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Ozet

Amag: Diffiiz intersitisyel akciger hastaligi (DIAH) benzer
klinik, radyolojik ve fonksiyonel 6zellikler tasiyan, etyolojisi
tam olarak aydinlatilamayan heterojen bir grubu
tanimlar.Tanisi, takibi ve tedauvisi klinisyenler igin zorluklar
tasimaktadir.Bu calismada, klinigimizde DIAH tanisi alan
olgularin tani ve tedavi yaklasimlari agisindan
deegerlendirilmesi amaglandi.

Yéntem: Klinigimizde DIAH tanisi alan 163 olgunun
kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin yas ortalamasi 58,3+ 15,2 olup 13’4(
%7,97) erkek ve 150’si (92,02) kadin idi. Olgularin 33’ 0
sarkoidoz, 25’i IPF, 6’si eosinofilik pnédmoni,16 'si kollojen
doku hastalig, 1'i pulmoner hemosiderozis,10'u
hipersensitivite pnémonisi,1 ’ i alveolar proteinozis ve 2’si
bronsiyolitis  obliterans olarak tani alirken 49'u
siniflandirilamayan DIAH olarak takip edilmistir.153 olgu
yuksek rezollsyonlu bilgisayarli tomografi (HRCT) ile
degerlendirilmisti. 110 olguya fiberoptik bronkoskopi
yapildi. Bronkoalveolar lavaj ve transbronsiyal biyopsi
yapilan hastalardan 18’inde TBAB tani koydurucu idi ve
tani konulamayan 4 hastada kesin taniya akciger biyopsisi
ile gidildi. Olgularin 55 (%33,7)'i patolojik tani
almisti.Hastalarin  75(%40)"1 steroid tedavisi almigti. 85
hasta semptomatik tedavi ile takip edilmisti.

Sonug: DIAH’ da tani orani multidisipliner bir yaklasim,
uygun hastalarda ileri tanisal yontemler ile arttirilabilir ve
uygun hasta yonetimi planlanabilir.

Anahtar Kelimeler: Difflz intersitisyel akciger hastalig,
tani, tedavi.

Abstract

Objective: Diffuse interstitial lung disease(DILD) defined a
heterogenous group with similar clinic, radiologic and
functional group and unknown etiology.Diagnosis,follow-up
and treatment of DILD is a significant challenge to the
clinicians.In this study,we aimed to assess DILD patients
who had attended to our clinic for diagnostic and
treatment approach, retrospectively.

Method: A hundred and sixty three files of cases with DILD
who had attended to our clinic evaluated, retrospectively.
Results: The main age was 58,3+ 15,2 and 150 of them
female and 13 male.The DILD diagnosis were: 33 cases
sarcoidosis, 25 cases idiopathic pulmonary fibrosis, 16 cases
collagen vascular disease,4 cases eosinophilic pneumonia, 1
cases pulmonary hemosiderosis, 10 cases hypersensitivity
pneumonitis,1 case alveolar proteinosis,2 case bronchialitis
obliterans and 49 cases undefined DILD.High resolution
computerized tomography (HRCT) was performed in 153
cases and fiberoptic bronchoscopy in 110 cases. In 18
patient transbronchial lung biopsy was diagnostic in cases
who assessed with TBLB and bronchoalveolar lavage.Open
lung biopsy was diagnostic in 4 cases.55 cases (33,7 %) had
pathologic diagnosis. 75(40 %) of patients were treated by
steroids and 88 patiets were followed up by semptomatic
treatment.

Conclusion: Diagnosis can be improved by a
multidisciplinary  approach, advanced interventional
diagnostic procedures for appropriate patients and planned
adequate management.

Keywords: Diffuse interstitial lung disease, diagnosis,
treatment.

