisiminde farkli m Akciger parankiminde fibrozis zemini
mekanizmalarin rol oynamasi, radyolojik Onceden var ise, yeni gelisen akciger
degerlendirmenin klinik éyku ve veriler opasiteleri ile karakterize klinik tablonun,
esliginde yapilmasini gerekli kilmaktadir olagan interstisyel pndmoni/idiyopatik

= Kaldinm tasi paterninin, pulmoner pulmoner fibrozisin akut alevienmesi
alveolar proteinozis disinda, interstisyumu ile uyumlu olabilecegi g6z 6ninde

ve hava bosluklarini birlikte tutan bulundurulmaldir

diger diftz akciger hastaliklarinda da m Sarkoidoz icin atipik klinik ve grafi
gorilebilen bir bulgu oldugu géz 6niinde bulgularinin varliginda, klinigi mevcut
bulundurulmalidir olan ancak grafisi normal olan olgularda
m immunoterapinin artan kullanimi, ilaca ve pulmoner komplikasyon kuskusu
bagl akciger toksisitesinin gértlme sikligini Varjlglnda _bllgls?yar!l tomogr.afl tetkiki ile
artirmis ve spektrumunu genisletmistir degerlendirme 6nerilmektedir
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idiyopatik interstisyel pnémoniler, tedavi yaklasimindaki giincel gelismeler ve klinik énemleri itibariyle
toraks radyolojisi Gzerine calisan radyologlarin giinltk pratiginde dnemli bir yere sahip hastaliklardir. An-
cak s6z konusu hastaliklara ek olarak, bazilari siklikla karsimiza cikarken bazilar oldukca nadir gérulen,

interstisyum tutulumunun radyolojik bulgularinin izlendigi patolojiler mevcuttur. Bu makalede, s6z konu-
su akciger patolojilerine klinik ve radyolojik yaklasimdaki 6nemli hususlarin vurgulanmasi amaclanmistir.
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ABSTRACT

Idiopathic interstitial pneumonias are diseases of significant importance in the daily practice of radiologists
working in thoracic radiology, considering the current developments in treatment approaches and clinical
implications. However, in addition to these diseases, there are some that are frequently encountered, whi-
le others are quite rare, where radiological findings of interstitial involvement are observed. This article
aims to highlight important aspects of the clinical and radiological approach to these lung pathologies.

Keywords: Lung diseases, interstitial, thorax

GIRiS

Basta idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF)
olmak lizere idiyopatik interstisyel pnémoni-
ler, tedavi yaklagimindaki giincel gelismeler
ve klinik dnemleri itibariyle toraks radyolojisi
iizerine ¢alisan radyologlarin giinliik pratiinde
onemli bir yere sahip hastaliklardir. idiyopatik
Interstisyel Pndmonilerin Uluslararasit Multidi-
sipliner Siniflandirmasi, interstisyum tutulumu
ile karakterize idiyopatik akciger hastaliklarim
kapsamli olarak ele almaktadir [ 1]. Bununla be-
raber s6z konusu smiflama diginda kalan, me-
kanizmasi bilinen veya heniiz net olarak aydin-
latilamayan, bazilari siklikla karsimiza ¢ikarken
bazilar oldukc¢a nadir goriilen, interstisyum tu-
tulumunun radyolojik bulgularimin izlendigi pa-
tolojiler mevcuttur. S6z konusu patolojilerden
pulmoner 6dem, pulmoner alveolar proteinozis
(PAP), pulmoner lenfanjitik karsinomatozis
(PLK), pulmoner alveolar mikrolitiazis (PAM),
ilag iligkili interstisyel akciger hastaligi, radyas-
yon iliskili akciger hasar1 (RIAH) ve pulmoner
sarkoidoz alt bagliklarinin yan1 sira idiyopatik
interstisyel pnomoni siiflamasina dahil olan,
akut seyri itibari ile klinik 6nem arz eden akut
interstisyel pnomoni (AIP) alt basligin1 igeren
bu makalede, s6z konusu akciger hastaliklarina
klinik ve radyolojik yaklasimdaki énemli hu-
suslarin vurgulanmasi amaglanmaistir.

Pulmoner Odem

Pulmoner 6dem, sivinin akciger interstisyu-
muna ve alveollere ekstravaskiiler hareketi ile
karakterize klinik bir tablodur [2]. Sivinin ka-
piller endotelden damar disia ¢ikis1 hidrosta-
tik basing ile kolloid osmotik basing arasindaki

dengenin bozulmas: ile iligkili olup bu denge-
ye “Starling esitliligi” adi verilmektedir [3].
Pulmoner 6demi iki ana grupta siniflandirmak
miimkiindiir; 1) kardiyojenik pulmoner 6dem,
2) non-kardiyojenik pulmoner 6dem. Kardiyo-
jenik pulmoner 6dem, artmig hidrostatik basing
nedenli olup radyolojik bulgular artmig kardi-
yovaskiiler volimii yansitmaktadir. Hidrostatik
pulmoner basincin klinik pratikteki karsilig:
pulmoner kapiller kama (u¢) basincidir. Kapil-
ler endotelin suya ve partikiillere gegirgenligi
alveolar epitele gore daha fazla olup, bu nedenle
pulmoner kapiller kama basinct 18 mmHg’ nin
lizerine ¢iktiginda sivi ilk olarak interstisyel
alana geger ve interstisyel ddemin radyolojik
bulgular1 gézlemlenir. Pulmoner kapiller kama
basinci 25 mmHg nin iizerine ¢iktiginda ise sivi
alveollere dolmaya ve alveolar demin radyolo-
jik bulgular gézlemlenmeye baglar [4]. “Yarasa
kanadi” ya da “kelebek opasiteleri” olarak da
adlandirilan perihiler konsolidasyonlarin varlig
degerli bir grafi bulgusudur (Resim 1a).

Akciger grafisi, kardiyojenik pulmoner 6de-
mi tanimlamak igin yeterli ve ilk bagvurula-
cak olan goriintileme yontemidir. Pulmoner
damarlardaki voliim artis1 ile beraber vaskiiler
pedikiil ¢apinda artig1 yani sira kanin st lob
venlerine dogru yeniden dagilimi ile beraber
pulmoner vaskiiler sefalizasyonunu akciger
grafisi ile gostermek miimkiin olmaktadir. Ay-
rica interstisyel 6demin ¢esitli bulgular1 akciger
grafisinde saptanabilmektedir. Peribronsiyal
kiliflanma (cuffing) ve pulmoner damar duvar-
larinda bulaniklagma, santral interstisyumdaki
siv1 birikimine igaret eder. Kerley A ve B ¢iz-
gileri ise interlobiiler septal interstisyumda sivi
birikimine sekonder goriilmektedir [2]. Ozel-
likle yogun bakim hastalarinda, taginabilirlik
ozelligi sayesinde akciger grafisinin kullanimi
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Resim 1. Kardiyojenik pulmoner 6demde BT bulgulari. Posterior-anterior akciger grafisinde (a) “yarasa
kanadi” ya da “kelebek opasiteleri” olarak da adlandirilan perihiler opasiteler izlenmektedir. Ayni
olgunun koronal reformat BT gortintistinde, (b) santral alanda Ust lob ve santral baskin konsolidasyon

alanlari gorulmektedir. BT, bilgisayarli tomografi.

yaygindir. Yine taginabilir olmasi, yatak basi
uygulanabilirligi ve radyasyon igermemesi bir
baska goriintiilleme yontemi olan ultrasonog-
rafiyi (USG) o6n plana tagimaktadir. Genis bir
hasta grubunu igeren giincel bir meta-analizde
USG’nin, akciger grafisi ile karsilagtirildiginda
pulmoner 6demi saptamada daha yiiksek duyar-
lilik (%91,8 vs. %76,5) ve dzgiillik (%92,3 vs.
%87,0) degerleri gosterdigi ortaya konmus ve
sonografik Kerley B cizgilerinin tanidaki énemi
vurgulanmigtir [5].

Non-kardiyojenik pulmoner 6demin en sik
nedeni olan akut solunum sikintis1 sendromu
(ARDS), patolojik olarak difliz alveolar hasar
ile karakterizedir. Sitokinlerin saliimi kapiller
endotel gecirgenligini artirarak interstisyel dde-
me, notrofil ve makrofaj migrasyonu ise alveol
duvarinda hasara neden olarak alveolar 6dem
bulgularinin ortaya ¢ikmasina neden olur [6].
Ekstidatif faz olarak adlandirilan bu donemde
radyolojik bulgularin kardiyojenik pulmoner
0demden ayrilmasi oldukga giictiir. Bu ayrimin
yapilabilmesi ve ARDS’ye yol acan nedenin
ortaya konabilmesi bilgisayarli tomografi (BT)
tetkiki ile miimkiin olmaktadir. Kardiyojenik
pulmoner 6demde iist lob ve santral baskin
konsolidasyon, buzlu cam opasiteleri ile septal
kalinlagmalar 6n planda izlenen BT bulgulari-
dir (Resim 1b). Ayrica yer c¢ekimi gradiyenti
gosteren buzlu cam opasitelerinin eslik ettigi
septal kalinlagmalar ile beraber ayrik sekonder
pulmoner lobiiller segilebilmektedir (Resim 2).

interstisyel 6édemin BT bulgulari.
Aksiyal BT kesitinde buzlu cam opasitelerinin

Resim 2.

eslik ettigi septal kalinlasmalar (oklar) ve
peribronkovaskuler kalinlasma bulgularn (ok
baslari) gértilmektedir. BT, bilgisayarli tomografi.

ARDS’de ise santral ve periferik tiim akciger
etkilenmekle beraber agirlikli olarak konsoli-
dasyon seklinde goriilen opasitelerin yer ¢ekimi
gradiyenti ile dependan alanlarda yogunlastigi
gozlenir [4, 7].

Interstisyel 6demin radyolojik bulgularinin
goriildigi diger patolojilerden, PLK ve inters-
tisyel fibrotik hastaliklarda 6deme yol acan
mekanizma lenfatik drenajda bozulmadir. Pul-
moner veno-okluziv hastalik ve post-obstriiktif
pulmoner 6dem gibi kapiller hidrostatik basinct
artiran patolojilerde, interstisyel hidrostatik ba-
singta azalmaya neden olan reekspansiyon pul-
moner 6demde, kolloid osmotik basinci azaltan
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protein malniitrisyonu ve kaybr ile iliskili du-
rumlarda yani sira ¢oklu mekanizmalarin go-
rildiigii nérojenik pulmoner 6dem, yag embo-
lisi sendromu, reperfiizyon pulmoner 6demi ve
bogulma kaynakli 6dem gibi patolojilerde ise
stvinin kapillerden interstisyel bosluga gecisi
interstisyel 6dem tablosuna yol agmaktadir [§].
Pulmoner 6dem gelisiminde farklt mekanizma-
larin rol oynamasti, radyolojik degerlendirmenin
klinik 6ykii ve veriler esliginde yapilmasini ge-
rekli kilmaktadir.

Pulmoner Alveolar Proteinozis

Pulmoner alveolar proteinozis (PAP), surfak-
tanin alveollerde birikmesi ile karakterize bir
hastaliktir [9]. Primer, sekonder ve konjenital
olmak {tizere 3 tipi vardir. Graniilosit makro-
faj-koloni stimulan faktér (GM-CSF) sinyalin-
deki bozulma ile iligkili olan primer PAP en sik
goriilen alt tiptir. Sekonder PAP alveolar makro-
fajlarin sayis1 ya da fonksiyonundaki azalma ile
karakterizedir. Konjenital PAP oldukca nadirdir
ve surfaktan iiretimini etkileyen genetik mutas-
yonlar s6z konusudur [9, 10].

