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DiIFUZ PARANKIMAL AKCIGER HASTALIKLARINDA KLiNiK BULGULAR

Senay DEMIRTAS , Can OZTURK

Gazi Universitesi Tip Fakultesi Gogus Hastaliklar Anabilim Dali, ANKARA

Diftz parankimal akciger hastaliklar siklikla interstisyel
akciger hastaliklari (IAH) olarak ifade edilir. Bu
heterojen hastaliklar grubu, klinik-rontgenografik-
fizyolojik veya patolojik olarak benzer ozellikler
gosterir. Amfizem veya kronik obstruktif akciger
hastaligi ve pulmoner hipertansiyon gibi difuz
akciger hastaliklar interstisyel akciger hastaliklar
siniflamasinin disinda tutulur(!). Yirminci yGzyilin
baslarinda kronik interstisyel akciger hastaliklarinin
gros ve makroskobik patolojisi tanimlanmistir(3).
Interstisyum ifadesi sadece alveolokapiller alani dedil,
alveol duvar, septa, perivaskuler, perilenfatik ve
peribronkovaskuler alani da icermektedir. Yani bu
hastalik sadece alveolokapiller alani degil, alveol
posluklarini, ktcuk hava yollarini, damarlan (kan ve
lenfatik) ve plevrayr da tutabilmektedir. interstisyel
akciger hastaliklarinda genel olarak major anormallik
distal akciger parankimindedirl!). Diftiz interstisyel
akciger hastaligi interstisyumu tutar. Interstisyum;
periferik (visseral plevra, interlobuler septumlar),
aksiyal (buydk damar ve bronslarin ¢evresindeki
bag dokusu), parankimatdz (alveol duvar) olmak
Uzere 3 kompartmandan olusur. Difuz parankimal
akciger hastaliklarinda alveol, kapiller endoteli veya
alveol epitelinden kaynaklanan bir inflamasyon
s6zkonusudur. Bu inflamasyon difuz parankimal
akciger hastaliklarinin patolojisini olusturan alveolittir
(4)

Difuz parankimal akciger hastaligr saptanan
hastalarin ortak klinik ozellikleri vardir. Hastalar
genellikle egzersizle ortaya ¢ikan progresif nefes
darligi, persistan produktif olmayan oksurukle
doktora basvururlar. Pulmoner semptomlar bazen
diger hastaliklarla (kollajen doku hastaligi vs.) da
iliskili olabilir. Akciger duz grafilerinde interstisyel
opasiteler izlenir. Spirometrede akciger fonksiyon
anormallikleri saptanir(2).

Boyle bir hastaya klinik yaklasim oykud, fizik muayene,
laboratuvar testleri, akciger fonksiyon testleri, akciger
gorunttlemesi ve histolojik incelemeleri icerirt!). Bu
pbolumde diftz parankimal akciger hastaliklarinda
klinik bulgular; dyku-semptom ve bulgular-fizik

muayene adi altinda ele alinacaktir.

OYKU

interstisyel akciger hastaliklarinin degerlendiriime-
sinde ilk asama; hastadan ayrintili bir éyku alin-
masidir. Oncelikle dikkat edilmesi gereken hastal@in
gelisim surecini saptamaktir. Semptom ve bulgular
¢ogu hastada kronik olmakla beraber akut veya
subakut da seyredenbilir>). Akut interstisyel pnomoni,
deskuamatif akciger hastaligi, bronsiolitis obliterans
organize pnémoni (BOOP), ilaca bagli IAH, akut
eozinofilik pnédmoni, hipersensitivite pnomonisi,
akut immunolojik pndmoni gibi hastaliklann relapsi
sz konusuysa; ates, akciger grafisinde difuz
opasiteler gibi bulgular olmasi nedeniyle ¢cogu
zaman toplum kokenli pndmoni gibi bazi hastaliklarla
karisabilirl2). Bu hastalarda varsa eskiye ait tim
grafiler elde edilip degisiklikler kaydedilmelidir.
Radyografik bulgular eger semptomlardan daha
uzun sure devam ediyorsa kronik sturec olarak
degderlendirilebilir. Fakat ayni hastalik farkli streclerle
de karsimiza ¢ikabilir, drnegin kriptojenik organize
pnoémoni (KOP), eozinofilik pndmoni gibi hastaliklar
akutsubakut-kronik formlarda ortaya cikabilmektedir
(6)