Giris

Diffiiz intersitisyel akciger hastaliklari (DIAH)
akciger parankiminde ve interstisyumda
fibrozis ve inflamasyon ile karakterize bir grup
hastaligi icerir. DIAH olan hastalar pulmoner
fibrozise ilerleyebilir ve solunum yetmezligi
nedeniyle kaybedilebilirler. Yiiz elliden fazla
hastaligi kapsayan DIAH'nin son yillarda
insidansi gittikce artmaktadir ve sadece %25-
30’unun etyolojisi bilinmektedir. DIAH igin az
sayida epidemiyolojik calisma vardir,
calismalarin yapildigi lkelere gore oldukga

farkh  insidans ve prevalans oranlari
bildirilmektedir (1-5). Klinisyenler igin tanisi,
takibi ve tedavisi oldukca zordur ve gogis

hastaliklari, radyoloji, patoloji ve gogis
cerrahisi uzmaninin oldugu multidisipliner
yaklasim gerekmektedir. Amerikan Toraks

Dernegi/Avrupa Solunum Dernegi (ATS/ ERS)
2002 yilinda DiAH’da terminolojiyi standardize
etmek icin idyopatik interstisyel pndmonilerin
siniflandirilmasinda  ortak  bir  konsensus
olusturmustur (6). 2013 vyilinda da bu
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konsensus (izerine glincelleme yapilmis ve bu
glincellemenin tamamlayici olarak kullanimi
onerilmistir (7).

Bu calismada klinigimizde 5 yil boyunca DIAH
tanisiyla izledigimiz olgularimizi tani ve tedavi
yaklasimlari  agisindan retrospektif olarak
degerlendirmeyi amagladik.

Materyal ve Metod

Klinigimizde 5 yil boyunca DIAH tanisi alan
hastalar retrospektif olarak incelendi ve
dosyalarina ulasildi. Kesin doku tanisi olan
hastalar ve klinik, radyolojik parametrelerle
taniya gidilen olgular calismaya dahil edildi.
Timore, enfeksiyon hastaliklarina ve kalp
hastaliklarina bagl pulmoner fibrozis gelistigi
duslintlen hastalar galisma disi birakildi.

Hastalarin yas, cinsiyet, semptomlar gibi
demografik verileri ve tanisal amacli yapilan PA
akciger grafisi, solunum fonksiyon testleri,
karbonmonoksit diftizyon kapasitesi,
bronkoskopi, bronkoalveolar lavaj, yiksek
rezollsyonlu bilgisayarli tomografi (YRBT) ve
actk akciger biopsi gibi tetkiklerin sonuglari
kaydedildi. Tanisal girisimler, biyopsi
yontemleri,  histopatolojik  tani  oranlar
degerlendirildi. Tani kriterleri ve siniflama ATS
ve ERS tarafindan yayinlanan konsensus raporu
ve glincellemelere bagh kalinarak yapildi (6).
Takipte kalan hastalarin aldiklari tedavileri ve
diger takip kriterleri degerlendirildi.

Bulgular

Dosyasl incelenen ve ¢alismaya dahil edilen 163
olgunun yas ortalamasi 58.3 + 15.2 olup, 13’l
(%8) erkek ve 150’si (%92) kadin idi. Olgularin
59'u (%36.2) siniflandirilamayan DIAH olarak
takip edilmistir. Olgularin tanilari siklk sirasina
gore su sekilde idi: Sarkoidoz 33 olgu (%20.2),
idyopatik pulmoner fibrozis (iPF) 25 olgu
(%15.3), kollajen doku hastaligina bagh DIAH 16
olgu (%9.7), nonspesifik interstisyel pnémoni
(NSIP) 10 olgu (%6.1), hipersensitivite
pndmonisi 10 olgu (%6.1) eozinofilik pnédmoni 6
olgu (%3.6) seklinde idi (Tablo 1). Kollajen doku
hastaligina bagh DIAH tanili hastalarin 6 tanesi
romatoid artrit, 3 tanesi SLE, 5 tanesi
skleroderma ve 2 tanesi de miks kollajen doku

hastaligi idi. Kollajen doku hastaliklarinda
bakilan serolojik testlerden antintkleer antikor
11 (%68,7) hastada pozitif idi. Romatoid faktor
5 hastada, anti dsDNA 2 hastada ve 9 hastada
da anti SCL 70 pozitif olarak saptandi.