Klinik bulgular hafif semptomlardan ciddi
solunum yetmezligine genis bir spektrumda iz-
lenir. Bilateral perihiler opasiteler en sik gorii-
len grafi bulgusudur. Kardiyomegali ve plevral
eflizyonun olmamasi ile pulmoner 6demden
ayrilir [11]. Ancak bulgular non-spesifik olup
klinik tablonun siddeti ile iligki gostermez.
Hastaligin tanisinm1 koymada en degerli yontem-
lerden ilki bronkoalveolar lavaj (BAL) stvisin-

da siit benzeri goriiniim olusturan periodik asit
Schiff-pozitif lipoprotein igeriginin gosterilme-
sidir [10]. Ayrica olgularin biiylik cogunlugunu
olusturan primer PAP hastalarinda serumda ve
BAL sivisinda anti-GM-CSF antikorlar yiiksek
titrede izlenebilmektedir [11]. Diger bir deger-
li yontem ise BT de en sik goriilen bulgu olan
jeografik dagilim gosteren kaldirim tagt pater-
ninin ortaya konmasidir (Resim 3). Kaldirim
tagi paterni, interlobiiler septal ve intralobiiler
interstisyel kalinlagmalarin eslik ettigi buzlu
cam opasitelerine verilen isimdir. Kaldirim tas
paterninin, PAP diginda, interstisyumu ve hava
bosluklarmi birlikte tutan diger difiiz akciger
hastaliklarinda da goriilebilen bir bulgu oldugu
g6z oniinde bulundurulmalidir [12].

Basta tiim akciger lavaji olmak iizere uygu-
lanacak GM-CSF replasmani, plazmaferez ve
rituksimab gibi tedaviler sonrasinda, tedavi
sonrast degisiklikleri ve tedaviye bagli olasi
pndmoni, sepsis, ARDS ve pndmotoraks gibi
komplikasyonlar1 da BT ile degerlendirmek
miimkiin olmaktadir [9]. PAP hastalarinda sap-
tanan firsat¢1 enfeksiyonlar en sik olarak akci-
gerlerde goriilmektedir. Nocardia, mikobak-
teriler ve fungal ajanlar en sik goriilen firsatgi
enfeksiyon etkenleri olup BT tetkiki, s6z konu-
su firsatg1 enfeksiyonlara bagli kavitelerin ve
diger tutulum paternlerinin ortaya konmasinda
degerli bir goriintilleme yontemidir [13]. Rezi-
diiel hastalikta en sik goriilen bulgular sirasiyla
buzlu cam opasiteleri ve interlobiiler septal ka-
linlagmalardir. Fibrozis gelisimi ise nadir gorii-
len bir bulgu olarak tanimlanmaktadir [14].

Resim 3. (a, b) Pulmoner alveolar proteinozis olgusunda kaldirim tasi paterni. Her iki akcigerde
jeografik dagilim gdésteren interlobuler septal ve intralobuler interstisyel kalinlasmalarin eslik ettigi
buzlu cam opasiteleri (kaldirim tasi paterni) izlenmektedir.
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Pulmoner Lenfanjitik Karsinomatozis

Pulmoner lenfanjitik karsinomatozis, primer
bir malignitenin pulmoner lenfatiklere infiltratif
yayilimu ile karakterize bir patolojidir. Kanser
hastalarinda goriilme siklig1 %6-8 olarak sap-
tanmigtir [ 15]. En yaygin olarak akciger, meme
ve mide kanserlerinde goriiliirken, adenokarsi-
nomlar PLK olgularimin %80’ini olugturmakta-
dir [16].

Pulmoner lenfanjitik karsinomatozis olgu-
larinda, genellikle giinler veya haftalar iginde
kotiilesen ilerleyici dispne goriiliir. Hastalarin
primer malignitesinin bilinmesi tanida yardim-
cidir, ancak bazi durumlarda klinik semptomlar
ve gorilintiileme bulgulart primer malignitenin
ilk belirtisi olabilmektedir [17]. Kesin tani,
pulmoner lenfatiklerdeki tiimdr hiicrelerinin
histolojik incelemeyle tespit edilmesi ile kon-
maktadir. Peribronsiyal lenfatiklerin tutulumu
nedeniyle, transbronsiyal akciger biyopsi Or-
nekleriyle giivenilir bir sekilde teshis edilebilen
birkac interstisyel akciger hastaligi tiiriinden
biridir [ 18]. Biyopsi miimkiin olmadiginda kli-
nik ve radyolojik bulgular tan1 koymada yeterli
gorililmektedir.

Akciger grafisi cogu hastada baslangigta nor-
mal bulgular sergilemektedir, ancak infiltrasyon
ilerledik¢e retikiiler, nodiiler, retikiilonodiiler
paternler ve bronkovaskiiler golgelerde belir-
ginlesme izlenebilmektedir. BT ile interlobiiler
septada ve peribronkovaskiiler interstisyumda
diizgiin veya nodiiler kalinlagsma, buzlu cam
opasiteleri, plevral efiizyon ve LAP gibi bul-
gular ortaya konabilmektedir (Resim 4) [16].
Primer akciger kanserinin baglangic evreleme-
si i¢in basvuran hastalarda pozitron emisyon
tomografisi (PET)/BT ve yliksek rezoliisyon-
lu bilgisayarli tomografinin (YRBT) degerini
karsilagtiran giincel bir ¢alismada, PET/BT de
saptanan peritiimoral tutulumun ve YRBT’de
saptanan peribronkovaskiiler kalinlagmanin
kantitatif degerlendirmesinde iki incelemenin
tanisal performansmin benzer oldugu ortaya
konmustur [19].

Klinik ve radyolojik olarak PLK’yi taklit
edebilen diger durumlar arasinda timor embo-

Dider interstisyel Hastaliklar

Resim 4. Pulmoner lenfanjitik karsinomatoziste
septal  kalinlasmalar.  Metastatik  akciger
adenokarsinomu olgusundan elde olunan BT
goérantisinde sag akciger st lobda dizgln
ve noduler septal kalinlasmalarin birlikte
go6raldugi pulmoner lenfanjitik karsinomatozis
ile uyumlu infiltrasyon paterni gérulmektedir.
BT, bilgisayarli tomografi.

lisi, pulmoner tromboemboli, obstriiktif hava
yolu hastalig1, pnémoni (viral, atipik, fungal),
ARDS, pulmoner hipertansiyon, kalp yetmez-
ligi ve interstisyel akciger hastaliklar1 yer al-
maktadir. PLK genellikle primer kanserin ileri
evrede oldugunun gostergesidir ve kotii bir
prognoza sahiptir. Tedavi, primer tiimore yone-
lik olup ayrica semptomatik tedaviler uygulana-
bilmektedir [ 14, 19].

Pulmoner Alveolar Mikrolitiazis

Pulmoner alveolar mikrolitiazis, anormal fos-
fat transportuna neden olan SLC34A42 genindeki
mutasyonlar sonucu alveollerde kalsiyum fos-
fat kristali birikimi ile karakterize nadir goriilen
otozomal resesif bir akciger hastaligidir [20].
Alveollerde mikrolitlerin varligiyla karakterize
s6z konusu hastalik tiim yas gruplarini etkile-
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yebilir ve genellikle asemptomatik bireylerde
tesadiifen kesfedilir. Hastalik ilk asamada uzun
siire asemptomatik seyreder veya kuru oksiiriik
ve eforla nefes darligi gibi hafif semptomlar
gosterir. Ilerlemesi yavastir, ancak zamanla kli-
nik tablo kdtiileserek pulmoner fibrozis, pulmo-
ner hipertansiyon ve solunum yetmezligine yol
acgabilmektedir [20, 21].

Akciger grafisinde her iki akcigerde, bazal
kesimlerde yogunlasan yaygin mikronodiiler
patern goriilmekte olup “kum firtinast goriinii-
mii” olarak adlandirilir. Tleri asamada yogunla-
san opasiteler kalp konturlarini, diyaframi, kos-

Resim 5. "Kaybolan kalp fenomeni”. Pulmoner
alveolar mikrolitiazis olgusundan elde olunan
akciger grafisinde yogun opasitelerin kalp
konturlarini sildigi gértlmektedir.

tofrenik ve kardiyofrenik siniisleri gizleyerek
“kaybolan kalp fenomeni” olarak adlandirilan
goriiniime yol agmaktadir (Resim 5) [21].

Bilgisayarli tomografi kesitlerinde, her iki
akciger alt lobun bazallerinde ve dependan
alanlarda yogunlagan, 1-3 mm boyuta ulasan,
yiiksek dansiteli, yaygin, punktat mikronodiiller
goriilmektedir. Plevrada ve interlobiiler septada
kalsifik kalinlagma, buzlu cam dansiteleri yani
sira “siyah plevra isaretine” yol agan subplevral
kistler BT kesitlerine yansiyan diger bulgular-
dir (Resim 6). Apikal biiller de bulgulara eslik
edebilmektedir [22, 23]. Hava kistleri ve biil-
ler tekrarlayan spontan pndmotoraksa neden
olabilmektedir [24]. Hastaligin son asamasin-
da goriilen yogun kalsifikasyonlar, genellikle
apeksin korundugu beyaz akciger goriiniimii
olusturmaktadir [25].

Ayiric1 tanida, tiiberkiiloz, sarkoidoz, pnémo-
konyoz, amiloidoz ve metastatik mikrokalsifi-
kasyonlar yer almaktadir. PAM igin standart bir
tedavi yontemi yoktur. Prognoz kotii olup, ak-
ciger nakli bilinen tek etkili tedavi segenegidir
[20, 22].

ilac iliskili interstisyel Akciger Hastaligi

Ilag iliskili interstisyel akciger hastalig, ilag-
lara maruziyet sonucu akciger interstisyumunda
inflamasyon ve fibrozis ile karakterize olan bir
klinik tablodur. Klinik, patolojik ve radyolojik
bulgular siklikla 6zgiil olmay1p, diger interstis-
yel akciger hastaliklarindan ayrimi giigtiir [26].

Resim 6. Pulmoner alveolar mikrolitiazisin BT bulgulari. Mediasten penceresindeki BT kesitinde (a)
dependan alanlarda yogunlasan yuksek dansiteli opasiteler ve interlobuler septada kalsifik kalinlasma
bulgularn goérilmektedir. Parankim penceresindeki BT kesitinde (b) difiiz buzlu cam opasiteleri ile
beraber “siyah plevra isaretine” yol acan kiictik subplevral kistler (oklar) izlenmektedir. BT, bilgisayarh

tomografi.



Hastaligin dogru ve zamaninda teshisi, ilag te-
davisine baglama tarihi ile solunum semptom-
larinin ortaya ¢ikma tarihi arasindaki zamansal
iliskinin kurulmasini, yani sira radyolojik ola-
rak saptanan akciger opasitelerine yol agabile-
cek pndmoni, 6dem, primer hastalik tutulumu
vb. gibi diger nedenlerin dislanmasini gerektir-
mektedir. Klinik tablo, ilaglar arasinda farklilik
teskil edebilecegi gibi, ayni ilact kullanan birey-
ler arasinda da prezentasyon farkliliklari ortaya
¢ikabilmektedir. Bu nedenle tani, klinik 6ykii
ve semptomlarin, laboratuvar verilerinin ve
radyolojik bulgularin kapsamli olarak degerlen-
dirmesi ile konmaktadur. leri yas, IPF ve kro-
nik obstriiktif akciger hastalig1 gibi altta yatan
akciger patolojilerinin varligi, sigara igiciligi
ve erkek cinsiyet artmis risk ile iliskilidir [26].
Ayrica ilag dozu ve mevcut primer hastaligin
karakteristigi riski belirleyen diger faktorlerdir.
Immiinoterapinin artan kullanimi, ilaca bagl
akciger toksisitesinin goriilme sikligini artirmis
ve spektrumunu genisletmistir [27]. Kemote-
rapotikler, romatolojik hastaliklarin tedavisine
yonelik ilaglar, antibiyotikler ve amiodaron ak-
cigere toksik diger ilag gruplaridir.

