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SUMMARY

39 pati ents with diffuse pulmonary disease (DPD)

were analyzed retrospectively. Median age was

60 (21-84), (female/male ratio: 10/29). 25 patients

had idiopathic pulmonary fibrosis(IPF), 7 had

sarcoidosis and remaining had other diseases

(asbestosis, silicosis, scleroderma, collagenosis,

BOOP, congestive heart failure and chronic

eosinophilic pneumonia). They smoked 16.8±20

pack years. Mean symptom duration was 138.47

±167 weeks. (160 weeks in IPF, 60 weeks in

sarcoidosis and 144 weeks in others) Crackles

were heard in 20 (80%) of IPF, only one (5%) had

clubbing. Cough (80%) and dyspnea (76%) were

more often in IPF; constitutional symptoms such

as fatigue and weight loss (42%) were more often

in sarcoidosis. Chest X-ray and thorax HRCT findings

(ground glass, honeycombing, pleural thickening,

lymphadenopathy, parenchymal nodules) of IPF

were more various. Spirometries were compatible

with restrictive pulmonary disease in each group.

In conclusion; median age of IPF patients was

compatible with previous studies. In sarcoidosis

patients, who had been reported to be frequent 
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ÖZET 

Diffüz akci¤er ha stal›¤› tan›s› alan 39 olgu retro-

spektif olarak incelendi. Hastalar›m›z›n median
yafl› 60 y›l (21-84), kad›n/erkek oran› 10/29 idi.

25 hastada idiopatik pulmoner fibrozis (‹PF), 7

hastada sarkoidozis, birer hastada ise di¤er
(asbestozis, silikozis, skleroderma, kollajen doku

hastal›¤›, BOOP, konjestif kalp yetmezli¤i ve kronik

eozinofilik pnömoni) nedenler bulundu. Ortalama
16.8±20 paket-y›l sigara öyküsü bulunuyordu.

Ortalama semptom süresi 138.47±167 haftayd›.

(‹PF’de 160, sarkoidoziste 60, di¤er nedenlerde
144 hafta) ‹PF’li hastalar›n 20’sinde (%80) selofan

raller duyulurken sadece birinde (%5) çomak parmak
bulundu. ‹PF’li hastalarda öksürük (%80) ve nefes

darl›¤› (%76) yak›nmalar› daha s›k görülürken

sarkoidozlu hastalarda halsizlik, kilo kayb› gibi
konstitüsyonel belirtiler (%42) daha s›k izlendi.

‹PF’li hastalar›n akci¤er radyogram› ve toraks YRBT

bulgular› (buzlu cam, bal pete¤i akci¤er, plevral
kal›nlaflma, lenfadenopati, parankimal nodül) daha

zengindi. Spirometri ölçümleri tüm gruplarda

restriktif akci¤er hastal›¤› ile uyumluydu. Sonuç
olarak; ‹PFli hastalar›m›z›n yafl ortalamas› önceki

çal›flmalarla uyumlu bulundu. Özellikle 20-29 yafl

grubunda daha s›k görüldü¤ü bild irilen sarkoidozda

hastalar›n yafl ortalamas› 38 bulundu. Çal›flma-
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GEREÇ VE YÖNTEM

Klini¤imizde yatarak DAH tan›s› alan 39

olgunun dosyalar› retrospektif olarak incelen-

di. DAH tan›s› için esas al›nan kriterler:

• Egzersiz dispnesi

• Akci¤er grafisinde bilateral diffüz infiltras-

yonlar

• Restriktif tipte ventilasyon bozuklu¤u

• Pulmoner enfeksiyon veya neoplazmlar›n

bulunmamas›

• Pulmoner parankimde sekonder vasküler

veya granülomatöz de¤iflikliklere ait bulgu-

lar olsun veya olmas›n de¤iflen dereceler-

de fibrozis ve inflamasyonla karakterize

histopatoloji bulunmas›yd›.

Bu kriterlerden bir veya birkaç›na dayan›la-

rak diffüz akci¤er hastal›¤› tan›s› alan olgu-

lar›n çeflitli epidemiyolojik ve klinik özel-

likleri, laboratuar de¤erleri, radyolojik ve

bronkoskopik bulgular› araflt›r›ld›.

