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OZET

Diffliz akciger ha stalidi tanisi alan 39 olgu retro-
spektif olarak incelendi. Hastalarimizin median
yas1 60 y1l (21-84), kadin/erkek oran1 10/29 idi.
25 hastada idiopatik pulmoner fibrozis (iPF), 7
hastada sarkoidozis, birer hastada ise diger
(asbestozis, silikozis, skleroderma, kollajen doku
hastaligi, BOOP, konjestif kalp yetmezlidi ve kronik
eozinofilik pnémoni) nedenler bulundu. Ortalama
16.8+20 paket-yll sigara Oykusu bulunuyordu.
Ortalama semptom siiresi 138.47+167 haftaydi.
(IPF’de 160, sarkoidoziste 60, diger nedenlerde
144 hafta) IPF'li hastalarin 20’sinde (%80) selofan
raller duyulurken sadece birinde (%5) ¢omak parmak
bulundu. iPF’li hastalarda oksiiriik (%80) ve nefes
darhd@ (%76) yakinmalart daha sik gorullirken
sarkoidozlu hastalarda halsizlik, kilo kaybi gibi
konstitliisyonel belirtiler (%42) daha sik izlendi.
[PF'li hastalarin akciger radyogrami ve toraks YRBT
bulgulan (buzlu cam, bal petegdi akciger, plevral
kalinlasma, lenfadenopati, parankimal nodul) daha
zengindi. Spirometri Ol¢iimleri tim gruplarda
restriktif akciger hastali@ ile uyumluydu. Sonug
olarak; IPFli hastalarimizin yas ortalamasi énceki
calismalarla uyumlu bulundu. Ozellikle 20-29 yas
grubunda daha sik gériildiigu bild irilen sarkoidozda
hastalarin yas ortalamasi 38 bulundu. Calisma-

SUMMARY

39 patients 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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mizda IPF ve sarkoidoz daha cok erkeklerde
bulundu. Onceki calismalarda sarkoidozun kadin-
larda daha fazla oldugu bildirilmisti. IPF’li hastalar
sarkoidozlu hastalardan daha ytiklu sigara oyku-
stine sahipti. IPF’li hastalarda fibrozis daha fazla

oldugdu icin, dispnenin daha sik goriilmesi, bekle-
nen bir bulguydu. DAH’da 6kstirtik sik goriilen bir
belirtiydi. IPF hastalarimizin tamisi bildirilen yayin-
lara uygun oranda histolojik incelemeyle konmustu.
Ancak tiiberkiiloz, lenfoma, malignite gibi baska

hastaliklarla karisabilecek hastalarda histolojik
tani gerekmektedir.

GiRiS

Diffiiz akciger hastaliklar1 (DAH), bilinen veya
bilinmeyen bir etiyolojiye bagli, dispne, diffliz
parankimal akciger infiltrasyonlari, restriktif
akciger disfonksiyonu ve gaz degisiminde
bozulmayla seyreden heterojen bir grup
akciger hastah@dir. Hastaligin prevalansinin
yilda ytlizbinde 74.1, insidansiin yilda yuz-
binde 28.8 oldugu sanilmaktadir (1). iki
yuzden fazla bilinen neden vardir. En sik
goriilen sekilleri idiopatik pulmoner fibrozis
(IPF), sarkoidoz, pndmokonyozlar ve konnek-
tif doku hastalhklandir (1).

DAH tanisinda invaziv olmayan yontemler-
den (6ykil, fizik baki, kan testleri, radyoloji,
spirometri) sonra yar invaziv testler (fiber-
optik bronkoskopi ile BAL ve TBB) ve invaziv
yontemler (agik akciger biyopsisi veya VATS)
uygulanir. Onceleri, histopatolojik inceleme-
nin DAH tanisinda, 6zellikle IPF’'de, altin
standart oldugu duisuniilmekteydi. Ancak
sadece Kuciik ornekler alinabilmesi ve hasta-
larin buiyuk kisminin hastah@in agirh@ veya
eslik eden kardiak hastalik nedeniyle cerrahi
girisimi tolere edememesi nedeniyle DAH'i
hastalarin az bir Kisminda cerrahi biyopsi
girisimi yapilmaktadir (1).

Calismamizin amaci, Subat 2000-Nisan 2004
tarihleri arasinda servisimizde yatarak DAH
tanisi almis olan hastalarin Klinik 6zellikleri
ve tanida kullanilan yéntemleri arastirmakti.

