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!sminden de anla§tldtgt gibi bu hastahk, etiyolojisi belli olmayan 
bir akciger doku fibrozisidir. 

Hastahk ilk kez 1935 (veya 1933) ythnda Haman ve 1944 ytlm
da da Rich tarafmdan tammlanmt§tlr. Bu iki bilim adammm tamm
ladtklart dart vaka da, hastahgm akut formu §eklinde seyretmi§ 
ve degi§ik bir pnomoni §ekli olarak kabul edilmi§tir. Bugtin artik, 
Hamman - Rich hastahgmm, kronik seyreden bir hastahk oldugu, an
cak zaman zaman akut hecmeler gosterebilecegi kesin olarak bilin
mektedir. 

Hastahk iki cinste ve her ya§ta aym oranda meydana gelmesine 
ragmen, genellikle 40 ya§ civarmdakilerde daha gok gorillmektedir. 

1931 y1lmda I dahiliye klinigine mtiracaat eden 1931 dogumlu 
H. G. de Hamman - Rich sendromunu saptadtk. 

VAKAMIZ 

1931 !zmir dogumlu, evli, gocuksuz terzi H. G. 1979 y1lmm 1 in
ci, 5 inci ve 8 inci aylarmda olmak tizere tig kez klinigimize mtiracaat 
etmi§ ve yatlnlmt§tlr. 

t:;IKAYETI: Nefes darhg1, garpmb, halsizlik, okstirtik ve zaytf
lama. 

HIKAYESI: Hasta klinigimize mtiracaat ettigi tarihten bir yil 
once bir gripal cnfeksiyon gegirmi§. Ate§le beraber okstiriik ve ne
fes darhgmm da oldugunu soyliyen hasta, gripal enfeksiyon gegtigi 
halde nefes darh~ ve okstirtigtin devam ettigini ifade ediyor. Nefes 
darhg1 §ikayetlerinden dolay1 mtiracaat ettigi doktorlarm verdig i 
ilaglardan fayda bulamtyor. Zamanla garpmti ve halsizligin de oldu
gu ve nefes darhgmm gittikge artt1g1 igin klinigimize mtiracaat edi
yor ve yatinhyor. 

bz ve soy gegmi§inde bir ozellik yok. Kotti ah§kan1Ig1 olmami§. 
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GENEL DURUM : Hastanm §Uuru a~1k. Sorulanlara zamamn
da ve yerinde cevap veriyor. Hasta zaytf, cilt alb yag dokusu ktsmen 
azalmi§. bdem, ikter yok, tiroid bezi normallojunda. Adenopati sap
tanmadt. El parmak u~lan siyanotik ve ~omak parmak gortintimti var. 
Hafif eforlarla barizle§en ta§ipnesi mevcut. 

BEDEN FONKSiYONLARI : Miksiyon ve defakasyon tabii, uy
ku dlizensiz ve i§tah azalmt§. 

SOLUNUM SiSTEM! : !nspeksiyonla cilt normal gortintimde. 
Cilt alb yag dokusu azalml§. Her iki hemitoraks aym oranda solu
numa i§tirak ediyor. Solunum amplittidti kti~tilmli§. Palpasyonla vib
rasyon torasik normal. Perktisyonla normal sonorite ahmyor. Sintis
ler a~1k. Osktiltasyonla apekslerde bron§ial ral, orta lobda ve kaide
lerde krepitan ral ahmyor. 

DOLA§IM SiSTEMl: !nspeksiyonla KTA 5 !. K. mesafede ve 
medioklaviktiler hat lizerinde gortiltiyor. Palpasyonla bir patoloji 
saptanmad1. Osktiltasyonla kalp sesleri net ahnmtyor. (Solunum ses
leri sertle§mi§ ve kalp seslerini kapatml§ oldugu i~in) . Pulmoner 
odakta ikinci ses ~iftle§mi§. Ta§ikardi var. KTA 120/ dak. ritmik. 
T. A. 120/80 mm Hg. 