Hastalarin en stk basvuru sikayeti eforla artan
nefes darligi (%78) ve oksuruk (%74) idi. Fizik
muayenede velcro ralleri 45 (%26,1), comak
parmak 43 (%26,9) hastada tespit edildi ve bu
bulgular iPF’li hastalarda daha sik gériildi. Tim
hasta gruplarinda solunum fonksiyon testinde
en sik restriktif patern ve azalmis diffiizyon
kapasitesi saptandi.

Tum hastalarin PA akciger grafisi mevcuttu ve
grafide en sik saptanan bulgu bilateral
heterojen dansite artisi idi. Olgularin 153’lGne
(%93,2) YRBT tetkiki yapilmisti. YRBT'de
saptanan en sik bulgular buzlu cam gérinimu
(%54,6), interlobuler interstisyel kalinlagsmalar (
%54), bal petegi gorinimi (%37,4) ve
mediastinal lenfadenopati ( % 28,8) idi.
Parankimal  tutulum sarkoidoz disindaki
olgularda daha sik alt zonlarda (38,%23) idi.
Periferal yerlesimli subplevral noduller ( 19,
%11,8), traksiyon bronsektazileri ( 16, %9,8) ,
yamali konsolidasyonlar (16,%9,8) ve fibrotik
degisiklikler( 43, %26) degisen oranlarda
gorildi.

Fiberoptik bronkoskopi 118 olguya uygulandi.
Bronkoalveolar lavaj yapilan iPFli olgularda

notrofil hakimiyeti izlenirken, sarkoidozlu
olgularda lenfosit hakimiyeti saptandi ve
CD4/CDS8 oranlari sarkoidoz tanisini

desteklemekteydi. Transbronsiyal biyopsi (TBB)
yapilan hastalardan 18’inde tani koydurucu idi
ve tani konulamayan 4 hastada kesin taniya
akciger biyopsisi ile gidildi. Sarkoidozlu
hastalarda ise 22 olgu skalen lenf nodu
biyopsisi ile bir olguda cilt biyopsisi ile tani
almisti. Sarkoidoz tanili olgularimizin 4’Gnde
TBB ile tani konmustu, 6 hasta da ise
transbiyonsiyal igne aspirasyonu (TBIA) taniya
yardimci idi. Mediastinoskopi tani
konulamayan 2 olguda vyapildi.  Tani
konulamayan toplamda 21 hastaya acik akciger
biyopsisi (AAB) ile tani konulmustur. (Tablo 2).
Olgularin 74 (%45,3)'G patolojik tani almisti.
Hastalarin 75’i (%40) steroid tedavisi almisti.
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Seksen bes hasta semptomatik tedavi ile takip

edilmisti.
Tablo 1. DIAH’II hastalarda hastalik dagilimi
Tanilar n (%)
iPF 25 (%15)
NSiP 10 (%6)
KDH 16 (%9,7)
Skleroderma 5
RA 6
SLE 3
MDH 2
Sarkoidoz 33(% 20,2)
Hipersensitivite Pnomoni- 10(%6,1)
si
Eozinofilik Pnédmoni 10(%6,1)
Digerleri
KEP 2
Hemosiderozis 1
Alveoler proteinozis 1
BO 2

(IPF: idyopatik pulmoner fibrozis, NSIP: nonspesifik
interstisyel pnémoni, KDH: Kollajen doku hastalikla-
ri, RA: romatoid artrit, SLE: sistemik lupus eritama-
tozis, MDH: miks doku hastaligi, KEP: kronik eozino-
filik pnémoni, BO: bronsiolitis obliterans)