BULGULAR

Diffüz akci¤er hastal›¤› (DAH) olan toplam

39 hastam›z›n median yafl› 60 (21-84) bulun-

du. Kad›n/erkek oran› 10/29 idi. Hastalar›-

m›z ortalama 16.8±20 paket-y›l sigara içi-

yordu. Yak›nmalar› ortalama 138.47±167

haftad›r devam ediyordu. DAH nedenlerine

göre hasta say›lar› Tablo 1’de, bu hastalar›n

baz› dem ografik ve fizik bak› özellikleri 

in 20-29 age, mean age was 38. IPF and sarcoidosis

were more in males; however sarcoidosis had

been reported to be more in females. IPF had

heavier smoking history than sarcoidosis. Because

fibrosis was more in IPF, dyspnea was frequent.

Cough was more in DPD. Our study and previous

studies showed similar ratios of histological

diagnosis in IPF. Histological diagnosis should be

obtained in patients who could be confused with

other diseases, such as tuberculosis, lymphoma

or malignancy.

m›zda ‹PF ve sarkoidoz daha çok erkeklerde

bulundu. Önceki çal›flmalarda sarkoidozun kad›n-

larda daha fazla oldu¤u bildirilmiflti. ‹PF’li hastalar

sarkoidozlu hastalardan daha yüklü sigara öykü-

süne sahipti. ‹PF’li hastalarda fibrozis daha fazla

oldu¤u için, dispnenin daha s›k görülmesi, bekle-

nen bir bulguydu. DAH’da öksürük s›k görülen bir

belirtiydi. ‹PF hastalar›m›z›n tan›s› bildirilen yay›n-

lara uygun oranda histolojik incelemeyle konmufltu.

Ancak tüberküloz, lenfoma, malignite gibi baflka

hastal›klarla kar›flabilecek hastalarda histolojik

tan› gerekmektedir.

G‹R‹fi

Diffüz akci¤er hastal›klar› (DAH), bilinen veya

bilinmeyen bir etiyolojiye ba¤l›, dispne, diffüz

parankimal akci¤er infiltrasyonlar›, restriktif

akci¤er disfonksiyonu ve gaz de¤ifliminde

bozulmayla seyreden heterojen bir grup

akci¤er hastal›¤›d›r. Hastal›¤›n prevalans›n›n

y›lda yüzbinde 74.1, insidans›n›n y›lda yüz-

binde 28.8 oldu¤u san›lmaktad›r (1). ‹ki

yüzden fazla bilinen neden vard›r. En s›k

görülen flekilleri ‹diopatik pulmoner fibrozis

(IPF), sarkoidoz, pnömokonyozlar ve konnek-

tif doku hastal›klar›d›r (1).

DAH tan›s›nda invaziv olmayan yöntemler-

den (öykü, fizik bak›, kan testleri, radyoloji,

spirometri) sonra yar› invaziv testler (fiber-

optik bronkoskopi ile BAL ve TBB) ve invaziv

yöntemler (aç›k akci¤er biyopsisi veya VATS)

uygulan›r. Önceleri, histopatolojik inceleme-

nin DAH tan›s›nda, özellikle IPF’de, alt›n

standart oldu¤u düflünülmekteydi. Ancak

sadece küçük örnekler al›nabilmesi ve hasta-

lar›n büyük k›sm›n›n hastal›¤›n a¤›rl›¤› veya

efllik eden kardiak hastal›k nedeniyle cerrahi

giriflimi tolere edememesi nedeniyle DAH’l›

hastalar›n az bir k›sm›nda cerrahi biyopsi

giriflimi yap›lmaktad›r (1).

Çal›flmam›z›n amac›, fiubat 2000-Nisan 2004

tarihleri aras›nda servisimizde yatarak DAH

tan›s› alm›fl olan hastalar›n klinik özellikleri

ve tan›da kullan›lan yöntemleri araflt›rmakt›.
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Tablo 1. Hastalar›n DAH’a göre da¤›l›m›.

Hasta say›s› %

‹PF 25 64

Sarkoidoz  7 18

Asbestozis 1 2.6

Silikozis 1 2.6

Skleroderma 1 2.6

Kollagen doku hastal›¤› 1 2.6

BOOP 1 2.6

Konjestif kalp yetmezli¤i 1 2.6

Kronik eozinofilik pnömoni 1 2.6

fiekil 1. Baflvuru flikayetleri.