Radyolojik bulgular1 ele aldigimizda, akci-
ger grafisinde ¢ogunlukla iki tarafli pulmoner
opasiteler izlenir. Ancak bulgular non-spesi-
fik ozelliktedir ve hastalarin akciger grafileri
tamamiyla normal olabilir. Bu nedenle BT ile
ortaya konabilen radyolojik paternler tanida
oldukca degerlidir [28]. Fleischner Dernegi ta-
rafindan yayimlanan giincel simniflama, organi-
ze pndmoni, non-spesifik interstisyel pndmoni,
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hipersensitivite pndmonisi, difliz alveolar hasar
ve basit eozinofilik pndmoniyi ilag iliskili pno-
monitin ana BT paternleri olarak ele almaktadir
(Resim 7) [27]. BT ile s6z konusu paternlerin
ortaya konmasi ve ayrica altta yatan akciger
hastaliginin gosterilmesi miimkiin olmaktadir.
Immiin kontrol noktasi inhibitdrleri ile tedavi
edilen akciger kanseri olgularinda derin 6gren-
me modelinin 6ngorii degerini arastiran giincel
bir ¢aligmada, tedavi 6ncesinde akciger patolo-
jisinin varhigmin, ilag iligkili pnémonit gelis-
mesinde risk faktorii oldugu ortaya konmustur.
Ayni ¢alismada BT tabanli radyolojik bulgular
ve klinik verileri i¢eren derin 6grenme modeli-
nin pnémonit gelisimini 6ngérmede non-inva-
ziv, ucuz ve etkili bir yontem olma potansiyeli
vurgulanmigtir [29].

Ayirict tanida pnomoniler (bakteriyel, viral,
fungal, klamidya, mikoplazma, vb.), kardiyo-
jenik pulmoner 6dem, RIAH, difiiz alveolar
hemoraji gibi genis bir spektrumda akciger pa-
tolojileri yer almaktadir [30]. Klinik tablonun
erken doneminde ilacin kesilmesi en etkili te-
davi secenegidir [31]. Fibrozis gelismesi halin-
de tablo geri doniisiimsiiz siirece gireceginden,
erken tan1 ve ilaca maruziyetin erken kesilmesi
Onem arzetmektedir.

Radyasyon iliskili Akciger Hasari
Radyasyon iligkili akciger hasari, akciger, 6ze-

fagus, meme, timik ve hematolojik malignitele-
re yonelik radyoterapinin akciger parankiminde

Resim 7. (a, b) ilac iliskili interstisyel akciger hastaliinda organize pndémoni paterni. Malign
melanom tanisiyla immun kontrol noktasi inhibitért tedavisi alan olguda, tedavi sonrasi gelisen,
bronkovaskuler traselerde yogunlasan multifokal konsolidasyonlar ile karakterize organize pnémoni

paterni izlenmektedir.

153



154

Cinkooglu.

olusturdugu hasar1 tanimlayan bir patoloji olup
erken evrede radyasyon pnomonisi, ge¢ evrede
ise akciger fibrozisi ile karakterizedir [32]. En
sik, akciger kanserine yonelik radyoterapi isle-
mine sekonder olarak goriiliirken, bunu medias-
tinal lenfoma ve meme kanseri takip etmektedir
[33]. Radyasyon pndémonisi tedavi sonrast 1-6
ay i¢inde ortaya ¢ikmaktadir. Fibrozis ise 6. ay-
dan sonra ortaya ¢ikmakta olup siire¢ 24. aya
kadar uzayabilmektedir [34]. Reaktif oksijen
tirleri ve inflamasyon, akciger dokusunun za-
rar gérmesinde anahtar rol oynamaktadir. Hasta
ozellikleri, tedavi metodu ve kitlenin histolojik
tipi tablonun ciddiyetini etkileyen faktorlerdir.
fleri yas, orta-alt lobda lokalize akciger pato-
lojisinin varlig1 ve eslik eden komorbiditeler
RIAH gelisiminde risk faktorleri olarak tanim-
lanmustir [35]. RIAH, Advers Olaylar igin Ortak
Terminoloji Kriterleri 4.0 temel alinarak 1. de-
receden (radyografik degisiklikler) 5. dereceye
(6lim) kadar derecelendirilir. Konvansiyonel
radyoterapi, tlimorii ¢evreleyen normal akciger
dokusunun da 1gimnlanmasi ile beraber daha yay-
gin akciger hasarina yol agmaktadir. Yogunluk
ayarli radyoterapi, hacimsel yogunluk ayarli
ark terapi ve stereotaktik viicut radyoterapisi
(SBRT) gibi daha yeni teknikler, timdrii tam
olarak hedefleyerek akciger hasarini en aza in-
dirmeyi amaglamaktadir [36].

Radyasyon pndmonisinin erken evresinde ak-
ciger grafisi tamami ile normal olabilmektedir.
Ilerleyen dénemde radyoterapi sahasinda kon-
solidasyon goriiliir ve akciger fibrozisi gelisme-
siyle beraber voliim kaybi ile iligkili bulgular
izlenir. Ozellikle erken evrede ve hafif bulgula-

[

rin varliginda BT tetkiki daha duyarhidir. Hafif
hasarda bulgular tamami ile gerileyebilmek-
tedir. Daha siddetli tablolarda ise radyoterapi
sahasinda buzlu cam opasiteleri ile baslayan
ve akciger hasarmi temsil eden siire¢, yamasal
konsolidasyon alanlar1 ile devam eder ve sonra-
sinda etkilenen alanda septal kalinlagmalar, vo-
liim kayb, traksiyon brongektazileri ile katakte-
rize fibrozis bulgular1 goriiliir. Plevral efiizyon
da olgularda goriilebilecek ek bir bulgu olarak
tanmimlanmustir (Resim 8) [33, 36]. Diger BT pa-
ternleri arasinda buzlu cam opasitesinin ¢evre-
ledigi nodiil/konsolidasyon alani ve radyoterapi
sahasinda nodiiler opasitelerin geligmesi ile ka-
rakterize “nodiil benzeri radyasyon pndémoniti”
gibi paternler yer almaktadir (Resim 9) [37, 38].

Radyasyon iliskili akciger hasarini diger
parankim patolojilerinden veya rekiirrensten
ayirmak zor olabilmektedir. Radyasyon sonrasi
degisiklikler progresyonu da taklit edebilir ve
hatali yoruma yol agabilmektedir. Kitle opasite-
sinde yayilma, sinir diizensizlikleri, kraniyoka-
udal biiylime gibi SBRT tedavisi sonrasi goriile-
bilecek radyolojik bulgularin varlig1 nedeniyle
hastaya uygulanan tedavi siireci hakkinda bil-
gilendirme, yanilgilar1 6nlemek adina 6nem arz
etmektedir [33].

Akut interstisyel Pnémoni

Akut interstisyel pnémoni, ayni zamanda
Hamman-Rich sendromu olarak da bilinen,
nadir ve siddetli seyir gosteren bir idiyopatik
interstisyel fibrotik akciger hastaligidir [39].

‘)

Resim 8. Radyasyon iliskili akciger hasarinda BT bulgularinin zamansal degisimi. Akciger kanseri tanili
olguda radyasyon pndmonisi asamasinda (a) radyoterapi sahasinda konsolidasyon alanlari (oklar)
izlenirken, fibrozis asamasinda (b) daha keskin sinirlar olusturan ve traksiyon bronsektazilerinin eslik
ettigi fibrozis bulgulari (ok baslari) gortlmektedir. BT, bilgisayarli tomografi.
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Resim 9. (a, b) Stereotaktik viicut radyoterapisi sonrasi BT bulgulari. Sol akciger Ust lobda yerlesimli
malign nodile (ok) yénelik uygulanan stereotaktik viicut radyoterapisi sonrasi nodul boyutunda
ktctlme, ve nodultn cevresi ile sinirh kalan halo seklinde fibrozis bulgulari izlenmektedir. BT,

bilgisayarli tomografi.

Cinsiyet farketmeksizin her yasta goriilebilir.
Baslangic semptomlar1 oksiiriik, nefes dar-
lig1 ve ates gibi bir viral enfeksiyonu andiran
non-spesifik belirtilerdir ve tablo hizla akut
solunum sikintisina ilerler. Oncesinde bilinen
hastaligi olmayan saglikli bireylerde ARDS’yi
aciklayabilecek bir sebep ortaya konamamasi,
elde olunan akciger grafisinde bilateral opasi-
telerin goriilmesi ve histolojik olarak yaygin
alveolar hasar paterninin ortaya konmasi tani
koydurucudur [40].

Alveolar hasar, erken eksiidatif asama ve geg
organizasyon asamasi olmak iizere iki fazda
degerlendirilmektedir. Radyolojik bulgular s6z
konusu fazlara gore degiskenlik gdstermekte-
dir. Eksiidatif evrede akciger grafisi ile akciger
O0deminin kardiyak nedenlerini diglamak 6nem
arz etmektedir. YRBT’de, AP nin erken eksii-
datif evresinde dependan alanlarda daha yogun
olarak izlenen buzlu cam opasiteleri ve konso-
lidasyonlar goriilmektedir. Daha sonraki geg
organizasyon evresinde, bronkovaskiiler distor-
siyon ve traksiyon bronsektazileri ile karakteri-
ze fibrozis tablosu goriilmektedir [41]. Fibrozis
bulgulari, konsolidasyonun koruyucu etkisiyle
beraber 6zellikle mekanik ventilasyon tedavisi
goren olgularda non-dependan alanlarda daha
yogun olarak izlenmektedir [42]. Akciger pa-
rankiminde fibrozis zemini Onceden var ise,
yeni gelisen akciger opasiteleri ile karakterize
klinik tablonun, olagan interstisyel pnomoni/
IPF’nin akut alevlenmesi ile uyumlu olabilecegi
g6z oniinde bulundurulmalidir [40].

Bronkoskopi ile BAL, yaygin alveolar kana-
ma veya malignite gibi diger durumlan disla-
maya yardimct olur. Mortalite orani yiiksektir
ve Oliimler olgularin %50’sinden fazlasinda 1-2
ay i¢cinde meydana gelir [42]. Uygun adaylar
i¢in akciger nakli diisliniilmelidir.

Pulmoner Sarkoidoz

Sarkoidoz, basta akciger ve lenf bezleri ol-
mak {izere birgok orgami etkileyen, etiyolojisi
net olarak aydinlatilamamig, histolojik ola-
rak non-kazefiye graniilomlar ile karakterize,
cogunlukla orta yas grubunda goriilen, kro-
nik, multisistemik, inflamatuar bir hastaliktir
[43, 44]. Pulmoner sarkoidozda sik goriilen
klinik bulgular 6ksiiriik, dispne, halsizlik, gece
terlemesi, kilo kaybi olmakla beraber etkile-
nen olgularin yaklagik yarisinda asemptomatik
seyretmektedir [43]. S6z konusu olgularda tanm
akciger grafisi ya da BT ile insidental olarak
konmaktadir.