Yas ve cinsiyet tantya yardimci olabilir. Sarkoidoz ve
kollajen doku hastaliklari genellikle 20-40 yasta
ortaya cikarken, idiopatik pulmoner fibrozlu (IPF)
hastalarin cogu 60 yasin Ustindedir. Lenfanjiyoleyo-
miyomatoz (LAM) ise genellikle postmenapozal
kadinlarda gorulur. Yine romatoid artrit erkeklerde
sik gorulurken diger bag dokusu hastaliklar ile iliskili
IAH kadinlarda siktir. Mesleksel maruziyet nedeniyle
pnomokonyozlar daha cok erkeklerde ortaya cikarl2).
Cevresel ve mesleksel maruziyet éykusu difuz
parankimal akciger hastaliklannin gelisiminde etkilidir.
Bu nedenle hastalarin kronolojik olarak yasadigi
yerler veya calistigi is yerleri, toz-duman-gaz-kimyasal
madde maruziyet dykusu ayrintili sorgulanmalidir.
Hipersensitivite pndmonisinde solunum semptomiari,
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ates ve akciger grafisindeki anormallikler; siklikla
kisinin calistgi yer (ciftci akcigeri) veya hobileriyle
(guvercin besleyicisi akcigeri) iliskilidir2).

Sigara kullanimi bazi hastaliklarla pulmoner
langerhans huacreli histiyositoz(PLHH), deskuamatif
interstisyel pndmoni, idiopatik pulmoner fibroz,
respiratuar bronsiolit) direkt iliskili olabilif(). Sarkoidoz
ve hipersensitivite pndémonisi aktif icicilerde daha
nadir gorulur. Cogu kez respiratuar bronsiolit iliskili
IAH ve hipersensitivite pndomonisi klinik ve HRCT
bulgulariyla birbirine benzer ancak sigara oykusu
bu iki hastaligin ayirici tanisinda énemlidirl?). Aktif
sigara icimi bazen hastaliklarda komplikasyon nedeni
olabilir. Ornegin goodpasture sendromunda
pulmoner hemoraji daha ¢ok aktif sigara icicilerinde
ortaya cikarl2).

IAH degerlendiriimesinde aile dykUsu taniya yardimci
olabilir ve mutlaka sorgulanmalidir.IPF, ailesel
sarkoidoz, nérofibromatozis, tuberoskleroz gibi
hastaliklar otozomal dominant seyirli iken Nieman
Pick, Gaucher Hastaligi, Hermansky Pudlak Sendromu
otozomal resesif gecis gosterirl2. 8. 9),

llac kullanimi ve hastanin bagimliik durumunun
degerlendirilmesi de ayirici tanida yol gosterici
olabilir(2).

Hastanin oykusunde difuz parankimal akciger
hastaliklanyla iliskili eslik eden lenfanijitis karsinomatoz,
multipl metastazlar gibi maligniteler ve romatoid
artrit, sistemik skleroz, sistemik lupus eritomatoz,
polimyozit/dermatomiyozit, Sjogren sendromu gibi
kollajen doku hastaliklar (KDH) da sorgulanmalidir.
Akciger hastaliklari sistemik bulgularla ortaya cikabilir
(siklikla polimiyozit/dermatomiyozit gibi). Bu nedenle
anamnez artrit/artralji, miyozit, deri bulgulari,
Reynaud fenomeni, gbz ve agiz kurulugu gibi tim
detaylari icermelidirl’).