‹ZM‹R GÖ⁄ÜS HASTANES‹ DERG‹S‹

Tablo 2’de sunulmufltur. Hastalar›n baflvuru

yak›nmalar› fiekil 1’de, akci¤er radyogram

bulgular› fiekil 2’de sunuldu.

39 hastan›n 34’›nda toraks YRBT çekilmiflti.

YRBT bulgular› fiekil 3’te sunuldu.

Retrospektif dosya incelenmesinde ulafl›la-

bilen spirometrilerde 4 hastada obstrüksi-

yon, 24 hastada restriksiyon görüldü. ‹PF’li

hastalarda üç hastada obstrüksiyon, 14 has-

tada ise restriksiyon bulundu. Sarkoidozisli

hastalar›n dördünde restriksiyon bulundu. 

Tablo 2. Hastalar›n klinik özellikleri.

‹PF Sarkoidozis Di¤er 

Yafl (median) (y›l) 66 (21-84) 38 (31-61) 61 (39-77)

Kad›n / Erkek 6 / 19 3 / 4 1 / 6

Sigara (paket/y›l) 17.4 ± 18 10.4 ± 18 21.4 ± 31

fiikayetlerin süresi (hafta) 160.6 ± 170    60 ± 91 144.3 ± 221

Çomak parmak (hasta say›s›)  1   0   2

Selofan raller (hasta say›s›) 20   0   5
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fiekil 2. Akci¤er radyogram bulgular›.

fiekil 3. YRBT bulgular›.
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Tablo 3. Tan› yöntemine göre hasta say›lar›.

‹PF Sarkoidozis Di¤er 

Fizik bak› + Gö¤üs Radyogram› + Klinik 20 0 3

Patolojik   5 7 4

Baz› D AH’› belirli yafllarda daha fazla görü-

lür. 20- 40 yafllar› aras›nda sarkoidoz, eozi-

nofilik granülom, kollagen doku hastal›klar›,

lenfanjioleiomyomatozis (LAM), alveoler mik-

rolitiazis gibi hastal›klar›n görülmesi daha

olas› iken 40 yafl üzerinde, özellikle de alt›

ve yedinci dekadlarda, ‹PF görülmektedir.

Thomeer, ‹PF’de yafl ortalamas›n› 62 bul-

mufltu (2). Demedts ise ‹PF hastalar›n›n yak-

lafl›k %80'inin 65 yafl›n üzerinde oldu¤unu

belirtmiflti (3). Çal›flmam›zda ‹PF’li hastalar›n

yafl ortalamas›n›n 66 oldu¤u saptand›. Önce-

ki çal›flmalarda sarkoidoz 40 yafl alt›ndaki

eriflkinlerde, özellikle 20-29 yafl grubunda,

daha s›k görülmüfltü (1); ancak çal›flmam›z-

daki sarkoidozlu hastalar›n yafl ortalamas›

38 idi.  

‹PF prevalans› erkeklerde yüzbinde 20,

kad›nlarda 13 (4), sarkoidoz insidans› erkek-

lerde yüzbinde 5.9 iken kad›nlarda 6.3

bulunmufltu (5). Çal›flmam›zda DAH olgular›-

m›z daha çok erkeklerden olufluyordu.

(Kad›n/erkek:10/29) Önceki çal›flmalarda

erkeklerde pnömokonyozisin, kad›nlarda

ise kollagen vasküler hastal›¤a ba¤l› ‹AH’›n

daha s›k oldu¤u görülmüfl, özellikle ‹PF’de

erkek/kad›n oran› 1.1-2.1 aras›nda bulunmufl-

tu. Thomeer de ‹PF’de kad›n/erkek oran›n›

0.7 olarak bildirmiflti (2). Çal›flmam›zda da

kad›n/erkek oran› ‹PF'de 6/19, sarkoidozda

3/4 olarak bulundu. 

Baz› DAH ile tütün tüketimi aras›nda yak›n

iliflki vard›r. Örne¤in, Langerhans hücreli

granulomatozis sigara içenlerde daha fazla

oranda görü lürken hipersensitivite pnömonisi

ve sarkoidoz, sigara içenlerde genel popülas-

Di¤er DAH nedenleri olanlar›n spirometrik

incelemesinde bir hastada obstrüksiyon, 6

hastada ise restriksiyon bulundu. 

