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idiyopatik interstisyel pnémoniler, akciger parankiminin farkli paternlerde inflamas-
yon ve fibrozis ile hasarlanmasi sonucu olusan bir hastaliklar grubudur. ATS-ERS
2002 siniflamasina gore idiyopatik interstisyel pnémoniler yedi farkli paterni icerir;

Kutu 1:
. idiyopatik pulmoner fibrozis (iPF)

. nonspesifik interstisyel pnémoni (NSIP)

. kriptojenik organize pnémoni (KOP)

. deskuamatif interstisyel pnémoni (DIP)
. respiratuar bronsiyolit ile iliskili interstisyel akciger hastaligi (RB-IAH)

lenfoid interstisyel pnédmoni (LIP)
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. akut interstisyel pndmoni (AiP)

IPF idiyopatik interstisyel pnémoniler icinde en sik gérilenidir. IPF nedeni bilinme-
yen, akcigerlerle sinirli, olagan interstisyel pnémoni (UIP, usual interstitial pneumo-
nia) histolojik paterni ile karakterize bir klinik sendromdur. iPF tanisi koymak icin
ilac toksisitesi, cevresel maruziyet, bag dokusu hastaliklari gibi olagan interstisyel
pndmoninin bilinen nedenlerinin dislanmasi gerekir (1). Biyopsi yapilmaksizin iPF
tanisi konulmasi icin gerekli olan ATS-ERS kriterleri Tablo 1'de &zetlenmistir. IPFli
hastalarda akciger grafisinde en sik goérulen bulgular periferal retiktler opasiteler
(6zellikle posteriorda ve akciger bazallerinde), balpetegi paterni ve akciger hacim-
lerinde azalmadir (1).
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Tablo 1:  ATS-ERS iPF tani kriterleri

Major kriterler Minor kriterler
interstisyel akciger hastaliginin diger >50 yas
bilinen nedenlerinin dislanmasi (ilag Egzersizle baska nedenlerle aciklanamayan
toksisitesi, cevresel maruziyet, bag sinsi baslangicli dispne
dokusu hastaliklari) Uc aydan uzun stiren hastalik siiresi
Restriktif patolojiyi gosteren solunum Bibaziller inspiratuar raller

fonksiyon testleri
YCBT'de bibaziller retikler patern ve
minimal buzlu cam opasiteleri
Transbronsiyal akciger biyopsisi veya
bronkoalveoler lavajin alternatif bir
taniyr desteklememesi

IPF Tanisinda Yiiksek Coziiniirliiklii Bilgisayarli
Tomografi (YCBT)

Tanisal olarak ylUksek sensitivitesi nedeniyle YCBT, interstisyel akciger hastaligi var-
ligini tanimlamada vazgecilmez bir arac haline gelmistir (2). idiyopatik interstisyel
pnoémonilerin siniflandirilmasi histolojik kriterlere dayanmaktadir, histolojik pa-
ternlerin her biri karakteristik BT paternleri ile iliskilidir (3). idiyopatik interstisyel
pndmoni klinigi olan hastalarin YCBT ile degerlendirilmesinde ilk adim UiP paterni-
nin bulunup bulunmadiginin belirlenmesidir. Bu ayrim énemlidir ctinki UIP belirgin
kotl prognoz ile iliskilidir ve hem radyologlar hem de patologlar icin bu morfolojik
paternin digerlerinden ayriimasi dnemli bir gérevdir (4).

UIP icin tipik YCBT bulgularinin olmasi, tek basina UIP tanisini destekler ve
cerrahi biyopsi gereksinimini ortadan kaldirabilir (2). Diette ve arkadaslarinin (5)
yaptigi calisma, klinik olarak iPF tanisi distindiiklerinde gégus hastaliklari uzman-
larinin Gcte ikisinin YCBT tanisini kabul ettiklerini ve biyopsiye gerek duymadikla-
rini goéstermistir.

UIP, YCBT bulgularina gére kesin UIP, olasi UIP ve UIP paterni ile uyumsuz olarak
siniflandirilabilir. Esas olarak alt loblarin ve subplevral alanlarin etkilenmesi, retiktler
desen baskinligi ve balpeteginin varligi YCBT'de kesin UiP paternini distindiren
bulgulardir. Balpetegi yoklugunda, diger YCBT bulgular UiP'yi destekliyorsa “olasi
UiP" olarak tanimlanir ve bu durumda kesin tani icin acik akciger biyopsisi gerekir
(Tablo 2) (6).