Akciger grafisi baz alinarak 5 agamali bir ev-
releme sistemi kullanilmaktadir; (0) normal, (1)
bilateral hiler lenfadenopati (LAP), (2) bilateral
hiler LAP ve eslik eden akciger opasiteleri, (3)
hiler LAP olmaksizin goriilen akciger opasite-
leri, (4) fibrozis (Resim 10) [45]. Evre 1 olgu-
larin ¢ogunda spontan regresyon goriilmektedir.
Fibrozis gelisen evre 4 olgularda ise tablo geri
doniigsiizdiir. Akciger grafisine bilateral hiler
dolgunluk olarak yanstyan hiler LAP’lere, sag
paratrakeal c¢izgide kalinlasma olarak yansi-
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yan sag alt paratrakeal LAP’ler eslik ettiginde
bulgular “Gerland triadi” ya da “1-2-3 isareti”
olarak tanimlanir [44]. Akciger grafisinde pul-
moner opasiteler nodiiler ya da retikiilonodiiler
paternde izlenebilmektedir. Ancak akciger gra-
fisi parankimal mikronodiiler tutulumu ve plev-
ral infiltrasyonlar1 gostermekte siirlidir [46].
YRBT tetkiki, tipik tutulum paterninin yani sira
siklikla goriilebilecek atipik bulgularin ortaya
konmasinda akciger grafisine iistiindiir. Sarko-
idoz i¢in atipik klinik ve grafi bulgularinin var-
liginda, klinigi mevcut olan ancak grafisi nor-

| y

Resim 10. Evre 1 sarkoidoz olgusunda akciger
grafisi. Sarkoidoz tanili olgudan elde olunan
akciger grafisinde, bilateral hiler dolgunluk
bulgular, bilateral hiler LAP'leri temsil
etmektedir. Grafide parankim opasitesi mevcut
olmayip, bulgular evre 1 sarkoidoz olarak
degerlendirilmistir. LAP, lenfadenopati.

mal olan olgularda ve pulmoner komplikasyon
kuskusu varliginda BT tetkiki ile degerlendirme
Onerilmektedir [47].

Bilgisayarli tomografide goriilen tipik paran-
kim bulgusu, agirlikli olarak bilateral orta-iist
zonda perilenfatik dagilim gésteren, iyi smnirl,
2-4 mm boyutunda mikronodiillerdir [43]. Pe-
rilenfatik dagilim paterni perihiler, peribronko-
vaskiiler, ve sentrilobiiler interstisyum yani sira
interlobiiler septa ve subplevral alandaki yay1-
lim1 tanimlamaktadir (Resim 11) [12]. S6z ko-
nusu paternin en sik goriildiigii patolojiler sar-
koidoz ve PLK dir. Lenfomay1 da bunlara dahil
ederek s6z konusu ii¢ hastaligin interstisyum
tutulumunu arastiran bir ¢alismada, interlobiiler
septa ve subplevral interstisyum tutulumunun
PLK’de daha sik goriildiigii, bilateral tutulumun
ise sarkoidoz olgularinda anlamli yiiksek oran-
da goriildiigli vurgulanmistir [48]. Sarkoidozun
atipik olarak olarak tanimlanan BT bulgular1 da
mevcuttur. Mikronodiiller birleserek daha bii-
yiik boyutlu nodiil, kitle opasiteleri ve konflu-
ent alveolar opasiteler (alveolar sarkoid patern)
olusturabilir. Biiylik boyutlu nodiilii ¢evreleyen
multipl mikronodiillerin varlig1 “galaksi isareti”
olarak tanimlanmaktadir [49]. Galaksi isareti,
bagka bir graniilomatdz hastalik olan tiiberkii-
lozda da goriilebilmekle beraber sarkoidoz ol-
gularinda daha sik goriilen degerli bir bulgu ol-
dugu gosterilmistir [50]. Buzlu cam opasiteleri,
miliyer patern, fibrokistik degisiklikler, mozaik
ateniiasyon, kaviter nodiiller diger atipik paran-
kim bulgulanidir [44]. Tipik ve atipik bulgular1
degerlendiren giincel bir ¢caligmada, ileri yasin

Resim 11. Sarkoidozun tipik BT bulgulari. Sarkoidoz tanili olgudan elde olunan mediasten
penceresinde BT kesitinde (a) mediastende yaygin LAP’ler (oklar) goérUlmektedir. Parankim
penceresindeki BT kesiti (b), orta-Ust zonda baskin perilenfatik dagilim gosteren mikronoduler
paterni yansitmaktadir. LAR lenfadenopati; BT, bilgisayarli tomografi.



Resim 12. Sarkoidozda gelisen Ust lob fibrozisi.
Sarkoidoz olgusundan elde olunan parankim
penceresinde koronal plandaki BT kesitinde,
bilateral Ust loblarda volum kaybi ve traksiyon
bronsektazileri ile karakterize yaygin fibrozis
bulgular gértulmektedir.

atipik paternler ve fibrozis ile daha iliskili oldu-
gu gosterilmistir [51]. Bilateral iist lob baskin
fibrozisi mevcut olan olgularda sarkoidoz ay1ri-
c1 tani listesinde yer almasi gereken bir patolo-
jidir (Resim 12).

Sarkoidozun tipik ve atipik ¢ok ¢esitli paran-
kim bulgular1 sergilemesi nedeniyle ayirici tani-
sinda bir¢ok enfeksiy6z, otoimmiin hastalik ve
maligniteler yer almaktadir. Dogru tani ve teda-
vi yaklagimlarina ulagsmada klinik ve radyolojik
bulgularin birlikte degerlendirmesi énem arz
etmektedir.

SONUC

Sonug olarak, akciger interstisyumunun tutu-
lumu, idiyopatik interstisyel pndmoniler ile si-
nirlt kalmayip, ¢ok ¢esitli akciger hastaliklarin-
da goriilebilecek bir tablodur. Klinik verilerle
birlikte yapilacak dogru radyolojik patern ana-
lizi, ay1ric1 tanty1 yapmak, kesin taniya hizlica
ulagmak, ve etkin hasta yonetimi igin esas teskil
etmektedir.

Dider interstisyel Hastaliklar

Cikar Catismasi

Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir
ctkar catismasi bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 150

Pulmoner 6dem gelisiminde farkli mekanizmalarin rol oynamasi, radyolojik degerlendirmenin kli-
nik oykii ve veriler esliginde yapilmasini gerekli kilmaktadir.

Sayfa 150

Kaldirim tag1 paterninin, PAP diginda, interstisyumu ve hava bosluklarini birlikte tutan diger difiiz
akciger hastaliklarinda da goriilebilen bir bulgu oldugu g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Sayfa 153

Immiinoterapinin artan kullanimu, ilaca bagh akciger toksisitesinin goriilme sikligimi artirmis ve
spektrumunu genisletmistir.

Sayfa 155

Akciger parankiminde fibrozis zemini 6nceden var ise, yeni gelisen akciger opasiteleri ile karakte-
rize klinik tablonun, olagan interstisyel pndmoni/IPF’nin akut alevlenmesi ile uyumlu olabilecegi
g6z onilinde bulundurulmalidir.

Sayfa 156

Sarkoidoz i¢in atipik klinik ve grafi bulgularinin varlifinda, klinigi mevcut olan ancak grafisi
normal olan olgularda ve pulmoner komplikasyon kuskusu varliginda BT tetkiki ile degerlendirme
onerilmektedir.
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Calisma Sorulari
]

1. Primer pulmoner alveolar proteinozis gelisimden sorumlu olan koloni stimulan edici faktor
asagidakilerden hangisidir?

a. IL-3

b. G-CSF

c. M-CSF

d. GM-CSF

e. IL-2

2. Pulmoner lenfanjitik karsinomatozis en sik hangi histolojik alt tipin metastazi olarak
goriilmektedir?

a. Papiller tip skuamoz hiicreli karsinom

b. Adenokarsinom

c. Kiigiik hiicreli karsinom

d. Biiytik hiicreli karsinom

e. Bazaloid tip skuamoz hiicreli karsinom

3. Akciger grafisinde kalp konturlarinin silinmesi ile karakterize “kaybolan kalp fenomeni”
ve bilgisayarli tomografide subplevral hava kistleri ile karakterize “siyah plevra isareti” hangi
hastalikta goriilen radyolojik bulgulardir?

a. Pulmoner alveolar proteinozis

b. Pulmoner alveolar mikrolitiazis

c. Radyasyon iligkili akciger hasari

d. Pulmoner sarkoidoz

e. Akut interstisyel pndmoni

4. Fleischner Dernegi tarafindan yayimlanan simiflamada, asagidakilerden hangisi ilag iliskili
pnomonitin BT paterni olarak tanimlanmamigtir?
a. Olagan interstisyel pndmoni
b. Organize pndmoni
c. Non-spesifik interstisyel pnémoni
d. Basit eozinofilik pnémoni
e. Hipersensitivite pndmonisi

5. Asagidakilerden hangisi evre 3 sarkoidozun akciger grafisi bulgusudur?
a. Fibrozis
b. Bilateral hiler LAP’ler
c. Hiler LAP olmaksizin gériilen akciger opasiteleri
d. Bilateral hiler LAP’lere eslik eden akciger opasiteleri
e. Tek tarafli hiler LAP’ler

° ey Q¢ ‘qz  ‘pI :refdead)
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Interstisyel Akciger Hastaligu,
Kantitatif BT Analizi ve Yapay Zeka
Uygulamalari, Radiomics

Interstitial Lung Disease, Quantitative
CT Analysis and Artificial Intelligence

Applications, Radiomics
Naciye Sinem Gezer

m Tibbi géruntl analizinde kullanilan m Bu alanda yapilmis calismalarin
kantitatif analiz yontemlerinin (doku yontemlerinin anlasiimasi ve gelistirilmis
tabanl analiz, kantitatif bilgisayarli makine 6grenmesi uygulamalardan alinan
tomografi ve radiomics) 6grenilmesi sonuclarin égrenilmesi

m interstisyel akciger hastaliklarinin m Medikal gorintu islemede yapay zekanin
goruntulenmesinde kullanilan ytksek onundeki engellerin ve bu engellerin nasil
cozunarluklt akciger bilgisayarli asilabileceginin anlasiimasi

tomografisinin analizinde yapay zekanin
kullanim amaclarinin anlasiimasi

Gezer NS. Interstitial Lung Disease, Quantitative CT Analysis and Artificial Intelligence Applications, Radiomics.

Trd Sem 2024;12(1):162-176.