DAH tan›s› olan 39 hastan›n 23’inde fiber-

optik bronkoskopi yap›ld›. Befl hastada baflka

biyopsi yöntemleri uyguland›. Uygulanan

biyopsi yöntemleri Tablo 4'de sunuldu.

TARTIfiMA

Akci¤er fibrozisi, inflamatuar akci¤er yaralan-

malar›n›n abart›lm›fl tamiri ile ortaya ç›kan

ve önce alveolitis, daha sonra da fibrozisle

karakterize olan bir olayd›r. Alveolitis dönemin-

deyken tan› konarak geri dönüflümlü olabi-

lecek bir patolojiye müdahale edilebilir (1).

Tablo 5. DAH olan hastalar›n ortalama spirometrik

de¤erleri.

‹PF Sarkoidozis Di¤er

Ortalama %FEV1 64.8 84.8 75.3

Ortalama %FVC 61.3 89 73.9

Ortalama FEV1/FVC 83.9 82.6 80.4

Tablo 4. Biyopsi yöntemleri.

Hasta

say›s›

Bronkoalveoler lavaj 19

Transbronflial akci¤er ve mukoza biyopsisi 12

Di¤er

Mediastinoskopi   4

Aç›k akci¤er biyopsisi   2

Skalen lenf bezi biyopsisi   2

Cilt biyopsisi   1
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"di¤er" grubundaki hastada öksürük yak›n-

mas› saptand›. 

DAH tan›s› alan bir hastada hemoptizi geli-

flirse malignite olas›l›¤› akla gelmelidir. Çal›fl-

mam›zda iki ‹PF hastas›nda ve bir di¤er

DAH’› olan hastada hemoptizi görüldü. Bu

hastalarda malignite bulgusu yoktu. Gö¤üs

a¤r›s› DAH’›n major belirtisi de¤ildir. Spontan

pnömotoraks veya plörezi geliflimine de

ba¤l› olabilir. Asbest maruziyetinde plevral

plak ve kalsifikasyon geliflebilir. Halsizlik ve

kilo kayb› s›k rastlanan ancak nonspesifik

yak›nmalard›r. Ciddi kilo kayb› öncelikle

malign hastal›klar› düflündürmekle birlikte

DAH’›n a¤›r formlar›nda da görülür (1).

"Selofan ralleri" veya "velcro ralleri" ad› verilen

inspiratuar ince kuru raller interstisyel akci-

¤er fibrozisinde (%90) ve asbestozisli hasta-

larda (%50) iflitilir. Bu ince rallerin interstis-

yel fibroziste elastik recoildeki anormal art-

maya ba¤l› olarak kapanm›fl olan periferik

hava yollar›n›n inspirasyonda yeniden ani

olarak aç›lmas› sonucu geliflti¤i ileri sürül-

mektedir (1). Raller sarkoidozda nadiren sap-

tan›r (4). Çal›flmam›zda da 20 ‹PF hastas›nda

(%80) ve 5 tane "di¤er" DAH’l› hastada selo-

fan raller duyuldu. 

Çomak parmak birçok olguda ilerlemifl fibro-

tik akci¤er hastal›¤›n› düflündürür. En çok

‹PF, asbestozis ve Langerhans hücreli granu-

lomatozisinde görülür. ‹PF’de çomak parmak

%70-80 oran›nda görülmektedir. Benzer

flekilde çomaklaflma sarkoidozlu hastalar›n

2/3’ünde görülmektedir (4). Çal›flmam›zda

‹PF’de çomak parmak bulgusunun az saptan-

mas›n›n, çal›flmam›z›n retrospektif olmas›

ve dosya kay›tlar›na dayanarak verilere ula-

fl›lmas›ndan kaynakland›¤› düflünüldü. 