SiND/RiM SiSTEMi: Agtz, bogaz mukozas1 normal. Di§ler ek
sik ve bak1ms1z. Batm normal bombelikte. Venoz terastimat ve asit 
yok. Karaciger dalak normal s1mrlarda, traube alam a~1kbr. 

URINER SISTEM : Bimantiel muayene ile bobrekler ele gelmi
yor. Ureter trasesinde hassasiyet yok. 

Hastamn ilk yab§mda bir ka~ giin devam eden 37,5 derece ate§i 
dt§mda ate§ tesbit edilmedi. Eritrosit <;okme h1z1 40 - 50 mm civa
nnda kald1. Lokosit 10 bin civarmda, eritrosit, hemoglobin ve perife
rik formtil normal bulundu. !drar, kan tiresi ve glisemi tetkiklerinde 
bir patoloji bulunmadi. 

Bakteriolojik tetkiklerinde, PPD menfi. 8 kez direk ve 4 kez ktil
ttirde BK menfi bulundu, mantar saptanmad1, romatoid faktor menfi 
bulundu. 

EKG de sag aks ve sag streyn dt§mda patoloji saptanmad1. 
Radyolojik olarak, gerek klinigimizde gerekse, hastamtzda Ham

man- Rich sendromunu kabul' ettigimiz hastaya bronksoskopi ve di
ger baz1 testier yaptlmak tizere Y edikule Gogtis Hastahklan hastaha
nesine gonderildi. Yaptlan radyolojik tetkiklerde her iki akcigerde 
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yaygm, dagmlk fibrotik retliktiler manzara ve yer yer kistik olll§um
lar (bal petegi manzaras1) gorlilmli§tlir. 

Bronkoskopide, sol ana bron§ta hafif hiperemi d1§mda bir pato
loji saptanmaml§br. Bronkobiopside, bron§ lavaj1 mayiinde ve altl 
kez balgamda yap1lan sitolojik tetkikte habis tumor hlicresine rast
lanmaml§tlr. 

Akciger fonksiyon testleri ve kan gazlan tetkikinde hipoksi Ee 
seyreden restrliktif tipte bir vantilasyon bozuklugu saptanml§tlr. 
Hasta tetkikler 6Snasmda bir kez pnomotoraks ge~irmi§tir. 

T ANI : 1diopatik diffliz interstisiyel pulmoner fibrozis gibi gra
ntilomatozislerde, baz1 kollagen hastal1klarda, pnomokonyozislerde, 
pulmoner hipertansiyon ve tekrarlayiCl akciger cdemlerinde, lenfo
gen neoplazik yayllmalarda, alveoller mikrolitiyazis, Goodpastor 
sendromu, histiositozis - X gibi sebebi bilinmeyen baz1 hastahklarda, 
akciger l§mlanmalannda ve baz1 ila~larla da akcigerlerde fibrozis 
meydana gelmektedir. Bu hastahklarm ~ogunun 1.D.t.P.F. ile radyo
lojik ve klinik benzerlikleri de vard1r. Klinik, laboratuvar ve lokali
zasyon bak1mmdan bu hastal1klann tammm1 yapmak mlimklindlir. 

Yukanda belirtildigi gibi hastam1zda uzun sliren bir ate§ gorlil
memi§, PPD menfi bulunmu§ ve bakteriolojik tetkikte BK saptanma
IDI§br. Balgam ktiltlirli ve bakteriolojik tetkiklerde mantara rastlan-. 
maml§tlr. Hastam1zm genel durumu uygun olmadlgmdan sarkoidozis 
tarus1 i~in Kveim-Silts testini yapmak lizere liniversite laboratuvan
na gondermeyi sakmcah bulduk. Ancak akciger d1§mda bir lokalizas
yon saptanmad1gmdan ve mediastinallenfadenopati bulunmad1gmdan 
sarkoidozis olmad1g1m rahathkla soyliyebiliriz. 