0z

Son on yilda basta derin 6grenme olmak Uzere yapay zeka teknolojisindeki ilerlemeler, tibbi gértintt anali-
zinde yeni firsatlar yaratmistir. Bu alandaki calismalarin sayisi giin gectikce artmakta ve yapay zekanin per-
formansi iyilestiriimektedir. Yapilan calismalarda yeni gortintileme biyobelirtecleri gelistirmek ve guvenilir
goruntl analiz araclan olusturmak amaclanmistir. Yuksek cozunurltklt akciger bilgisayarli tomografi go-
rintulerinin yapay zekanin bir alt kimesi olan makine 6grenmesi yontemi ile analizi sayesinde, interstisyel
akciger hastaliklarinin erken ve dogru tanisinin, siddetinin belirlenmesinin ve prognozun éngérilmesinin
mUmkun olabilecegi gésterilmistir. Tum bu umut verici gelismelere ragmen asilmasi gereken bazi zorluklar
da vardir. En 6nemlilerinden biri, performansi yuksek modeller gelistirilmesi icin buyuk ve kaliteli veri kime-
lerine ihtiyac olmasidir. Bu nedenle ulusal veri havuzlari olusturulmasina ve uluslararasi is birliklerine ihtiyac
vardir. Elde olunan dijital gértintileme verisinin en ideal sekilde toplanmasi, depolanmasi, paylasimi ve yo-
netimi saglanmalidir. Ayrica kisisel veri mahremiyeti ihlalinin 6nline gecilmesine yonelik 6nlemler alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: Derin 6grenme, interstisyel akciger hastaligi, makine 6grenmesi, radiomics, yapay zeka
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interstisyel Akciger Hastaliklarinda Yapay Zeka Uygulamalari

ABSTRACT

In the last decade, advances in artificial intelligence technology, especially deep learning, have created
new opportunities in medical image analysis. The number of studies in this field is increasing day by day
and the performance of artificial intelligence is being improved. The aim of the studies is to develop new
imaging biomarkers and to create reliable image analysis tools. It has been shown that early and accurate
diagnosis of interstitial lung diseases, determination of severity and prediction of prognosis can be possib-
le by the analysis of high-resolution chest computed tomography images with machine learning method,
which is a subset of artificial intelligence. Despite all these promising developments, there are still some
challenges to be overcome. One of the most important is the need for large and high-quality datasets to
develop high-performance models. For this reason, there is a need for the creation of national data pools
and international cooperation. Optimal collection, storage, sharing and management of the obtained
digital imaging data should be ensured. In addition, measures should be taken to prevent personal data
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privacy violations.

Keywords: Deep learning, interstitial lung disease, machine learning, radiomics, artificial intelligence

GIRiS

Bilgi islem giiciindeki gelismeler sayesinde
son on yilda yapay zekanin tibbi goriintiileme
alaninda kullanimina yo6nelik ¢alismalar artmis-
tir. Elde edilen basarili sonuglar hem arastir-
macilarin hem potansiyel kullanicilarin hem de
yatirimcilarin bitytik ilgisini ¢ekmistir.

Tibbi goriintiilerin iglenmesi ve analizinde
yapay zekanin kullanim amaci, uzmanlarin go-
rintiileri daha iyi yorumlamasini ve daha dogru
tan1 koymasini saglamak, klinik yararlanimi ar-
tirmak, yapilan isi zaman ve maliyet acgisindan
daha ekonomik hale getirmektir. Genel kani,
yapay zekanin radyologlarin rakibi veya alter-
natifi olmayip aksine onlarin kullandig1 yardim-
c1 ve faydali bir arag olacagi yoniindedir.

Interstisyel akciger hastaliklarin (IAH) et-
kin yonetiminde, hastaligin erken ve dogru ta-
nis1, siddetinin belirlenmesi, prognozun 6ngo-
rilmesi ve tedaviye yanitin kesin dogrulukla
belirlenmesi ile ilgili zorluklar yasanmaktadir.
Makine 6grenmesi, bu zorluklarin agilmasinda
alternatif ¢6ziim yontemleri sunmaktadir (Tab-
lo 1). T1bbi goriintii isleme ve analizi alaninda,
agirlikli olarak derin 6greneme yontemi kulla-
nilarak gelistirilmis doku tabanli analiz ve pa-
tern tanima uygulamalarmin yakin gelecekte
hasta degerlendirmesinin rutin bir pargasi ola-
cag1 ongoriilmektedir [1].

Erken ve Dogru Tani

Benzer semptomlara ve klinik 6zelliklere
sahip olmasina ragmen IAH, patolojik olarak
farklh ozelliklere ve prognoza sahip heterojen
bir hastalik grubudur [1]. IAH tanisinin dogru
konulmasi ¢ok onemlidir ¢ilinkii hastalik seyri-
ni ve tedaviye yanit1 tahmin etmeye yardime1
olur. Ancak hastaligin tanisinda radyopatolojik
paternlerin temel alindigi karmagik bir klinik,
radyolojik ve patolojik tani siireci yasanir.

Yiiksek ¢ozilintirlikli akciger bilgisayar-
I1 tomografisi (YCBT), IAH siiphesi olan tiim
hastalarda rutin olarak kullanilir ve hastalik
morfolojisi ile hastaligin yayginliginin invazif
olmayan bir sekilde goriintiilenmesini saglar
[2]. Bununla birlikte, YCBT bulgulariin gorsel
degerlendirmesinde gozlemci-igi ve gdzlemci-
ler-aras1 uyumun yiiksek olmayisi, hastaligin
tanisin1 zorlastirir [2-5]. Bu zorluk sayisal, ob-
jektif ve tekrarlanabilir nitelikte olan kantitatif
goriintiileme yontemiyle asilarak hastaligin er-
ken ve dogru tanis1 koyulabilir |5, 6].

Ayrica, IAH siiphesi olmayan ancak YC-
BT’de raslantisal olarak saptanan subklinik
interstisyel akciger anormallikleri bulunan ol-
gularin bir kisminin ilerleyen yillar igerisinde
IAH gelistirdigi gézlemlenmistir [7]. Bu grup
olgular icerisinde hangisinin IAH gelistirdigi-
nin belirlenmesi klinik agidan heniiz miimkiin
degildir. Derin 6grenme tabanli algoritmalar
sayesinde interstisyel akciger anormalliklerinin
davranig paternini analiz etmenin ve hastalik
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gelisimini  Ongdrmenin mimkiin olabilecegi
oOne siiriilmektedir

Hastaligin Siddetinin Belirlenmesi

Yiiksek ¢oziiniirlikli akciger bilgisayarl to-
mografisi ile IAH’nin gorsel degerlendirmesi,
kisa takip siireleri boyunca hastalik siddetin-
deki degisikliklere karsi ¢ok az duyarliliga sa-
hiptir [2]. Objektif ve tekrarlanabilir nitelikte
bir bilgisayar tabanli teknik olan kantitatif bil-
gisayarli tomografi (QBT) hastaligin takibinde
kullanilabilecek giivenilir bir yontemdir
Yapilan ¢aligsmalar BT ateniiasyon degerlerinin
istatistiksel analizi yapilarak hastalik siddetinin
Olciilebilecegini ortaya koymustur

Computer-aided Lung Informatics for Pat-
hology Evaluation and Rating (CALIPER), ha-
cimsel histogram verisini ve morfolojik veriyi
kullanarak YCBT goriintiilerindeki IAH bulgu-
larin1 tam otomatik etiketleyen bir uygulamadir

. Mevcut olan buzlu cam miktarini, retikii-
ler opasiteleri, bal petegi olusumunu, damarla
ilgili yapilar1 ve perivaskiiler fibrozu tanimlar
ve bunlarin miktarin belirler. Ayrica radyologa
[AH’nin niceligini belirlemede yardimci olan
grafiksel veriler sunar. Yakin zamanda yayin-
lanan bir ¢aligma, makine 6grenmesi kullanila-
rak belirlenen CALIPER skorlarinin, idiyopa-
tik pulmoner fibrozis (IPF) tanis1 koymada ve
IPF’nin zaman igerisindeki ilerleyisini goster-
mede kullanilabilecegi gosterilmistir

Tablo 1. interstisyel akciger hastaliklarinda kullaniimak Gzere gelistirilmis kantitatif bilgisayarli

tomografi ve derin 6grenme araclari
Kantitatif BT
CALIPER

Hacimsel histogram verisini ve morfolojik veriyi kullanarak

YCBT géruntilerindeki IAH bulgularini tam otomatik etiketler
(normal akciger, buzlu cam, retikiler opasiteler, bal petegi
olusumu, vb.) ve bunlarin miktarini belirler

AMFM

Doku tabanli analiz yéntemini kullanarak YCBT

goériuntilerindeki IAH bulgularini tam otomatik etiketler
(normal akciger, buzlu cam, retiktler opasiteler, bal petegi
olusumu, noddl, vb.) ve bunlarin miktarini belirler

QLF

IAH yayginligini belirlemek icin YCBT géruntulerindeki fibrotik

retiktler desen, bal petegi ve buzlu cam bulgularinin miktarini
olcer. Hastalik progresyonuna iliskin niceliksel degerlendirme

yapar

Fonksiyonel solunumsal
goruntuleme (functional
respiratory imaging)

Dusuk doz YCBT goéruntulerini bilgisayar tabanli akis
simulasyonlariyla birlestirerek fonksiyonel gériintiileme yapar.
Hava yolu hacmini, damar hacmini ve hava yolu direncini

oOlcer. Ek olarak, mortalitenin bir gdstergesi olan traksiyon
bronsektazisi miktarini élcer

Derin 6grenme

SOFIA

YCBT'de OIP benzeri ézellikleri tanimlamak Gzere

gelistirilmistir. “OIP olasilik” skoru verir. iPF siphesi olan
hastalarda hastaligin ilerlemesini ve mortaliteyi 6ngorebilir

Veriye dayali doku analizi
(data-driven texture
analysis)

YCBT goruntdlerini fibrozis varligina goére siniflandirir ve
fibrozisin miktarini dlcer. Hastalari fibrozis derecesine goére
siniflandirabilir

BT, bilgisayarli tomografi; CALIPER, Computer-aided Lung Informatics for Pathology Evaluation and Rating; AMFM, Adaptive
Multiple Features Method; QFL, kantitatif akciger fibrozis; SOFIA, Systematic Objective Fibrotic Imaging Analysis Algorithm;
YCBT, yuksek ¢céztnurltkla akciger bilgisayarli tomografi; IAH, interstisyel akciger hastaligi; OIP olagan interstisyel pnémoni;

iPF, idiyopatik pulmoner fibrozis.
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Prognozun Ongériilmesi

Interstisyel akciger hastaliklarinin dogal seyri
bireysel olup hastalar arasinda oldukca degis-
kendir. Tam1 aninda elde olunan radyolojik ve
klinik verilere dayanarak hastaligin seyrini dnce-
den tahmin etmek heniiz miimkiin degildir

Idiyopatik pulmoner fibrozis, prototipik prog-
resif fibrotik akciger hastaligi olmasina ragmen,
IPF dis1 progresif fibrotik akciger hastaliginin
da tipki tedavi edilmemis IPF’ye benzer bir has-
talik seyri izleyebilecegi ve bu hastalarin anti-
fibrotik ilaclardan fayda goérdiigii bilinmektedir

. Bu durum, arastirmacilar1 temel rad-
yolojik ve klinik verileri kullanarak progresif
fibrotik akciger hastaliginin gelisimini giliveni-
lir bir sekilde 6ngoéren biyobelirtegler bulmaya
yoneltmistir

Klinik veya histopatolojik tanilarina bakil-
maksizin bazi hastalar “ilerleyici pulmoner
fibroz” olarak adlandirilan, geleneksel tedavi-
ye ragmen ilerleyici hastalik davranigi gosterir

. Bu hasta grubunun belirlenmesi ve etkin
tedavinin erken donemde baslamasi, hastaligin
prognozu agisindan biiyiikk 6nem tasir. Ancak
tanimlanmis modeller, 6zellikle tipik olagan in-
terstisyel pndmoni (OIP) paterni gériilmeyen ol-
gularda, hastaligin seyrini ongérme ve tedaviye
yanit hakkinda giivenilir bilgi verme konusun-
da yetersiz kalmaktadir [3]. Zorlu vital kapasite
(FVC) degisikligi IPF’de ve IPF dis1 ilerleyici
IAH’de mortalitenin en iyi belirteci olarak ka-
bul edilmekle birlikte dogruluk ve giivenilirlik
diizeyi degiskendir . Tedaviye yaniti
degerlendirmek i¢in daha hassas ve tekrarlana-
bilir biyobelirteclere ihtiyac vardir

Tanisal bir derin 6grenme algoritmasi olan
Systematic Objective Fibrotic Imaging Analysis
Algorithm (SOFIA), biiyiik ulusal bir IPF ¢a-
lisma grubunda prognozu belirlemede basarili
olmustur . Sonraki ¢aligmalarda prognoz
belirlemeye yonelik algoritmalarin radyolojik
verilerle birlikte fizyolojik, proteomik ve ge-
nomik verileri kullanmasinin bagarimi artirdigi
gosterilmistir

Bu makalede IAH’nin radyolojik tanisinda
ve yonetiminde karsilagilan zorluklarin asil-

masinda makine 6greniminin sundugu problem
¢Oziicli yontemlerin ana hatlar1 ile anlatilmasi
amaglanmistir. Yapilmig ¢alismalar ve gelistiril-
mis uygulamalarin biiylik cogunlugunda YCBT
gorintiileri kullanildigr i¢in makale YCBT te-
mel alinarak hazirlanmgtir.