DAH’da spirometride difüzyon kapasitesinde

azalma ve akci¤er hacimlerinde azalmayla

birlikte restriktif patern saptan›r (4). Hasta-

yona göre daha nadirdir (1). Yay›nlanan ‹PF

serilerinde sigara içme prevalans› % 41 -83

aras›nda bildirilmiflti. 14-40 paket/y›ll›k sigara

içme öyküsü olan hastalarda ‹PF geliflme

riski 2,3 kat daha fazlayd› (5,6). Bu hasta-

larda sigara içmenin durdurulmas› en önemli

ve etkili tedavi yöntemi olarak görülmüfl ve

fliddetle önerilmiflti (5). Çal›flmam›zda ‹PF’li

hastalar ortalama 17.4 paket/y›l sigara içer-

ken, sarkoidozlu hastalar 10.4 paket/y›l siga-

ra içiyordu. 

DAH’ta en s›k rastlanan yak›nma olan dispne

akci¤erlerin sertleflmesine veya gaz al›flveri-

flindeki bozuklu¤a ba¤l›d›r. 10 y›ldan uzun

süre içinde dispne yak›nmas› artanlarda en

çok asbestozis ve pnömokonyoz düflünülür-

ken, 1-2 y›l gibi daha h›zl› bir ilerleme gös-

terenlerde histiositozis X ve ‹PF akla gelme-

lidir. Dispnenin a¤›rl›kl› oldu¤u bir olguda

‹PF, hipersensitivite pnömonisi, pnömokon-

yoz gibi bal pete¤i akci¤erine neden olan

hastal›klar düflünülmelidir. Pnömokonyozda

dispne kronik havayolu obstrüksiyonuna ve

progresif masif fibrozise ba¤l›d›r. Sarkoidoz-

da dispne, fibrozise ba¤l› akci¤erlerin kat›-

laflmas› ve havayolu obstrüksiyonu ile ilgili-

dir (1). Çal›flmam›zda ‹PF tan›l› 19 hastada,

sarkoidozlu bir hastada ve di¤er interstisyel

hastal›klar› olan befl hastada (toplam %64)

nefes darl›¤› saptand›. ‹PF’li hastalarda fib-

rozis oran› daha yüksek oldu¤u için dispne

geliflme oran›n›n daha fazla olmas› bekle-

nen bir bulguydu.  

S›k rastlanan di¤er bir yak›nma da öksürük-

tür. "‹nterstisyel öksürük," derin bir inspiras-

yonla provoke olup inspiryum tamamlan›r

tamamlanmaz bafllar. Akci¤erdeki özel j

reseptörlerinin stimülasyonu sonucu geliflti¤i

düflünülmektedir. Sarkoidozda da bronflial

submukozada granülom oluflmas› ile irritatif

öksürük geliflebilir (1). Çal›flmam›zda 20 ‹PF

hastas›nda, üç sarkoidoz hastas›nda ve 6 
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mifltir (1). Lok, çal›flmas›nda ‹PF tan›lar›n›n

%40’›n› biyopsi ile koymufltu. Bu çal›flmada

‹ngiltere’de ‹PF hastalar›n›n sadece %15-

25’inde biyopsi ile tan› kondu¤u belirtilmifl-

tir (7). Çal›flmam›zda ‹PF ön tan›s› olan 25

hastan›n sadece beflinde (%20) histolojik

inceleme yap›ld›. Ancak benzer histoloji,

radyoloji veya klinik gösteren tüberküloz

veya lenfoma gibi hastal›klarla ay›r›c› tan›s›

gerekti¤i için sarkoidoz flüpheli hastalar›m›-

z›n tümüne histopatolojik inceleme yap›lm›flt›r.

Transbronflial akci¤er biyopsisi (TBAB) özel-

likle patolojik anormalliklerin peribronko-

vasküler alanda yo¤unlaflt›¤› olgularda fayda-

l›d›r. Örne¤in sarkoidoz, LAM ve lenfanjitis

karsinomatoza tipik bronkosentrik tutulum

gösterir. Sarkoidozda bronflial ve TBAB

%90’dan fazla pozitif sonuç verir. Tam bir

klinik incelemeye ra¤men tan›n›n kesinlik

kazanmad›¤› DAH’l› olgularda aç›k akci¤er

biyopsisi (AAB) veya torakoskopi eflli¤inde

aç›k akci¤er biyopsisi (TEAB) yap›lmal›d›r (1).

Çal›flmam›zda 19 hastada BAL, 12 hastada

TBAB ve mukoza biyopsisi, 4 hastada media-

stinoskopi, 2 hastada AAB, 2 hastada ska-

len lenf bezi biyopsisi, bir hastada da cilt

biyopsisi yap›ld›.