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 witt
other diseases, such as tuberculosis, lymphoma
or malignancy.

GEREC VE YONTEM

Klinigimizde yatarak DAH tanis1 alan 39
olgunun dosyalar retrospektif olarak incelen-
di. DAH tanisi icin esas alinan kriterler:

* Egzersiz dispnesi
* Akciger grafisinde bilateral diffiiz infiltras-
yonlar

* Restriktif tipte ventilasyon bozuklugu

* Pulmoner enfeksiyon veya neoplazmlarin
bulunmamasi

* Pulmoner parankimde sekonder vaskiler
veya dgraniilomatdz degisikliklere ait bulgu-
lar olsun veya olmasin degisen dereceler-
de fibrozis ve inflamasyonla karakterize
histopatoloji bulunmastydi.

Bu kriterlerden bir veya birkacina dayanila-
rak difftiz akciger hastalidi tanisi alan olgu-
larin cgesitli epidemiyolojik ve Kklinik &zel-
likleri, laboratuar degerleri, radyolojik ve
bronkoskopik bulgularn arastirldi.

BULGULAR

Diffiiz akciger hastali@ (DAH) olan toplam
39 hastamizin median yasi 60 (21-84) bulun-
du. Kadin/erkek orani 10/29 idi. Hastalari-
miz ortalama 16.8+20 paket-yll sigara ici-
yordu. Yakinmalarn ortalama 138.47+167
haftadir devam ediyordu. DAH nedenlerine
gore hasta sayilan Tablo 1’de, bu hastalarin
bazi dem ografik ve fizik baki &zellikleri
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Tablo 1. Hastalarin DAH’a gore dagilimi. Tablo 2’de sunulmustur. Hastalarin basvuru
yakinmalan Sekil 1’de, akciger radyogram
bulgulan $ekil 2°de sunuldu.

Hasta sayist %

IPF 25 64

Sarkoidoz 5 18 39 hastanin 34'inda toraks YRBT cekilmisti.
Asbestozis 1 56 YRBT bulgulan Sekil 3’te sunuldu.

Silikozis 1 2.6 Retrospektif dosya incelenmesinde ulasila-
Skleroderma 1 2.6 bilen spirometrilerde 4 hastada obstriiksi-
Kollagen doku hastalig: 1 2.6 yon, 24 hastada restriksiyon gériildi. iPFli
BOOP 1 2.6 hastalarda li¢ hastada obstriiksiyon, 14 has-
Konjestif kalp yetmezligi 1 2.6 tada ise restriksiyon bulundu. Sarkoidozisli
Kronik eozinofilik pndmoni 1 2.6 hastalarin dérdiinde restriksiyon bulundu.

Tablo 2. Hastalarin Klinik 6zellikleri.

iPF Sarkoidozis Diger
Yas (median) (y1l) 66 (21-84) 38 (31-61) 61 (39-77)
Kadin / Erkek 6/19 3/4 1/6
Sigara (paket/y1l) 17.4 + 18 10.4 + 18 21.4 + 31
Sikayetlerin stresi (hafta) 160.6 = 170 60 + 91 144.3 + 221
Comak parmak (hasta sayisi) 1 (¢ 2
Selofan raller (hasta sayisi) 20 0 5

JAH da glkayeter

h_|1__|1|||||i?||

jﬂ.ruql : : : -

Halsimii
=Iy s

Sekil 1. Basvuru sikayetleri.
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Ar e ractyngram) buigutan

Sekil 2. Akciger radyogram bulgulart.

Sekil 3. YRBT bulgulari.
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Tablo 3. Tani yontemine gore hasta sayilar.

iPF Sarkoidozis Diger
Fizik baki + Gogdiis Radyogrami + Klinik 20 0] 3
Patolojik 5 7 4

Tablo 4. Biyopsi yontemleri.

Hasta
say1s1
Bronkoalveoler lavaj 19
Transbronsgial akciger ve mukoza biyopsisi 12
Diger
Mediastinoskopi 4
Acik akciger biyopsisi 2
Skalen lenf bezi biyopsisi 2
Cilt biyopsisi 1

Tablo 5. DAH olan hastalarin ortalama spirometrik

degerleri.
IPF  Sarkoidozis Diger
Ortalama %FEV 1 64.8 84.8 75.3
Ortalama %FVC 61.3 89 73.9
Ortalama FEV1/FVC  83.9 82.6 80.4

Diger DAH nedenleri olanlarin spirometrik
incelemesinde bir hastada obstriiksiyon, 6
hastada ise restriksiyon bulundu.