KANTITATIF BILGISAYARLI TOMOGRAFi
VE INTERSTISYEL AKCIGER
HASTALIKLARI

Yiiksek ¢oziiniirliiklii akciger bilgisayarli to-
mografisine dayal kantitatif analizler, IAH’de
gozlemciler arasi degiskenlik oranlarmin yik-
sek olmas1 nedeniyle énem tasir. Oncii QBT
caligmalarinda akciger boliitlenmesine, goriintii
on islemeye (6rnegin; giiriiltiiniin azaltilmasi)
ve farkli goriintiilerin ¢akistirilmasina yonelik
algoritmalar gelistirilmistir. Ilerleyen yillarda
akciger dansitometrisine yonelik histogram ¢a-
lismalar1 6n plana ¢ikmigtir . Bu
caligmalarda, akciger parankimindeki degisim-
leri yansitan esik ateniiasyon degerleri belirlen-
mistir. Ateniiasyon degerlerinin ortalama, med-
yan, ¢arpiklik ve basiklik gibi birinci dereceden
BT piksel istatistikleri yapilmig, ateniiasyon
histogrami kullanilarak tiim akcigerdeki veya
secilen bir bolgedeki 6nemli degisimleri ortaya
koymak miimkiin olmustur

Normal akciger dokusunun BT ateniiasyon
histogrami yaklagik -800 Hounsfield unit ska-
las1 (HU) degerinde pik yapar ve sola ¢arpiktir.
[AH’de gelisen fibrozise bagl yumusak doku

8
]
R
3
=

300
Hounsfield unit (HU)

Histogram analizinin sematik gosterimi.
X eksenindeki voksel atentasyonlarinin Y
ekseni Uzerinde her bir atenliasyon degeri icin
frekansinin gésterilmesidir. HU, Hounsfield unit
skalas.
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miktarindaki artig, ortalama akciger yogunlu-
gunu artirtr, histogram basikligini ve egriligini
azaltir (Resim 2a, b) [22]. Yapilan ¢aligmalar-
da, akcigerlerdeki yiiksek ateniiasyon alanlari-
nin (-600 ile 250 HU) artis1, FVC ve egzersiz
kapasitesinde azalma, hastalik progresyonu ve
mortalite artis1 ile iliskili bulunmustur [23].
Histogram egrisinin carpiklik ve basikliginin
azalmasinin akciger fonksiyonundaki (FEVI,
FVC ve TLC degerleri) degisim ile korale oldu-
gu, IPF hastalarinda artmis mortalite ve morbi-
dite riskini gosterdigi ortaya konmustur [7, 11,
24].

Ancak QBT ile elde edilen bu esik ve orta-
lama ateniiasyon verileri, karmasik paternleri
ve lokal parankim degisikliklerini ayirt etmede
yetersiz kalir. Ornegin; OIP paterni olan IPF
hastalar1 ile hipersensitivite pndmonisi ve sinif-
landirilamayan idiyopatik interstisyel pndmoni
hastalarinin histogram analizinde basiklik, ¢ar-
piklik ve ortalama akciger ateniiasyonu agisin-

A Kontrol grubu histogram analiz egrisi

-1000 -800

Resim 2. Normal akciger dokusunun BT
atenlGiasyon histogrami yaklasik -800 HU
degerinde pik yapar ve sola carpiktir (a). iIAH'de
gelisenfibrozise baghyumusak dokumiktarindaki
artis, ortalama akciger yogunlugunu artirr,
histogram basikhgini ve egriligini azaltir (b).
BT, bilgisayarli tomografi; HU, Hounsfield unit
skalasi; IAH, interstisyel akciger hastaliklari.

dan anlamli fark tespit edilmemistir [25, 26].
Uzaysal veri igermeksizin akcigerin biitlinlinii
kapsayan analizler, 6zellikle obstriiktif ve kons-
triiktif patolojileri birlikte barindiran olgularda
kafa karistirici olabilir [27, 28].

Doku tabanli analiz yontemi, ikinci derece
istatistiksel parametreleri kullanarak piksellerin
degerlerini ve bitisik pikseller arasindaki iligki-
yi belirleyen makine 6grenme yontemidir. Bu
yontem, iki boyutlu veya hacimsel simiflandir-
ma algoritmalar1 kullanarak goriintii 6zellikle-
rini karakterize etmek, modellemek ve islemek
igin kullanilir. Bu sayede IAH’de goriilen reti-
kiilasyon, bal petegi ve traksiyon bronsgektazisi
gibi bulgular ayirt edilebilir [29]. Doku tabanli
analiz yontemi kullanilarak elde edilen doku
analiz skorlarinin, solunum fonksiyonlari ile
giiclli korelasyon gdsterdigi ve prognozu belir-
leyebildigi gosterilmigtir [30-32].

Uygulamadaki Zorluklar

Kantitatif bilgisayarli tomografi ile yapilan
akciger analizlerinin en 6nemli kisithiliklarindan
biri, akciger hacmi ve yogunlugunun hastanin
nefes tutma derinligi ile direkt iligkili olmasidir
[1,28]. Farkli hastalar arasinda ve ayn1 hastanin
farkli zamanlarda ¢ekilmis BT tetkikleri arasin-
da inspiryum derinliginin degiskenligi QBT nin
duyarlilig1 ve tekrarlanabilirligi agisindan deza-
vantajdir. Yetersiz inspiryuma bagl atelektazi
ve buzlu cam opasitelerinin goriilmesi, hasta-
ligin ilerledigi yamlgisina neden olabilir [1].
Bazi c¢aligsmalarda, vital kapasitenin %90’ 1mnin
analiz i¢in en uygun inspiryum derinligi oldu-
gu gosterilmis olmakla birlikte cogu merkezde
spirometrik tetikleme ile ¢ekim yapma imkani
bulunmamaktadir [33]. Kalp yetmezligi gibi es-
lik eden hastaliklarin veya kontrast madde gibi
eksojen faktorlerin de akciger ateniiasyonu lize-
rine etkisi muhtemeldir, ancak bunlarin etkileri-
nin niceliksel analizi ile ilgili bilgiler yetersizdir
[28].

Gorsel degerlendirme igin yeterli kalitede
gorlintli olusturan ¢ekim protokolleri ile elde
olunan goriintiilerin, QBT analizleri i¢in uygun
kalitede olmamasi da onemli bir sorundur [34].
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Ornegin; diisiik mAs ile cekim yapilmasi veya
tip akim modiilasyon metotlarinin farkli cihaz
firmalar1 tarafindan farkli sekillerde kullanilma-
s1 gibi nedenlerle, voksel ateniiasyon degerleri-
nin standardizasyonu saglanamamaktadir [34].
Voksel ateniiasyon degeri lizerine etkili diger
bir parametre olan rekontriiksiyon kernelinin,
orta keskinlikte olan nétral kernel secilmesi de
QBT analizleri i¢in 6nemlidir [34]. Son yillarda
hasta dozunu azaltmaya yonelik yaygin olarak
kullanilan bir rekonstriiksiyon metodu olan ite-
ratif rekonstriiksiyon da yine voksel ateniiasyon
degerini degistireceginden, QBT i¢in uygun
degildir [34]. QBT igin optimal akciger ¢ekim
protokolleri belirlenmis olsa da tiip akim modii-
lasyonu ve iteratif rekonstriiksiyon gibi degis-
kenlerden etkilenmenin 6niine gecilememistir.

YAPAY ZEKA, MAKINE OGRENMESi VE
INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARI

Yapay zeka, tipik olarak insan zekasi gerek-
tiren gorevleri yerine getirebilen bilgisayar sis-
temleri igin kullanilan genel bir terimdir [35].
Makine 6grenmesi, bilgisayarlarin belirli bir
gorevi yerine getirmek icin 6rnek veri kiimesin-
den kurallar ¢ikararak kendi kendilerine &gre-
nen sistemler olusturmasina dayanan bir yapay
zeka alt kiimesidir [36]. Dogru ve klinik olarak
yararlt modeller gelistirmek i¢in, kod yazmak
yerine ornek veri kiimesine dayanarak kendi
mantigini olusturan algoritmalar gelistirilir.

Piksel veya voksel Boliitlenmis anatomik yapi

Bir algoritma, kendisine sunulan egitim veri
kiimesinde goze c¢arpan Ozellikleri karmasik
hesaplamali istatistikler ve matematiksel opti-
mizasyon yontemleri aracilifiyla ayristirabilir.
Egitim setinde ayristirdigi bu 6zellikleri, bir
bagka veri setinde tahminlerde bulunmak ve si-
niflandirma yapmak i¢in kullanabilir.

Goriintiiden 6zellik ¢ikarma, piksel dlgiitiin-
de, secilmis bir alanda veya boliitlenmis bir or-
gan diizeyinde yapilabilecegi gibi goriintiiniin
tamamini da kapsayabilir (Resim 3). Baglangic-
ta manuel olarak veya manuel diizeltme ile yar1
otomatik olarak yapilan boliitlemeler, giinii-
miizde makine 6grenmesi ve derin 6grenme sa-
yesinde dogruluk, verimlilik ve tekrarlanabilir-
lik agisindan biiyiik ilerleme kaydetmistir [27].

Makine 6grenmesi tiirleri denetimli 6gren-
me, denetimsiz 6grenme ve pekistirmeli 6g-
renme olmak iizere ili¢ gruba ayrilir. Denetimli
O0grenmede makineye gruplarin sayis1 ve tiirii
de dahil olmak lizere 6nceden etiketlenmis ve-
riler verilir. Denetimsiz 6grenmede, makineye
herhangi bir 6n etiketleme yapilamamis veriler
verilir ve nasil gruplanacagini bagimsiz olarak
belirlemesi istenir. Pekistirmeli 6grenmede ise
makine genellikle deneme yanilma yoluyla en
iyi eylemleri dgrenirler. IAH’de bu yontemle-
rin herhangi biri veya birlikte kullanimi tercih
edilebilir.

Arastirmacilar IAH’yi degerlendirmek ama-
cryla ¢esitli makine 6grenimi yontemleri uygu-
layarak, YCBT’ lerden ¢ikarilan goriintii 6zel-
liklerini analiz eden akciger-doku tabanli analiz
yazilimlar iizerinde ¢alismaktadir.

Yama veya ilgi alant Tiim goriintii alan1 veya hacmi

* Her bir piksel ateniiasyonu (HU)
« Birinci dereceden BT piksel

» Akcigerin tamamu, bir lobu, hava
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istatistikleri, yiiksek atentiasyon
alanlar, diisiik atentiasyon
alanlari, vb. hesaplanir

* Hesaplamasi kolaydir ancak
non-spesifiktir

* Belirlenen 6l¢iide piksellerden
olusan yamalar (patch) veya ilgi
alanlar1 (region of interest)

* Tiim goriintiiden veya
béliitlenmis bir organdan
6rneklem yapilir

yollari, damarlar, timér, vb.