Sonuç olarak; ‹PF’li hastalar›m›z›n yafl orta-

lamas› önceki çal›flmalarla uyumlu bulundu.

Özellikle 20-29 yafl grubunda daha s›k

görüldü¤ü bildirilen sarkoidozda hastalar›n

yafl ortalamas› 38 bulundu. Çal›flmam›zda

‹PF ve sarkoidoz daha çok erkeklerde bu-

lundu. Önceki çal›flmalarda sarkoidozun

kad›nlarda daha fazla oldu¤u bildirilmiflti.

‹PF’li hastalar sarkoidozlu hastalardan daha

yüklü sigara öyküsüne sahipti. ‹PF’li hasta-

larda fibrozis daha fazla oldu¤u için dispne-

nin daha s›k görülmesi, beklenen bir bul-

guydu. DAH’da öksürük s›k görülen bir belir-

tiydi. ‹PF hastalar›m›z›n tan›s› bildirilen yay›n-

lar›m›z›n ortalama spirometrik de¤erleri  ince-

lendi¤inde de restriktif patern görüldü. DAH’da

gaz de¤iflimi etkilendi¤i için P(A-a)02 fark›

artm›flt›r. ‹stirahatte arteriel oksijen bas›nc›

normalken bile egzersizde desatürasyon sap-

tan›r (5). Diffüz akci¤er infiltrasyonu izlenen

hastalarda obstrüktif bulgular s›k görülmez

ancak obstrüksiyon LAM, Langerhans hücreli

histiositozis, hipersensitivite pnömonisi ve

sarkoidozda görülebilir (4). Buna karfl›n,

sarkoidozlu hastalar›m›zda restriktif patern

izlendi.

Histolojik DAH tan›s› konan olgular›n %90’›n-

da akci¤er radyogram›nda patoloji görülür.

DAH’da akci¤er radyogram›nda diffüz alveo-

ler ve interstisyel infiltratlar olmak üzere iki

patern görülür. Bal pete¤i akci¤er, afl›r› fib-

rozis sonucu geliflir. En çok ‹PF, kollagen

vasküler hastal›klar ve asbestoziste görülür.

Çal›flmam›zda 9 hastada bal pete¤i akci¤er

bulgular› saptand›. Lenfoma, sarkoidoz ve

lenfanjitis karsinomatoziste lenfadenopati

s›k görülür. Sarkoidozda hiler lenfadenopati

%5 oran›nda tek tarafl›, %75-90 oran›nda

bilateral olabilir (1). Çal›flmam›zda sarkoidoz-

lu hastalar›n hepsinde, 25 ‹PF’li hastan›n

6’s›nda bilateral lenfadenopati bulundu.  

YRBT bulgular›na dayal› ‹PF tan› ölçütler

simetrik bilateral interstisyel infiltrasyonlar,

akci¤erlerin bazallerini tutan ve subplevral

olarak da¤›l›m gösteren infiltrasyonlar ve sub-

plevral yay›l›m gösteren balpete¤i görünü-

müdür. Az oranda buzlu cam görünümünün

izlendi¤i fibrozisin bask›n oldu¤u durum da

‹PF olarak kabul edilebilir (7). Bu bulgular›n

hepsi bulundu¤unda hastalar›n %8590’›nda

‹PF tan›s› konur (5). ‹PF’de parankimal lezyo-

nun yo¤unlu¤una paralel olarak mediastinal

LAP görülebilir (1). YRBT’de anormallik sap-

tanma oran› %70-91’dir (8). ‹PF’de spesifik

radyografik bulgular saptand›¤› zaman pato-

lojik tan›ya gerek kalmayabilece¤i bildiril-
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nite gibi baflka hastal›klarla kar›flabilecek

hastalarda histolojik tan› gerekmektedir.

A. Genetic predisposition and pathogenetic

mechanisms of interstitial lung diseases of

unknown origin. European Respiratory Journal

2001; 32: 17-29.

7. Lok SS. Interstitial lung disease clinics for the

management of idiopatic pulmonary fibrosis:
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884-90. 

8. Clements PJ, Goldin JG, Kleerup EC, Furst DE,
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lara uygun oranda histolojik incelemeyle

konmufltu. Ancak tüberküloz, lenfoma, malig-
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