Hastam1zda romatoid artridi ve LED yi kamtlayan romatoid 
faktor, eklem bulgulan ve LE hlicresiyle deri belirtileri ve lenfopati 
saptanmad1. Hastannzm hikayesinde organik ve inorganik gazlar ve 
tekrarlayici ak_ciger odemi saptanmadl. Histolojik ve diger laboratu
var tetkiklerinde neoplaziye ait bir bulgu bulunmad1. Alveoller mik
rolitiyaziste radyolojik olarak gorillen mikrokalsifiye odaklar, goad
pasture sendromundaki hemoptizi ve glomerillonefrit hastam1zda 
saptanmad1. 

Histiozis-X gurubunun Leterer stiw formundaki akciger doku 
fibrozisine refakat eden kemik ve deri Iezyonlar1 ve hastahgm li~ ya
~nndan kli~lik ~ocuklarda gorillmesi, Hand-Schliller-Christian hasta
hgmm akciger fibrozisi ile beraber kemik harabiyeti, diabetes insi-
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plidus ekzoftalminin olmas1, eozinofilik granlilomada kemik harabi
yeti ve diafragmalarm a§agtya inmesiyle l.D.l.P.F. den ayrthr. 

Hastam1zm hikayesinde ne fibrozis yapan bir preparat, ne de ak
ciger l§mlanmasmm uyguland1g1 soz konusu degildir. 

Gittik~e artan ta§ipne ve dispne, tambur~omag1 parmak, solunum 
amplitiidlinlin dli§iik olll§u ve yukarda anlahlan radyolojik ve labo
ratuvar verileriyle hastam1zm i.D.!.P.F. olgusu oldugu kesinle§
mi§tir. 

TEDA Vi : Ba§langt~ta hastaya uygulanan antibiotik ve antiti.i
berkliloz tedaviden cevap almamad1. !.D.t.P.F. tamsmdan sonra gi.in
de 50 mgr. prednisolon verildi ve vitaminoterapi uygulamld1. Hasta
da yava§ geli§en bir iyile§me gortildi.i. Ancak uzun tedaviye ragmen 
hastada tam bir iyile§me elde etmek mtimki.in olmadt. 

* ** 
Hamman-Rich sendromunun (iD1PF) etyolojisi belli degildir. 

Hipersansivitenin, bagt§Iklllt diizensizliginin, allerji ve hareditenin 
rol oynad1g1 samlmaktad1r. 

Patoloji : ilerlemi§ vakalarda plevrada kalmla§ma goriiltir. Ak
ciger esmer renkte, yi.izeyi dan tanesi serpilmi§ gibi kabarciklarla or
ti.iii.idi.ir. Akciger hacmi ki.i~iilmli§ ve elastikiyeti azalmt§hr. Suya atii
digmda battig1 goriili.ir. Kesitinde gri renkte, kuru fibrinotik bir 
manzara goze ~arpar. Sub-plevral parankim tahrip olmu§, kii~iik 

bron§ ve bron§iol duvarlarmm par~alanml§ oldugu, alveollerin geni§
ledigi, bal petegi manzarasmda kistik olu§umlarm meydana geldigi 
tesbit edilir. Mikroskopta, alveol duvannm kalmla§bg1, alveol duvar1 
ve alveol bo§luguna lenfosit, plazma hi.icre!eri, mononiikleer hiicreler 
v.s. gibi hi.icre infiltrasyonu saptamr. Daha sonra alveol duvarmda 
fibrozis ve bo§lukta da fibrinoz bir eksi.ida olu§ur. ilerlemi§ vakalar
da fibrozis yaygmla§Ir. 

Akcigerlerdeki patolojik degi§iklikleri be§ evrede ozetlemek 
mi.imkiindi.ir. 

I . evre: Akciger dokusunda bir degi§iklik goriilemez. Alveol du
varmda hafif hi.icre infiltrasyonu goriili.ir. 

II. evre : Alveol duvannda ve bo§lugunda yogun hiicre infiltras
yonu ve fibrotik olU§um gorliliir. 

III. evre : Alveol duvan par~alanmi§, siitriiktiirii bozulmu§, fa
kat bron§ioller heni.iz bozulmami§br. 
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IV. evre : Fihrozis akciger parankim dokusunu istila etmi§tir ve 
akciger dokusu bozulmu§tur. 