* Yari-otomatik veya tam-otomatik

¢ Geometri ve sekil 6zellikleri
(uzunluk, alan, hacim, vb.) analiz
edilir

* Anatomik yapilara gére analize
imkan verir

* Goriintliniin tamami1 veya tim

g6riintii hacmi

 Veri boyutunun biiyiikliigii

nedeniyle daha zor olmakla
birlikte bilgisayar
teknolojisindeki ilerlemeler
sayesinde miimkiindiir

Resim 3. Goéruntu 6zelligi cikarma 6lcegi.
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Adaptive Multiple Features Method (AMFM),
doku tabanli analiz yontemini kullanarak YCBT
goriintiilerini normal akciger, amfizem ve IAH
olarak siniflandirmak {izere gelistirilmis uygu-
lamalarin ilklerindendir [37-39]. Matematiksel
olarak tiiretilmis 26 gorilintii 6zelligini kulla-
narak BT bulgularini siniflandirabilir (fibrozis,
buzlu cam, bal petegi, retikiilasyon, vb.). IPF
hastalarinda bu yontem ile saptanan buzlu cam
dansitesi ve retikiiler patern hacminin, hastalik
progresyonu ile iligkili oldugu gdsterilmistir
[30].

Computer-aided Lung Informatics for Patho-
logy Evaluation and Rating, (CALIPER), 6nce-
den tespit edilmemis biyobelirtegleri belirlemek
icin makine 6grenimini kullanan yazilimlara bir
ornektir [40]. Bu yazilim tarafindan hesaplanan
pulmoner damar hacmi, pulmoner hipertansi-
yondan bagimsiz olarak IAH spektrumunda
akciger fonksiyonundaki diisiisle iligkili bulun-
mustur. Bu alanda yapilan ¢aligmalarin biiyiik
¢ogunlugunda YCBT kullanilmis olmakla bir-
likte dual enerji BT [41], manyetik rezonans go-
riintiileme [42, 43| ve ultrasonografi [44] gibi
farkli modalitelerin kullanildig1 arastirmalar da
bulunmaktadir.

Derin Ogrenme ve interstisyel Akciger
Hastaliklari

Derin 6grenme, ilk ortaya ¢ikisi itibari ile,
ozellikle gorseller arasindaki oriintiilerin tanin-
masinda, Ozniteliklerin ¢ikariminda ve smif-
landirilmasinda kullanilmak {izere gelistirilmis
bir yaklasimdir ve yapay zekanin bir alt dali-
dir [45]. Derin 6grenmenin geleneksel goriin-
tii analizine gore avantaji, gorsel olarak tespit
edilemeyen degiskenler de dahil olmak iizere,
klinik ag¢idan 6nemli goriintiileme degigkenleri-
ni insan denetimi olmadan tanimlama potansi-
yeline sahip olmasidir [46].

Ozellik vektorii tabanli siiflandirma (regres-
yon), goriintiilerden tiiretilmis olmas1 gerekme-
yen veriler dahil olmak iizere, farkl: tiirlerdeki
birden c¢ok 6zelligin bilesik 6zellik vektorlerin-
de birbirine baglanabilmesine olanak verir. Bu-
nunla birlikte, pratikte dzelliklerin se¢imi tipik

olarak algoritma tasarimcisi tarafindan dnceden
gergeklestirilir ve muhtemelen yetersizdir. De-
rin 6grenme, biiyiik boyuttaki veri girisiyle bir
veya daha fazla gizli katman iceren yapay sinir
aglarini kullanarak verideki ayirt edici 6zellik-
leri kendisi 6grenen makine Ogrenme yonte-
midir. Bu yontem sayesinde, insan tarafindan
yapilan 6zellik segme ve model tasarlama adim-
larim1 ortadan kaldirarak otomatik bdéliitleme,
yapilandirma (registration) ve patern siniflama
da dahil olmak iizere, geleneksel olarak zor olan
bir dizi tibbi goriintii isleminde biiyiik gelisme
kaydedilmistir [47].

Interstisyel akciger hastaliklarinda ortaya ¢1-
kan YCBT bulgularmin saptanmasi ve hasta-
larin siniflandirilmast da bir patern siniflama
problemidir. Derin 6grenme, 6zellikle yiiksek
boyutlu verilerdeki karmasik paternleri kesfet-
mek ve bunlar1 hastalik ilerlemesi veya 6liim
orani gibi basit ama nesnel siniflandirmalarla
eslestirmek i¢in uygun bir yontemdir. Egitimi
giiclendirmek i¢in yeterli goriintiileme verisi
verildiginde, nesnel sonuglara (FVC diisiisii
gibi) bagl algoritmalar gelistirilebilir. Bu yak-
lagimin iki faydasi vardir. Tlk olarak, veri etiket-
leri goriintiilemenin kendisiyle ilgili subjektif
Ol¢limlere (6rnegin; radyolojik tan1) dayanma-
digindan, dogal dnyargilar ve gézlemciyle ilgili
degiskenlik algoritma egitimine dahil edilmez.
Ikincisi, bu yaklagim, gorsel olarak degerlen-
dirilemeyenler de dahil olmak {izere patern,
dagilim ve diger prediktif YCBT o6zelliklerini
kullanarak yeni hastalik fenotiplerinin tanim-
lanmasina izin verir.

Ormegin; IPF’de goriilen tipik OIP pater-
ni varligini saptanmaya yonelik bir uygulama
gelistirmek isteniyorsa, oncelikle YCBT go-
riintiilerinin OIP paterni varh@ veya yoklugu
acisindan smiflandirilmasi ve algoritmanin ite-
ratif olarak egitilmesi gerekir (Resim 4). Her
defasinda algoritmanin ¢iktisi ile ger¢ek sonug
karsilagtirilir. Cikt1 hatali ise algoritma bu tara-
madaki hatasin1 hesaplar ve “geri yayilhim (ba-
ckpropagation)” ad1 verilen bir siireg araciligty-
la gelecekteki uyumsuzlugu en aza indirmek
icin dahili parametrelerini degistirir. Bu egitim
siireci, egitim veri setindeki tiim goriintiiler i¢in
bir¢ok kez tekrarlanir; her yineleme, algoritmik
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Resim 4. YCBT goruntistnin kategorize edilmesine ydnelik derin 6grenme sirecinin basitlestirilmis
cizimi. YCBT, Yuksek ¢6zunirlikli akciger bilgisayarli tomografi; OIP olagan interstisyel pnémoni.

tahminlerin giderek iyilestirmesiyle sonucla-
nir. Biiyiikliik ve ¢esitlilik acisindan yeterli bir
veri seti ile yeteri kadar egitilen algoritma, daha
once hig kargilasmadig1 dogrulama (validasyon)
veri setinde test edildiginde, OIP paterni varli-
gin1 dogru bir sekilde tahmin edebilir. Egitim
sirasinda, her tani kategorisinin en ayirt edici
BT o6zellikleri otomatik olarak gii¢lendirilir ve
Ogrenilirken 6nemsiz 6zellikler bastirilir. Bu 6r-
nekte goriildiigii gibi algoritma, bal petegi bul-
gusunu OIP paternini belirleyen bir 6zellik ola-
rak tanimak lizere acikca programlanmamistir.
Ancak muhtemelen bu bulgu egitim sirasinda
modelin paterni égrenmesinde etkili olmustur.
Ustelik, algoritmanin OIP paternini belirlemede
radyolog tarafindan goriilemeyen baska YCBT
ozelliklerini 6grenmesi de miimkiindiir.

Interstisyel akciger hastaliklar1 i¢in derin 63-
renme kullanilarak gelistirilmis veri giidiimlii
doku analiz uygulamalarindan biri olan SOFIA,
BT goriintiilerini kullanarak tani kilavuzlarina
gore akciger fibrozisinin boyutunu saptamak ve
Olemek i¢in gelistirilmistir [19, 48]. Diger bir
uygulama olan “kantitatif akciger fibrozis sko-
ru” ise destek vektdr makineleri siniflandirma
yontemini (support vector machine classifier)
kullanilarak tedaviye yaniti tahmin etmek icin
gelistirilmigtir [49].

Radiomics

Radiomics, tibbi goriintiiyii olusturan ana-
tomik ve fonksiyonel verilerden, ¢iplak gozle
ayirt edilemeyen niceliksel veriler elde edilebi-
lecegi ve bu verilerin dokunun biyolojik 6zel-

likleri hakkinda bilgi igerdigi hipotezine dayan-
maktadir. Bir 6zellik ¢ikarma ve analiz yontemi
olan radiomics, medikal goriintiilerdeki kantita-
tif verileri, hastaliklarin tanisi ve prognozuyla
iliskilendirmeye dayanir.

Tibbi goriintiiler standart protokol ile elde
edildikten sonra, ilgilenilen anatomik bolge
veya patolojik alan boliitlenir ve goriintii 6zel-
likleri ¢ikartilir. Bu 6zelliklere ek olarak sayisal
degerler olarak kodlanmis klinik, demografik,
genetik veya diger omik 6zellikler de kullani-
larak modelleme yapilir. Radiomic analizler ile
hipotez tiretmek veya tahmine dayali modeller
gelistirmek miimkiin olmakla birlikte, ¢ok say1-
da karma 6zelligin kullanilmasina bagli zorluk-
larla karsilagilir. Yiiksek boyutlu verilerin ana-
lizi, ¢ok fazla gozlem gerektirir ve potansiyel
olarak gereksiz, yaniltici ve tutarsiz 6zellikler
arasindan, en kiymetli olanlarmin dogrulukla
secilmesini gerektirir.

Sonuclarin Yorumlanmasi

Tibbi goriintiilemede makine dgrenimi, derin
O6grenme ve radiomics kullaniminin temel ama-
c1, klinik sonuglar ile heniiz anlamlandirilama-
mis olan kantitatif radyolojik veriler arasinda-
ki baglantinin kurulabilmesidir. Bu kullanim,
daha o6nce insan gozii tarafindan gorsellesti-
rilmemis goriintiileme biyobelirteglerinin ta-
nimlanmasina olanak saglar. Bununla birlikte
uygulamalarin giivenilirligi ve sonuglarin an-
lamlandirilabilmesi i¢in algoritmalarin dahili
islemlerinin ve ¢iktilarinin gorsel temsillerinin
de bulunmasina ihtiya¢ duyulmaktadir. Goriintii
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boliitlemesi veya belirginlik haritalar1 da dahil
olmak iizere gorsellestirilmis veriler olusturul-
mas1, radyologlarin hangi goriintii bdlgelerinin
veya Ozelliklerinin bir bilgisayar sistemini bir
tahmine varmaya yonlendirdigini anlamalarina
yardimet olur.

Dogrulama

Algoritmik goriintii analizlerinin uygun se-
kilde dogrulanmas: (validasyon), teknik perfor-
mansin ve klinik 6énemin ortaya konmasi agi-
sindan 6nemlidir. Caligmalarin, yanlilig1 en aza
indirecek sekilde tasarlanmasi ve algoritmanin
egitim i¢in kullanilan kohorttan bagimsiz veri
setleri ile validasyonu gerekir.