Tartisma

DIAH tanisi ile takip edilen hastalarimiz
icerisinde en sik tani alan hasta gruplar
sarkoidoz, iPF, kollajen doku hastaligina bagh
DIAH ve NSIP idi. Literatiirde &zellikle iPF ve
NSIP tani oranlari daha yiiksek bildirilmistir
(1,3,5,8-13). Calismalardan bazilarinda kollajen
doku hastaliklarina bagh DIAH oranlari daha
duslik olarak bildirilmistir. Bu hastalarin bir
bolimi ayirici tanisi yapilamamis kollajenozlar
da olabilicegi ifade edilmistir (2). Coultas ve
ark. yaptigi calismada ise iPF tani orani %31’dir,
fakat patolojik tani orani olduk¢a duslktir.

hastalar ¢ok farkli hastaliklari icermesi, ayirici
tanida c¢ogunlukla invaziv islemlerin gerekli
olmasi ve tanida deneyimli radyolog ve
patologlara ihtiya¢ duyulmasi gibi zorluklari
kapsamaktadir. Bu hastalik grubunun tanisinda
multidisipliner yaklasim gerekmektedir. Bizim
hastalarimizin tani aldig donemde
hastanemizde boéyle bir yaklasimin rutin
olmamasi ve ayirici tanida yeterli invaziv
islemin yapilmamasina bagh olarak patolojik
tani oranlarinimizin disiik oldugunu gordik.
Sarkoidoz tani oranlarimizin diger galismalarla
benzer olmasi ise sarkoidoz tanisinda akciger
biyopsisi disinda tani yontemlerinin bulunmasi
ve hastalar tarafindan daha kolay kabul
edilmesine bagl olabilir. Ulkemizde bu alandaki
cahsmalar sinirh  dlzeydedir (14,15). Bu
c¢alismalarda da bizim c¢alismamiza benzer
sonuglar ve vyaklasimlar oldugu gozledik
(14,15).

DIAH tanili tim olgularimiza PA Akciger grafisi
cekilmisti.  Olgularimizin  %93.2’sine  YRBT
cekilmisti. izlenen lezyonlarin  anatomik
dagihmi daha dnceki calismalarla benzer olarak
lezyonlar IPF ve kollagen doku hastaliklarinda
belirgin olarak alt zonlarda, sarkoidozda ise (st
zonlarda idi. Giin gectikce, yiksek sensitivitesi
nedeni ile YRBT tanida vazgecilmez bir arag
haline gelmistir. UIP icin tipik bulgularin olmasi
biyopsi gereksinimini ortadan
kaldirilabilmektedir  (16). Bu hastalarin
YRBT'lerinin deneyimli bir radyolog tarafindan
degerlendirilmesi ve klinikle uyumlu olmasi
halinde bu hastalara invaziv girisimlere gerek
kalmadan tani konulmasini saglanabilecektir.
Calismamizda da IPF tanisi olan 9 hasta
radyolojik olarak tani almisti.