SEMPTOMLAR VE BULGULAR

Dispne

Nefes darligi DPAH'da en sik rastianan semptomdur.
Dispne terimi bazen klinisyen ya da hastayi zorlar.
Difuz parankimal akciger hastaligi olan hastalar
nefes darligini farkl sekillerde (Tablo 1) tanimlamaya
calisirlar(10). Siklikla yas, kondisyon bozuklugu,
obezite bazen de Ust solunum yolu hastaliklariyla
iliskili olarak egzersizle ortaya ¢ikan nefes darlig
mevcuttur. Dispne akut gelisebilecedi gibi ataklar
halinde gelebilir veya yavas ilerleme gosterebilir.
On yilldan uzun suren yavas ilerleme en ¢ok asbestoz,
pnomokonyozlarda gorulurken PLHH ve IPF'de
dispne daha hizli ilerler. DifGz parankimal akciger
hastaligi olan hastalarin %10’'unda akciger grafisi
normal olmasina karsin dispne mevcuttur(!. 1),

Belirgin radyolojik bulgularin olmadidr agir dispneli
hastalarin ayirici tanisinda, sklerodermaya bagl
IAH'da, pulmoner vaskUler yapilarin da tutulmasi
akla getirilmelidir. Sarkoidoz, silikoz, PLHH gibi
hastaliklarda hastaligin baslangicinda radyolojik
olarak diftz parankimal akciger tutulumu olmasina
ragmen dispne gelismeyebilir. Ancak ploretik agriyla
pberaber spontan pndmotoraks gelisen (Ozellikle
PLHH, LAM, nérofibromatoz) durumlarda aniden
ortaya cikan ve giderek artis gosteren dispne
gorulebilir(2). Diftiz parankimal akciger hastaligi
tanisi koyarken yine en sik dispneye neden olan
pulmoner tromboemboli ve obstruktif akciger
hastaligi da dislanmalidir(t),

Tablo I: Egzersiz dispnesinin farkli tanimlamalan?)

Artmis is yuku
inspiryum yetersizligi
inspiratuar zorlanma
Sikintili soluma
Yuzeyel soluma

Hizli soluma

Sikismis akciger
Ekspiratuar zorlanma
Bogulma hissi

Dispne, iyi bir anamnez ile klinik olarak ifade
edilebilirken fiziksel durum veya egzersiz testleriyle
de degerlendirilebilir. Dispne dlcumunde American
Thoracic Society Shortness of Breath Scale, Baseline
Dyspnea Index, Medical Research Council Scale,
Oxygen-Cost Diagram gibi ydontemler de kullanimak-
tadirl2). Diftz parankimal akciger hastaliklarinda
dispne akcigerlerin katilasmasi veya gaz alisverisindeki
anomaliye baglidir. Dolayisiyla dispne akcigerin
fizyolojik fonksiyonlariyla da iliskilidir. Nefes darliginin
siddeti akciger difuzyon kapasitesindeki dususle
korelasyon gosterir. Dispne akciger kompliyansindaki

azalma ve solunum is yukundeki artisla da iliskilidir
(2),

Okstiriik

Difuz parankimal akciger hastaliklarinda diger sik
rastlanan semptomlardan biri de oksuruktur. Ortak
Ozelligi kuru ve irritatif olmasidir. Lenfanjitik
karsinomatozda akciger parankim lenfatiklerinin
tutulumuna bagli olabilecegi gibi bronsial submu-
kozal lenfatiklerin tutulumu sonucu da Oksuruk
gelisebilirl!). Sarkoidozda grandlomlarin bronsiyal
submukozay infiltre etmesi sonucu irritatif dksurdk
ortaya cikarl!). Hipersensitivite pnémonisi, kriptojenik
organize pnoémoni, PLHH ve bronsiolitler gibi
bronsiyolosentrik hastaliklarda oksuruk daha sik
gorulen bir semptomdurl!). interstisyel dkstrtk
derin bir inspiryumla provoke olur ve inspiryum
biter bitmez baslar. Akcigerdeki dzel J reseptorlerinin



stimulasyonu sonucu gelistigi dustintlmektedirl2).
Kronik eozinofilik pnédmonide oksurukle beraber
purulan balgam da mevcutken pulmoner alveoler
proteinozda beyaz renkli balgam eslik edebilir.