Model ¢iktisi, ilgilenilen probleme gore farkli
sekillerde tasarlanabilir. Ornegin; bir hastanin
IPF’ye sahip olup olmama olasilig1 degerlendi-
ren olasilik skoru belirlenebilir. lgili bir 6zel-
ligin isgal ettigi akciger hacmi orani seklinde
kantitatif bir cikt1 ile IAH’den etkilenen akciger
parankim orani verilebilir. Dahasi, her bir bulgu
(buzlu cam, retikiilasyon, bal petegi, traksiyon
bronsektazisi) ayr1 ayri analiz edilerek gorsel
haritalama yapilabilir. Hastanin 6nceden elde
olunmus ve giincel BT tetkikleri analiz edilerek
prognoz tahmin edilebilir. ideal olarak, model
¢iktis1 ayni1 zamanda ¢iktidaki giiven dlglimleri-
ni de icermelidir.

Performansin Artirilmasi

Yapay zeka algoritmalarinin performansini
artirmaya yonelik pek ¢ok teknik vardir. Toplu-
luk 6grenme yontemi (ensemble learning), veri
¢ogaltma, kirpma (cropping), ¢cok dlgekli (mul-
tiscale) gorintiiler veya maksimum yogunluk
projeksiyon goriintiiler kullanmak bunlardan
bazilaridir.

Tibbi goriintiileme verilerine ek olarak gii-
venilir biyolojik biyobelirteglerin es zamanh
gelistirilmesi ve uygulamalara entegrasyonu ile
yapay zeka performansini artirmak miimkiin-
diir. Ornegin; IPF tamist koymak igin bir algorit-
manin performansini artirma amacli, YCBT ve-
rilerine ek olarak hastanin yasi, tiitiin kullanma

Oykiisii ve solunum fonksiyon testi gibi veriler
kullanabilir.

Uygulamadaki Zorluklar

Giliniimiizde her biri yiizlerce gigabyte olarak
depolanan metaveriler ve piksel degerlerinden
olusan tibbi goriintiileme veri kiimeleri olduk¢a
biiylik boyutludur. Bu veri kiimelerinin i¢erdigi
bilgiler klinik agidan 6nemli olmakla birlikte,
genellikle yapilandirilmamistir. Onceden  ta-
nimlanmug bir sekilde organize edilmemis veya
etiketlenmemis bu verileri analiz yapilmadan
once On isleme ihtiyag¢ vardir.

Medikal goriintii islemede yapay zekanin
ontindeki engellerden biri, giivenilir veri kii-
melerinin goreceli eksikligidir. Basarili sonug
veren bir yapay zeka modelinin gelistirilmesi
i¢in yeterli sayida ve kalitede egitim ve test ve-
rilerine ihtiyag vardir. IAH nin nadir gériilen bir
hastalik oldugu da goz 6niine alindiginda, hasta
cesitliliginin artirtlmasi ve 6zellikle belirli has-
talik fenotipleri i¢in verilerin zenginlestirilmesi,
uygulamalarin performansim artiracak ve rutin
kullanima adaptasyonu kolaylastiracaktir. Bu
amacla hem ulusal veri havuzlar1 olusturulma-
sina hem de uluslararasi is birliklerine ihtiyag
vardir.

Siiphesiz elde olunan bu verilerle agik kay-
nak gorilintlileme konsorsiyumu olusturulmasi,
yapay zeka arastirmacilarini is birligine tesvik
etmek, uygulamalarin performansini artirmak
ve genellestirmek agisindan 6nemlidir. Ancak
verilerin gerek ulusal gerekse uluslararasi dii-
zeyde toplanmasi, paylasimi ve depolanmasi,
hasta mahremiyetine dair yonergelere ve ulusla-
rarasi veri gizliligi diizenlemelerine uyulmasini
gerektirir. Bu konularda arastirmacilarin ve ku-
rumlarin bilgi diizeylerini artirmalar1, yonerge-
lerin uygulanmasinda yaganan sistemsel sorun-
lar1 saptamaya ve ¢ozmeye yonelik girisimlerde
bulunmalar1 faydali olacaktir.

Hem klinik hem de radyolojik veri topla-
manin standartlastirilmasi, makine &grenimi
algoritmalarin1 egitmek i¢in 6nemlidir. YCBT
tetkiklerinin, baglangigta ve standart takip sii-
relerinde, bilgisayar tabanli goriintii analizi i¢in
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en ideal sekilde standartlastirilmis BT protokol-
leri kullanilarak ¢ekilmesine ihtiyag vardir.

Arastirmacilar, algoritmalarin klinik pratige
nasil entegre edilebilecegi konusunda cesitli
alternatifler sunmaktadir. Giinlimiizde web ta-
banli uygulamalar, mevcut pacs sistemlerine
entegre edilebilen uygulamalar veya bagka bir
pacs sistemine sahip is istasyonunda calisan
uygulamalar mevcuttur. Her bir yontemin ken-
dine 6zgii avantajlar1 ve dezavantajlar1 bulun-
maktadir. Bizim deneyimlerimiz, mevcut pacs
sistemlerine entegre edilebilen uygulamalarin,
ek is yiikii olusturmamasi ve is akigini yavag-
latmamas1 nedeniyle daha kullanigli oldugu yo6-
niindedir.

SONUC

Yapilan g¢aligmalar ve elde edilen sonuglar,
makine Ogrenmesinin IAH goriintiilemesinde
giiclli bir ara¢ oldugunu gostermektedir. YCBT
goriintiilerinin 6zellikle denetimsiz 6grenme ve
derin 6grenme yontemleri ile gelistirilmis algo-
ritmalar tarafindan analizi sayesinde, hastaligin
erken ve dogru tanisi, siddetinin belirlenmesi
ve prognozun 6ngdriilmesi miimkiindiir. Giinii-
miizde IAH’de kullanilmak iizere gelistirilmis
makine 6grenmesi uygulamalarinin performan-
s iyilestirmeye yonelik caligmalar artarak de-
vam etmektedir. Ancak bu, pratik olarak sonu
olmayan bir siiregtir. Mitkkemmele en yakin
performansa ulagsmak ve klinik yararlanimi ar-
tirmak, ancak gelistirilmis algoritmalarin rutin
is akigia entegrasyonu ve gercek hayatta test
edilmesi ile miimkiin olabilir.

Cikar Catismasi
Yazar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir

ctkar catismasi bildirmemistir.
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Egitici Noktalar
e —
Sayfa 163

Tibbi goriintiilerin islenmesi ve analizinde yapay zekanin kullanim amaci, uzmanlarin gériintiileri
daha iyi yorumlamasini ve daha dogru tan1 koymasini saglamak, klinik yararlanimi artirmak, yapi-
lan isi zaman ve maliyet agisindan daha ekonomik hale getirmektir.

Sayfa 163

Interstisyel akciger hastaliklarinin (IAH) etkin yonetiminde, hastaligin erken ve dogru tanis, sid-
detinin belirlenmesi, prognozun dngdriilmesi ve tedaviye yanitin kesin dogrulukla belirlenmesi
ile ilgili zorluklar yasanmaktadir. Makine 6grenmesi, bu zorluklarin agilmasinda alternatif ¢oziim
yontemleri sunmaktadir.

Sayfa 168

Derin 6grenmenin geleneksel goriintii analizine gore avantaji, gorsel olarak tespit edilemeyen de-
giskenler de dahil olmak f{izere, klinik agidan 6nemli goriintiileme degiskenlerini insan denetimi
olmadan tanimlama potansiyeline sahip olmasidir.

Sayfa 169

Radiomics, tibbi goriintiiyii olugturan anatomik ve fonksiyonel verilerden, ¢iplak gozle ayirt edile-
meyen niceliksel veriler elde edilebilecegi ve bu verilerin dokunun biyolojik 6zellikleri hakkinda
bilgi icerdigi hipotezine dayanmaktadir. Bir 6zellik ¢ikarma ve analiz ydntemi olan radiomics,
medikal goriintiilerdeki kantitatif verileri, hastaliklarin tanis1 ve prognozuyla iligkilendirmeye da-
yanir.

Sayfa 170

Tibbi goriintiileme verilerine ek olarak giivenilir biyolojik biyobelirteglerin es zamanli gelistiril-
mesi ve uygulamalara entegrasyonu ile yapay zeka performansini artirmak miimkiindiir.

Sayfa 170

Medikal goriintii islemede yapay zekanin oniindeki engellerden biri, giivenilir veri kiimelerinin
goreceli eksikligidir.

Sayfa 170

Hem klinik hem de radyolojik veri toplamanin standartlagtirilmasi, makine 6grenimi algoritmala-
rin1 egitmek i¢in 6nemlidir.
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Calisma Sorulari
]

1. Ateniiasyon degerlerinin ortalama, medyan, ¢arpiklik ve basiklik gibi birinci dereceden BT
piksel istatistiklerinin yapilmasina, ateniiasyon histogrami olusturulmasina, tiim akcigerdeki
veya secilen bir bolgedeki 6nemli ateniiasyon degisimlerini ortaya koymaya yarayan radyolojik
gOriintli analiz gontemi asagidakilerden hangisidir?

a. Kantitatif BT

b. Doku tabanli analiz

c. Radiomics

d. Histogram yontemi

e. Substraction

2. Tkinci derece istatistiksel parametreleri kullanarak radyolojik goriintiilerdeki piksellerin
degerlerini ve bitisik pikseller arasindaki iliskiyi belirleyen makine 6grenme yontemi
asagidakilerden hangisidir?

a. Kantitatif BT

b. Doku tabanlt analiz

c. Radiomics

d. Histogram yontemi

e. Substraction

3. T1bbi goriintiiyli olusturan anatomik ve fonksiyonel verilerden, ¢iplak gozle ayirt edilemeyen
niceliksel veriler elde edilebilecegi ve bu verilerin dokunun biyolojik 6zellikleri hakkinda bilgi
icerdigi hipotezine dayanan analiz yontemi asagidakilerden hangisidir?

a. Kantitatif BT

b. Doku tabanli analiz

c. Radiomics

d. Histogram yontemi

e. Substraction

4. Asagidakilerden hangisi kantitatif BT nin avantajlarindan biri degildir?

a. Niceliksel analiz yapmasi

b. Tekrarlanabilir olmasi

c. Histogram caligmasi yapmaya olanak saglamasi

d. Tiim akcigerdeki veya tercihe gore secilen bir bolgedeki 6nemli ateniiasyon degisimleri
ortaya koyabilmesi

e. Kantitatif BT ile elde edilen esik ve ortalama ateniiasyon verileri sayesinde karmagik
paternleri ayirt edebilmesi
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5. Tibbi goriintiilerin islenmesi ve analizinde yapay zekanin kullanimu ile ilgili asagidakilerden
hangi yanlistir?

a. Derin 6grenme, dzellikle yliksek boyutlu verilerdeki karmasik paternleri kesfetmek
ve bunlari hastalik ilerlemesi veya 6liim oran1 gibi basit ama nesnel siniflandirmalarla
eslestirmek i¢in uygun bir yontemdir.

b. Bir veri seti ile egitilen algoritmanin, daha dnce hi¢ karsilagsmadig1 dogrulama veri setinde
test edilmesine validasyon denir.

c. Topluluk 6grenme yontemi (ensemble learning), veri cogaltma, kirpma (cropping), ¢ok
dlgekli (multiscale) goriintiiler veya MIP (maximum intensite projection) goriintiiler
kullanilarak yapay zeka algoritmalarinin performansi artirilabilir.

d. Tibbi goriintiileme verilerine ek olarak giivenilir biyolojik biyobelirte¢lerin es zamanli
gelistirilmesi ve uygulamalara entegrasyonu ile yapay zeka performansin artirmaz.

e. Hem klinik hem de radyolojik veri toplamanin standartlagtirilmasi, makine 6grenimi
algoritmalarini egitmek i¢in 6nemlidir.

PS 0  9¢  ‘qg ‘2] ae[dead)
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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
=
Q0
=
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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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