V. evre : Akciger parankim dokusunun yerini bir santimetrc ~a
pmda veya daha btiytik kistik olw~umlar almt§tlr. 

Bu kistik olu§um akcigere petek manzarasm1 verir. Dokuyu is
ti!a eden fibroz akciger; ven, arter ve kapillerlerin daralmasma, yer 
yer tlkanmasma ve sonunda pulmoner hipertansiyona ve Corpulma
naleye sebep olacaktir. 

KLiNiK: Semptonlar, 

DiSPNE: Ba§lang1~ta dispne gortilmez. Zamanla ag1r eforlarda 
gortiltir. tlerlemi§ vaka!arda hafif eforlarla meydana ge~iL 
Ag1r vakalarda istirahat esnasmda bile :;.iddetli dispne go
rtilmektedir. Dispne arahkstzdtr ve §iddeti gittik~e artarak 
devam eder. Epizotlar halinde gortilmez. (Astlm bron§iale
den fark1) Wheezing yoktur. Ortopne rrortilmez. Hasta disp
neye ragmen s1rt tistti rahat yatabilir. Rontgen lezyonlan 
ile dispne arasmda her zaman paralellik bulunmaz. 

T AfjiPNE : Ta§ipne i.DJ.P.F. i~in karekteristik bir bulgudur. 
Mutlak istirahat halindeki bir hastaja ta§ipne varsa i.D.!. 
P.F. dti§tintilmelidir. Ta§ipneye bagh fonksiyonel hipervan
tilasyon meydana gelir. Vidal volum (Solunum havas1) nor·· 
mal kahr. Hipervantilasyona ragmen respiratuvar alkaloz 
meydana gelmez. (:tinkti, olay yava§ geli§tigi i~in bobrekler 
asit-baz dengesini ayarlamakla bunu kompanse eder. Oksi
jen inhalasyonuna ragmen ta§ipne devam eder ve §iddeti 
gittik~e artar. Bu olgu, te§ipnenin hipoksiye degil, mekanik 
nedenlere bagh stimtiltis1erle meydana geldigini ifade eder. 

OKSVRVK: trritasyon tipinde kuru bir okstirtikttir. Elastiki
yetini ve gerilme yetenegini kaybeden akcigerlerden, enspir
yum esnasmda meydana gelen refleks ve plevradaki resep
torlerin uyanlmastyla okstirtik meydana gelir. 

SiY ANOZ : Ba§langt~ta gortilmez. tlerlemi§ vakalarda istira
hat halinde bile meydana gelir. 

Tambur gomagt parmak (Clubbing) : Diger semptomlar meyda
na gelmeden ytllar once gortiltir. 
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Zaytflama ve yorgunluk : Sertle§mi§ akcigerlerin inspiryum es
nasmda a~Ilmalan zor oldugundan solunum adeleleri fazla 
enerji harcamaktad1rlar. Bu olgu ve diizensiz beslenme za. 
y1flamaya, buna hipoksi de eklenince yorgunluga sebep ol
maktadlr. 

Diger semptomlar : Hemoptizi % 5, pnomotoraks ise % 10 vaka
da gorlilmektedir. Toraks on-arka diametri kli~iillir. Solu
num hareketleri s1mrhd1r. Hasta s1k nefes ahp verir. Diaf· 
ragma hareketleri azalml§tlr. Akciger kaide~erinde ~ok in
ce krepitan ral ahmr. Solunum sesleri kuvvetlidir. Kalp ses-
leri, sertle§mi§ solunum seslerinden dolay1 zay1f ahmr. 

RADYOLOJi: Hastahgm ba§langiCmda akciger kaidelerinde 
retikliler bu infiltrasyon gorlillir. Bir sUre sonra bu retikiiler veya 
retikillonodiller manzara daha belirgin bir hal ahr. Daha sonra du
varlan kahn ve akcigere balpetegi manzarasm1 veren kistik olu§um
Iar gorlillir. Bron§ ve bron§iollerde geni§leme ve eger meydana gel
mi§se pnomotoraks1 radyolojik olarak gormek mlimklindlir. 

Akcigerler blizli§lir, hacmi kli~iillir. Diafragmalar yukan kalkar. 