Gogus Agrisi

Substernal veya ploretik tip goégus agrisi DPAH'da
cok sik rastlanan semptom dedildir, ancak
sarkoidozlu hastalarda bildirilmistirl!- 13). Romatoid
artrit ve SLE gibi kollajen doku hastaliklari ve ilacla
iliskili IAH'da plorezi ortaya cikabilirl!). Spontan
pndémotorasa bagl akut ploretik agri gelisebilir.
Pnoémotoraks siklikla PLHH, LAM veya norofibromatoz
gibi hastaliklarin ilk bulgusu olabilir1).

Hisiltilh Solunum

Diftz parankimal akciger hastaliklarinda nadir
goralur. Bazen hipersensitivite pnémonisi veya
kronik eozinofilik pndmonide bildirilmistir ki bu
hastalann %50'sinde eslik eden astim veya respiratuar
bronsiolit mevcutturl !,

Hemoptizi

Difuz alveoler hemoraji sendromlari veya LAM'da
sik gorulurken diger DPAH'da nadir ortaya cikar1),
Lenfanjiyoleyomiyomatozda hemoptizi hastaligin
seyri sirasinda %50 oraninda gorultr. Hemoptizinin
nedeni venullerin cevresindeki duz kas hipertrofisine
bagl gelisen kapiller konjesyondur!'4). Diftiz alveoler
hemoraji sendromlarinda hemoptizi sik gérdlmesine
ragmen %33'Unde hemotokritte dusme, radyografik
olarak difuz pulmoner infiltratlar ve hemorajik
pronkoalveoler lavaja ragmen hemoptizi gérulmeye-
bilir(15). Sarkoidozda hemoptizi nadirdir ve solunum
yollari tutulumu veya aspergilloma gelisimine baghdir
(16). Bilinen DPAH varliginda ortaya cikiyorsa da
pulmoner emboli, malignensi veya enfeksiyonlar
da akla getirimelidir(!. 17).

Diger Klinik Bulgular

Ozellikle kollajen doku hastaliklarinda kas iskelet
agrnisi, halsizlik, zayiflik, ates, eklem agrisi, fotosen-
sitivite, agiz kurulugu gibi ekstrapulmoner semptom-
lar da dikkatli sorgulanmalidir. Bazen pulmoner
semptomlar aylar ya da yillar sonra ortaya cikabile-
ceginden dolay spesifik bag doku hastaliklarini
tanimlamak zor olabilir. Hematdri vaskulitin baslangig
bulgusu olabilirl2),

Fizik Muayene

Fizik muayene bulgulari siklikla spesifik degildir, fakat
takipne, gdgus ekspansiyonunda azalma ve bilateral
tabanlarda inspiryum sonu ince raller tanida yardimci
olabilir. En sik gorulen iki bulgu ral ve parmaklarda
comaklasmadir(2).

Klinik bulgular

Ral

Velcro raller interstisyel akciger hastaliklarinda sik
saptanan fizik muayene bulgusudur. inspiratuar,
ince ve kuru raller olarak isitilirl2). inspiratuar squak
(marti cighg), ral seklinde baslayip muzikal nota
Ozelliginde devam eden inspiryumun ge¢ fazinda
duyulan solunum sesidir. Ozellikle ciftci akcigeri ve
kus besleyicisi akcigerine bagl gelisen pulmoner
fibrozda duyulurl!2 18, 19) Raller gogus radyogra-
fisinde anormallik olmadan da duyulabilirl2). Fakat
IPF, asbestoz ve kollajen doku hastaliklaryla iliskili
IAH ile kiyaslandiginda sarkoidoz, hipersensitivite
pnomonisi, silikoz, PLHH gibi granulomatoz
hastaliklarda daha az siklikta duyulur(!). Dar olan
hava yollarindan geciste rallerle beraber ronkusler
de duyulabilir.