DAH tanisi olan 39 hastanin 23’inde fiber-
optik bronkoskopi yapildi. Bes hastada baska
biyopsi Uygulanan
biyopsi yontemleri Tablo 4'de sunuldu.

yontemleri uygulandi.

TARTISMA

Akciger fibrozisi, inflamatuar akciger yaralan-
malarinin abartilmis tamiri ile ortaya c¢ikan
ve Once alveolitis, daha sonra da fibrozisle
karakterize olan bir olaydir. Alveolitis ddnemin-
deyken tani konarak geri dénisimlu olabi-
lecek bir patolojiye muidahale edilebilir (1).

Bazi D AH'1 belirli yaslarda daha fazla gori-
ltir. 20- 40 yaslan arasinda sarkoidoz, eozi-
nofilik graniilom, kollagen doku hastaliklari,
lenfanjioleiomyomatozis (LAM), alveoler mik-
rolitiazis gibi hastaliklarin gorulmesi daha
olasi iken 40 yas uizerinde, 6zellikle de alti
ve yedinci dekadlarda, IPF goriilmektedir.
Thomeer, IPF'de yas ortalamasini 62 bul-
mustu (2). Demedets ise IPF hastalarinin yak-
lasik %80'inin 65 yasin uzerinde oldugunu
belirtmisti (3). Calismamizda [PF’li hastalarir
yas ortalamasiin 66 oldugu saptandi. Once
ki calismalarda sarkoidoz 40 yas altindaki
eriskinlerde, 6zellikle 20-29 yas grubunda,
daha sik gorulmaustu (1); ancak calismamiz-
daki sarkoidozlu hastalarin yas ortalamasi
38 idi.

IPF prevalansi erkeklerde ylizbinde 20,
kadinlarda 13 (4), sarkoidoz insidansi erkek:
lerde yuzbinde 5.9 iken kadinlarda 6.3
bulunmustu (5). Caismamizda DAH olgularr-
miz daha c¢ok erkeklerden olusuyordu.
(Kadin/erkek:10/29) Onceki calismalarda
erkeklerde pnomokonyozisin, Kkadinlarda
ise kollagen vaskiiler hastaliga bagh iAHIn
daha sik oldugu gorilmus, ozellikle IPF'de
erkek/kadin orani 1.1-2.1 arasinda bulunmus-
tu. Thomeer de iPF'de kadin/erkek oranin
0.7 olarak bildirmisti (2). Calismamizda da
kadin/erkek orani iPF'de 6/19, sarkoidozda
3/4 olarak bulundu.

Bazi DAH ile tiitiin tiiketimi arasinda yakin
iliski vardir. Ornegin, Langerhans hiicreli
granulomatozis sigara icenlerde daha fazla
oranda goru lirken hipersensitivite pndmonisi
ve sarkoidoz, sigara icenlerde genel popiilas:
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yona gére daha nadirdir (1). Yayinlanan iPF
serilerinde sigara icme prevalansi % 41 -83
arasinda bildirilmisti. 14-40 paket/yillik sigara
icme Oykiisii olan hastalarda IPF gelisme
riski 2,3 kat daha fazlayd: (5,6). Bu hasta-
larda sigara icmenin durdurulmasi en dnenti
ve etkili tedavi ydntemi olarak goriilmus ve
siddetle 6nerilmisti (5). Calismamizda iPF’li
hastalar ortalama 17.4 paket/yil sigara icer-
ken, sarkoidozlu hastalar 10.4 paket/y1l siga-
ra i¢ciyordu.