Tablo 2. DIAH’II hastalarda uygulanan tani yén-
temleri

_ o ; s : Tani yéntemleri n
H|F.)ersen5|t.|v.|te" p[\oE\won|S|n|vn ise hi¢ rapor Yiksek Rezolisyonlu Bilgisayarli 153
feqllmemesw gbz online aldlglml.zda bu o.r?r.\m Tomografi
|(;|r1de .t:?\n.|5| yapllamarTnsm h|pf:r.s.er.115|t|\{|fce Bronkoalveoler Lavaj 118
pnémonisinin .de olabilegi dU§unuIe.k.>|I.|.r. Transbronsiyal akciger biyopsisi 22
Hastalarimizdaki tani oranlarlmm'n distk Transbronsiyal igne aspirasyonu 6
olmasi ve §|n|fland|r|lamayan DIAH 'Fan! Skalen lenf bezi biyopsisi 22
oranimizin  yiksek oIma5|r.1| hfa\sta.nln |Ie.r| Cilt biyopsisi 1
evred? bagﬂvurmasma ve invaziv |§Iemlerv|n Mediastinoskopi 5
yeterli  dizeyde yapllamgmasma bagl Acik akciger biyopsisi 271
olabilecegini duslindik. DIAH disunilen
Abant Med J 2015;4(4):355-359 357
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Bronkoalveolar lavaj (BAL), DIAH tanisinda altta
yatan hastaligi anlamamizi saglayan, ayirici
tanida gittikce artan 6nem kazanan ozellikle
sarkoidoz, hipersensitivite pndmonisi ve
alveolar proteinozis gibi hastaliklarda non
invaziv ozelligi olan tani yontemidir (17-20).
Bronkoskopi yapilan tim olgularimiza BAL da
yapimisti. Gecmis calismalarla benzer olarak
sarkoidozlu hastalarda lenfosit hakimiyeti
izlenirken iPF ve NSIP tanili hastalarda makrofaj
ve notrofillerde artis ve kollojenozlarda ise
notrofil hakimiyeti mevcuttu (11,14,15). Bir
olgumuzda alveoler proteinozis tanisi BAL ile
konmustu (19). BAL molekiler biyologlarin tani
asama multidisipliner yaklasimda rol almasiyla
daha da 6nem kazanacak bir tani yontemidir.

DIAH disiniilen ve tipik klinik-radyolojik tablo
sergileyen olgular disindaki hastalarda kesin bir
klinikopatolojik tani biyopsi gereklidir. TBB
ozellikle peribronkovaskiiler alanda lezyonlar
yogunlastiysa 6nem kazanir. TBB yapilabilen
hastalarda tani oranimiz %63.6 olup literatirle
benzerlik tasimaktadir (15). Alinan materyalin
kigik olmasi tani degerini kisitlamaktadir. Son
yillarda kriyobiyopsi ile TBB ile daha biyik
ornekler alinarak tani oranini arttirmak icin
¢ahismalar yapiimaktadir (21, 22). Literatiirde
sarkoidozda skalen lenf bezinin tani orani bizim
bulgularimizla da uyumlu olarak %75 olarak
bildirilmektedir. Calismamizda patolojik tani
oranlarimizin  dastk  olmasinin  nedenini
hastalarimizin invaziv biyopsi islemlerini kabul
etmek istememeleri ve ileri yastaki hastalarin
ek hastaliklari dolaysiyla invaziv islemlere
uygun olamamalari bagladik. Gorintileme
yontemlerindeki ilerlemelerle biyopsi
yontemlerinin sadece atipik klinik ve radyolojisi
olan hastalarda, 6zellikle iPF tanisini dislamak
icin yapilmasi onerilmektedir. Bu steroid ve
immunsupresif ajanlarin  kullaniminin - disuk
sagkalim ile iliskili bulundugu IPF tanisinin
kesinlestirilmesi agisindan 6nemlidir.

Sonug¢ olarak, calismamizda genis bir hasta
grubunu kapsayan DIAH’1 olan hastalarimiz
arasinda  invaziv  yontemler  kullanarak
sarkoidoz, NSIP, hipersensitivite pndmonisi gibi
spesifik tani alan hastalarimiz ve YRBT ile
radyolojik olarak iPF tanisi konulan hastalarimiz
olmustur.  Siniflandirimayan  DIAHI  olan
hastamizin yaklasik %36 oraninda olmasi
yiksek bir orandir. Bir ¢cok yeni tani yonteminin

gelistigi giinimizde DIAHI olan hastalarda
radyolojik, invaziv tani yontemlerinin deneyimli
ellerde kullanilmasi ve bu hastalarin tanisinda
multidsipliner yaklasim sergilenmesi ile daha
ylksek spesifik tani oranlarina ulasilabilecegini
disinmekteyiz.
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