Comak Parmak

Idyopatik pulmoner fibroz, asbestoz gibi vakalarda
sik gorultirken, sarkoidoz, hipersensitivite pnodmonisi,
PLHH gibi hastaliklarda daha nadirdir(2. 20. 21),
Bircok olguda comak parmak ilerlemis fibrotik akciger
hastaligini dusanddrur.

Siyanoz
Siyanoz sik degildir ve genellikle hastaligin gecg
ortaya cikan bir bulgusudur(2).

Kor Pulmonale

Orta veya ge¢ evre hastaliklar haricinde kardiyak
muayene bulgulan genellikle normaldir. Santral basingta
yukselmeyle beraber ge¢ bulgu olarak kor pulmonale
veya pulmoner hipertansiyon gelisebilirl12),

Cilt Bulgular

Sarkoidoz, skleroderma, PLHH, SLE, dermatomiyozit,
tuberoskleroz, nérofibromatoz ve \Wegener granulo-
matozunda cilt bulgular ortaya c¢ikabilir ve tanida
yardmaidir22. 23). Sarkoidozda lezyonlar daha cok
eritema nodosum, lupus perniyo, kucuk veya
noduler plaklar olarak bulunur. infiltratif
granulomatoz lezyonlarin en sik goruleni lupus
perniyodur ve %30 oraninda goruldr.
Sklerodermada deri atrofiktir ve bal mumu
gorunumunu alir. YUz derisinde gerginlik vardir ve
maske takilmis ifadesi vardir. Nérofibromatozda
deride sutlt kahverengi lekeler (cafe au lait)
mevcuttur ve akcigerde yaygin interstisyel fibrozis
vardir(22),

Diger Ekstrapulmoner Fizik Muayene Bulgulari
Ayirncl tanida yardmca olabilecek diger ekstrapulmoner
fizik muayene bulgulan Tablo 2'de sunulmustur.
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Tablo II: Difiiz parankimal akcider hastaliklarinda ekstrapulmoner fizik muayene bulgularii? 1)

Ates Enfeksiyonlar, eozinofilik pnémoni, ila¢ reaksiyonu, vaskulit, KDH, KOP,
hipersensitivite pndmonisi, sarkoidoz, lenfoma, lenfanijitik karsinomatoz

Sistemik arteriyel hipertansiyon

Deri bulgulan
Eritema nodosum
Makulopapuler ras
Helitropik ras
Telenjektazi
Reynaud fenomeni
Kdatanodz vaskudlit
Subkutan nodul
Kalsinozis

GOz bulgulari

KDH, nérofibromatoz, alveoler hemoraji sendromiari

Sarkoidoz, KDH, Behget sendromu, histoplasmoz
flaca baglh DPAH, amiloidoz, lipidozlar, KDH
Dermatomiyozit
Skleroderma
KDH (skleroderma)
Sistemik vaskulit, KDH
Romatoid artrit
Dermatomiyozit, skleroderma

Uveit Sarkoidoz, Behcet sendromu, ankilozan spondilit
Sklerit Sistemik vaskulit, SLE, skleroderma, sarkoidoz

Keratokonjoktivitis sikka
Tukrik bezi tutulumu
Periferik lenfadenopati
Hepatosplenomegali
Perikardit

Miyozit

Artrit

LIP, Sjogren sendromu

Sarkoidoz, LiP, Sjogren sendromu

Sarkoidoz, lenfanijitik karsinomatoz, lenfoma
Sarkoidoz, PLHH, KDH, amiloidoz, LiP

Radyasyon pnémonitisi, KDH, vaskdlit

KDH, ilaclar (L-triptofan)

Kas glcsuzlugu KDH

KDH, vaskulit, sarkoidoz, Goodpasture sendromu

KDH: Kollajen Doku Hastaliklari, KOP: Kriptojenik Organize Pnémoni, SLE: Sistemik Lupus Eritematoz, LiP; Lenfositik interstisyel Pnémoni, PLHH: Pulmoner

Langerhans Hucreli Histiyositoz
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