DAH’ta en siKk rastlanan yakinma olan dispne
akcigerlerin sertlesmesine veya gaz alisveri-
sindeki bozukluga baghdir. 10 yildan uzun
sure icinde dispne yakinmasi artanlarda en
¢ok asbestozis ve pndmokonyoz dusuntiliir-
ken, 1-2 yil gibi daha hizl bir ilerleme gos-
terenlerde histiositozis X ve IPF akla gelme-

lidir. Dispnenin agirhkli oldugu bir olguda
IPF, hipersensitivite pnémonisi, pnémokon-

yoz gibi bal petegi akcigerine neden olan
hastaliklar duistuiniilmelidir. Pnémokonyozda
dispne kronik havayolu obstriiksiyonuna ve

progresif masif fibrozise baglidir. Sarkoidoz-
da dispne, fibrozise bagh akcigerlerin kati-
lasmasi ve havayolu obstruksiyonu ile ilgili-
dir (1). Calismamizda iPF tamili 19 hastada,
sarkoidozlu bir hastada ve diger interstisyel

hastaliklar1 olan bes hastada (toplam %64)
nefes darligi saptandi. iPF’li hastalarda fib-
rozis orani daha yiiksek oldugu icin dispne
gelisme oraninin daha fazla olmasi bekle-
nen bir bulguydu.

Sik rastlanan didger bir yakinma da 6ksuruk-
tar. "Interstisyel 6kstriik," derin bir inspiras-
yonla provoke olup inspiryum tamamlanir
tamamlanmaz baglar. Akcigerdeki o6zel j
reseptOrlerinin stimulasyonu sonucu gelistigi
dusuniilmektedir. Sarkoidozda da bronsial
submukozada granilom olusmasi ile irritatif
Oksiirtk gelisebilir (1). Calismamizda 20 iPF
hastasinda, U¢ sarkoidoz hastasinda ve 6

"diger" grubundaki hastada Oksuriik yakin-
masl saptandi.

DAH tanisi alan bir hastada hemoptizi geli-
sirse malignite olasiid1 akla gelmelidir. Calis-
mamizda iki IPF hastasinda ve bir diger
DAH’1 olan hastada hemoptizi gorildu. Bu
hastalarda malignite bulgusu yoktu. Gogiis
adgrist DAH'In major belirtisi degildir. Spontan
pnomotoraks veya plorezi gelisimine de
bagh olabilir. Asbest maruziyetinde plevral
plak ve Kkalsifikasyon gelisebilir. Halsizlik ve
kilo kaybi sik rastlanan ancak nonspesifik
yakinmalardir. Ciddi kilo kaybi Oncelikle
malign hastaliklar1 dusundirmekle birlikte
DAH’In adir formlarinda da goritilar (1).

"Selofan ralleri' veya "velcro ralleri" ad1 verilen
inspiratuar ince kuru raller interstisyel akci-
ger fibrozisinde (%90) ve asbestozisli hasta-
larda (%50) isitilir. Bu ince rallerin interstis-
yel fibroziste elastik recoildeki anormal art-
maya bagh olarak kapanmis olan periferik
hava yollarnin inspirasyonda yeniden ani
olarak acilmasi sonucu gelistigi ileri surtil-
mektedir (1). Raller sarkoidozda nadiren sap
tanir (4). Calismamizda da 20 iPF hastasinda
(%80) ve 5 tane "diger' DAH’Il hastada selo-
fan raller duyuldu.

Comak parmak bir¢cok olguda ilerlemis fibro-
tik akciger hastaligimi diusunduriir. En ¢ok
IPF, asbestozis ve Langerhans hiicreli granu-
lomatozisinde goériliir. iPF’de comak parmak
%70-80 oraninda gorilmektedir. Benzer
sekilde comaklasma sarkoidozlu hastalarin
2/3’unde goriilmektedir (4). Calismamizda
[PF’de comak parmak bulgusunun az saptan
masinin, c¢alismamizin retrospektif olmasi
ve dosya Kkayitlarina dayanarak verilere ula-
silmasindan kaynaklandigi dustnuldu.

DAH’da spirometride difiizyon kapasitesinde
azalma ve akciger hacimlerinde azalmayla
birlikte restriktif patern saptanir (4). Hasta-
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larimizin ortalama spirometrik degerleri ince-
lendidinde de restriktif patern goéruldi. DAH'da
gaz degdisimi etkilendigi icin P(A-a)02 farki
artmistir. Istirahatte arteriel oksijen basinc
normalken bile egzersizde desatiirasyon sap-
tanir (5). Diffiiz akciger infiltrasyonu izlenen
hastalarda obstriiktif bulgular sik goriilmez
ancak obstriiksiyon LAM, Langerhans htcreli
histiositozis, hipersensitivite pndémonisi ve
sarkoidozda gorilebilir (4). Buna Karsin,
sarkoidozlu hastalarimizda restriktif patern
izlendi.