AKC!GER FONKSIYONLARI : Hastada restrliktif tipte bir so
lunum yetmezligi meydana gelir. Solunum yetmezliginin olu§umu 
hakkmda, daha once ileri slirlilen ALVEOLO-KAP1LLER blok gorli
§li buglin arhk terkedilmi§tir. Fonksiyon bozuklugunun, kapiller sevi
yedeki vantilasyon-perflizyon dengesizliginden ileri geldigi kabul edil
mektedir. 

Genellikle fonksiyonel bozukluklar radyolojik lezyonlardan son
ra olu§maktad1r. Bunun tersini gormekte mlimklindlir. Yani fonksi
yonel bozuklugun radyolojik lezyonlardan once meydana geldigi va
kalarda bildirilmi§tir. 

Hamman-Rich sendromunda total akciger kapasitesi azahr. Re
zerv vollim ise normal kahr. Vital kapasite, normal degerin% 80'nin 
altma dli§er. Buna kar§Ihk bir saniyelik vital kapasite normal kahr. 

Ateryei oksijen basmCI istirahat halinde normal bulunabilir, fa
kat efor halinde mutlaka dli§er. Halbuki karbondioksit normal deger
lerini muhafaza eder. Qlinkli karbondioksidin difflizyon degeri oksi
jeninkinden listlindlir. Bunun d1§mda yaygm interstisiyel fibrozisin 
olu~mas1yla meydana gelen arteryel venoz shunt, daralml§ puimoner 
arterlerden kanm sliratle akmas1 ve aerasyon sahasmm kli~illmesi de 
uksijen basmcmm dli§mesine neden olmaktad1r. 
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LABORATUVAR: !D!PF in spesifik bir laboratuvar -bulgusu 
yoktur. Orta derecede sedimantasyon yi.ikselmesi, baz1 vakalarda eozi
nofili ve poliositemi gormek mtimktindtir. Bir l;:1s1m vakada gama-glo
billinin arttlg1 go~lir. 

T ANI : Akciger parankimasmda fibrozis yapan hastahklarm 
say1s1 epeyce kabar1kbr. Bunlarm c;ogunun nedeni bilinmekte ve 
bir gogunun da akciger di§mda lokalizasyonu bulunmaktad1r. !D!PF 
olgusunun ise nedeni bilinmemektedir ve akciger d1§mda da lokali
zasyonu yoktur. 

AKOIGER PARANKiMASINDA FlBROZIS Y APAN 
- HAST ALIKLAR 

1- GRANO'LOMATOZ!SLER Ttiberktiloz 
Man tar 
Sarkofdrozis 

2- KOLLAGEN WASTALIKLAR: Romatoid artrlt 
Skleroderma 
LED. 

3 - PNOMOKONYOZiSLER Organik, inorganik ve 
zehirli gazlar. 

4- PULMONER H1PERTANS1YON VE TEKRARLAYICI 
AKC!GER 0DEM1. 

5- AKC!GERLERDE NEOPLAZ1K YAYILMA. 

6 - NEDEN! BiLiNMEYEN 
HASTALIKLAR Alveoller mikrolitiyazis 

Goodpastur sendromu 
Histiosi tozis-X 
Alveoller proteinitis 

7 - AKC1GERLER1N I~INLANMASI SONUCU OLU~AN 

8 - iLACA BAGLI FiBROZ!S 
FiBROZts. 

Busulfan 

Methorexat 
Klorambucil 

9- iD!OPAT!K DiFUZ iNTERSTiSiYEL PULMONER FiB
ROZ!S. 
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Hastada PPD bakmak ve· balgamda BK aramakla tliberktiloz 
ekarte edilir. Akcigerlerinde mantara ait bir lezyonu olan hastanm 
balgammda mantar tiretilir. Sarkoidozis iQin generalize lenfadenopati 
ve Kveim-Silt testinin mlisbet oldugunu saptamak gerekir. Romatoid 