Histolojik DAH tanisi konan olgularin %90’1n-
da akciger radyograminda patoloji goruliir.
DAH’da akciger radyograminda diffiiz alveo-
ler ve interstisyel infiltratlar olmak uzere iki
patern goruliir. Bal petedi akciger, asin fib-
rozis sonucu gelisir. En ¢ok IPF, Kkollagen
vaskiler hastaliklar ve asbestoziste gorultir.
Calismamizda 9 hastada bal petedi akciger
bulgularn saptandi. Lenfoma, sarkoidoz ve
lenfanjitis karsinomatoziste lenfadenopati
sik gorulur. Sarkoidozda hiler lenfadenopati
%5 oraninda tek tarafli, %75-90 oraninda
bilateral olabilir (1). Calismamizda sarkoidoz-
lu hastalarin hepsinde, 25 IPF’li hastanin
6’sinda bilateral lenfadenopati bulundu.

YRBT bulgularina dayali iPF tam olgiitler
simetrik bilateral interstisyel infiltrasyonlar,
akcigerlerin bazallerini tutan ve subplevral
olarak dagihm gdsteren infiltrasyonlar ve sub-
plevral yayilim gosteren balpetegi gorunu-
mudtr. Az oranda buzlu cam goérinumuntn
izlendigi fibrozisin baskin oldugu durum da
[PF olarak kabul edilebilir (7). Bu bulgularin
hepsi bulundugunda hastalarin %8590'1inda
IPF tanisi konur (5). iPF’de parankimal lezyo-
nun yogunluguna paralel olarak mediastinal
LAP goriilebilir (1). YRBT'de anormallik sap-
tanma orani %70-91’dir (8). iPF'de spesifik
radyografik bulgular saptandidi zaman pato-
lojik taniya gerek kalmayabilecedi bildiril-

mistir (1). Lok, ¢alismasinda iPF tanilarinin
%40’1n1 biyopsi ile koymustu. Bu calismada
ingiltere’de IPF hastalaninin sadece %]15-
25’inde biyopsi ile tan1 kondugu belirtilmis-
tir (7). Calismamizda IPF 6n tanisi olan 25
hastanin sadece besinde (%?20) histolojik
inceleme yapildi. Ancak benzer histoloji,
radyoloji veya klinik godsteren tiliberkiiloz
veya lenfoma gibi hastaliklarla ayirici tanisi
gerektidi icin sarkoidoz stuipheli hastalarimi-
zin timiune histopatolojik inceleme yapilmistir.

Transbronsgial akciger biyopsisi (TBAB) 6zel-
likle patolojik anormalliklerin peribronko:
vaskiler alanda yogunlastigi olgularda fayda
lidir. Ornegin sarkoidoz, LAM ve lenfanjitis
karsinomatoza tipik bronkosentrik tutulum
gosterir. Sarkoidozda bronsial ve TBAE
%90’dan fazla pozitif sonug verir. Tam bir
Klinik incelemeye ragmen taninin kesinlik
Kazanmadiqi DAH’Il olgularda acik akciger
biyopsisi (AAB) veya torakoskopi esliginde
acik akciger biyopsisi (TEAB) yapilmalidir (1).
Calismamizda 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 yapildi.

Sonug olarak; IPF’li hastalannmizin yas orta-
lamasi 6nceki ¢alismalarla uyumlu bulundu.
Ozellikle 20-29 yas grubunda daha sik
gorildugu bildirilen sarkoidozda hastalarin
yas ortalamasi 38 bulundu. Calismamizds
IPF ve sarkoidoz daha cok erkeklerde bu
Onceki calismalarda sarkoidozun
kadinlarda daha fazla oldugu bildirilmisti.
IPF’li hastalar sarkoidozlu hastalardan daha

lundu.

yukli sigara éykiisiine sahipti. IPF’li hasta-
larda fibrozis daha fazla oldugu icin dispne-
nin daha sik goriulmesi, beklenen bir bul
guydu. DAH’da 6ksuruk sik gdrillen bir belir
tiydi. iPF hastalanmizin tanisi bildirilen yayin-
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lara uygun oranda histolojik incelemeyle
konmustu. Ancak tiiberkiiloz, lenfoma, malig-

nite gibi baska hastaliklarla Kkarisabilecek
hastalarda histolojik tan1 gerekmektedir.
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