•.· 
artritte romatoid faktor mtisbet ve eklem blirtileri on plandad1r. LE 
hticresi ve deri belirtileriyle LED t~n1s1 konur. Hastanm hikayesinde 
organik, inorgan]r ve zehirli gazlar veya Slk tekrarlayan pulmoner 
hipertansiyon ve akciger odemi var~a etiyolojik faktor olarak bun~ 
lar1 degerlen:lirmek laz1md1r. Bir ne:: plazinin olup olmad1g1 sitolojik 
tetkikle tayin edilir. Alveoler mikrolitiyaz.isten radyolojik olarak dik
kati Qeken milrro kalsifiye odaklar:a ve Gocd.pastur sendromu, nefro
pati ve hemopziyle aynlablinir. 

Histiositozis-X'in Leterer Shh'i· fo~u liQ ya§mdan kliQlik QOCuk
larJa gortillir ve kemik ve :leri lezyonlan ile seyreder. Hand-Schtiller
Christian hastahgmda ise akciger fibrozisinden ba~ka, kemik hara
biyeti, dial:etes insipitus ve ekzoftalmi d2 vard1r. Eozinofilik gra
ntilomada akciger fibrozisine ragmen i.D.1.P.F. olgusunun aksine di
afragmalar a§ag1 inmi§tir. Hastada kemik .. harabiyeti mutlaka mev
cuttur. llaQ ve l§Inlamaya bagh fibrozislerde hastanm hikayesinde 
mutlaka ilaQ ve l§mlanmaya maruz kald1g1 soz konusudur. 

TEDAVI: Hamman-R:ch olgusunun· tedavisinde :kullamlan 
ba§hca ila~ kortikosteroidlerdir. Daha QOk, hastallgm akut ve suta
kut donemleripde uyguland1g1 takdirde faydas1 gortiltir. Ne var ki bu 
hastahk, ancak i1erlemi§ ve kronilr doneme girdikten sonra tanmabi
lbir. Eu donemde de, tedaviden fazla bir fayda elde etmek Qogunluk
la zordur. 

Baz1 k1inisyenler gtinde 20 mgr. prednizolon onerdikleri halde, 
dig 2r tazllar1 gtinde 50 mgr. prednizo'onu gerekli gormektedirler. Ge
nellikle dli§tik doz ve ytiksek doz prednizolon uygulanan hastalar ara
mnda netice bakimmdan btiylik bir fark gorti1memektcdir. Bu neden
le ba§langiQta hastaya 20 veya 30 mgr. prednizolon uygulanmah ve 
aylar sonra tedricen indirilip 5 mgr. hk idame dozu ile :levam edil
melidir. 

Kortikosteroidlere tahammtil edemiyen hastalara immlinosupres
sif ilaQlar tavsiye edilebilinir. Hamman-Rich sendromunda prognoz 
Qok kottidlir. Ortalama ya§am stiresi 2-4 y1ld1r. Gene.1likle 6 aya ka
dar, nadiren 15 y1l ya§ayanlarm oldugu bildirilmektedir. Tedaviye er
ken ba§lam15 vakalar daha uzun ya~ama §ansma sahiptirler. Oltim, 
Qogunlukla solunum ve kalp yetmezliginden meydana gelmektedir. 



-229-

Ozet 

Hamman-Rich sendromu, etiyolojisi belli olmayan, restri.iktif 
tipte bir solunum .yetmezligi ile seyreden, akciger parankimasmm 
yaygm fibrozisiyle karekterize bir hastallktlr. Akciger dokusunda 
fibrozis yapan diger hastahklardan klinik, radyolojik, laboratuvar ve 
histolojik bulgularla aynhr. 

Genellikle orta ya§larda ve iki cinste aym oranda gori.ili.ir, §id
deti gittik~e artar ve prognozu daima ag1rd1r. 

Summary 

Hamman-Rich syndrome of unknown etiology that goes with a 
respiratory insufficiency of restrictive type. lt is charecterized with 
massive fibrosis of lung paranchyma. lt differs from other pulmo
nary diseases by means of clinical, radiologic, laboratory and histo
logic findings. 

!tis common in middle ages, affect equally both sexes and prog· 
resses to inevitable graveyard prognosis. 
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