Supin YCBT gorintilerde akcigerin dependan bolimlerinde genellikle opasiteler
olur. Hastalar pron pozisyonda tarandiginda atelektazi ¢6zaldr, bununla birlikte ger-
cek interstisyel patolojide opasiteler devam edecektir (2).
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Tablo 2:  UIP Paterni icin YCBT Kriterleri
Kesin UiP paterni (d6rt Olasi UiP paterni (iic UiP paterni ile uyumsuz

bulgunun tiimii) bulgunun tiimii) (yedi bulgudan herhangi
biri)

e bazal ve subplevral e bazal ve subplevral e (st veya orta zon
dagiim dagilim hakimiyeti

e retikller desen e retikller desen e peribronkovaskduler

¢ balpetegi (traksiyon e UIP paterni ile uyumsuz dagilim
bronsektazisi ile birlikte bulgulardan hicbirinin e yaygin buzlu cam
veya degil) olmamasi (buzlu camin retikdler

e UIP paterni ile uyumsuz patolojiden fazla olmasi)
bulgulardan hicbirinin e cok sayida mikronodul
olmamasi (bilateral, agirlikh olarak

st loblarda)

e ayrik kistler (cok sayida,
bilateral, balpetegi
alanlarindan uzakta)

* mozaik perfizyon/hava
hapsi (U¢ veya daha
fazla lobda)

¢ konsolidasyon

UIP icin Tipik YCBT Bulgulari

UiP icin karakteristik YCBT bulgulan her iki akcigerde bazal bélgeleri belirgin olarak
etkileyen subplevral retikllasyon ve buna siklikla eslik eden traksiyonel bronsektazi,
yapisal distorsiyon ve balpetedi kistleridir (Resim 1). Genellikle bu bulgular bazallerden
apekslere dogru kademeli olarak azalir (Resim 2) (2). Tipik olarak radyolojik bulgular
heterojendir, fibrotik alanlar ile normal akciger parankimi birbirini takip eder (3).

Diger idiyopatik interstisyel pnémonili hastalardan farkli olarak UiP'li hastalarda
lineer ve retikiler opasiteler genellikle kabadir (2). BT'de IPF'yi distindiren anahtar
bulgulardan biri akciger bazallerinde subplevral alanlarda gorulen balpetegi kistle-
ridir. Bu kistler BT'de degisik boyutlardadir ve siklikla birbiri Gzerine yaslanan cok
sayida tabaka olustururlar (Resim 3) (2). Cok tabakali yerlesim balpetegi kistlerini
amfizem bullerinden ayiran 6zelliklerden biridir.

UiP'de balpetegi subplevraldir ve esas olarak alt loblar ile arka bolimler etkile-
nir. Bu karakteristik dagilim balpetegi kistleri olusturabilen diger akciger hastalikla-
rindan ayrimda &nemlidir. Cesitli son dénem akciger hastaliklarinin bulundugu 61
hastadan olusan bir calismada (26 UiP. dokuz sarkoidoz, sekiz Langerhans hiicreli
histiositoz, bes asbestozis, dort silikozis, dort kronik hipersensitivite pnémonisi, U¢
lenfanjiyomiyomatozis, bir berilyozis, bir talkozis) balpeteginin bu karakteristik da-
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Resim 1: Alt zonlardan gecen kesitte her iki akcigerde posterior
subplevral boélgelerde retikllasyon, yapisal distorsiyon,
balpetegi kistleri (siyah oklar) ve traksiyon bronsiyektazisi
(beyaz ok) gorulmektedir.

Resim 2: Sagital gorintude
interstisyel
degisikliklerin alt
zonlarda daha
yaygin oldugu
dikkati cekiyor.

gimi vakalarin %88'inde UIP tanisi konulmasini mimkin kilmistir. Dagilimin yani
sira yayginhigi da UIP tanisinda énemlidir. UiP'de balpetegi yayginiginin akciger pa-
rankiminin %3-21'i kadar oldugu raporlanmistir. Diger yandan bu oran NSiP'de
%0,3-3,7 ve DiP'de %0,7-10"dur (7).

Birkac retrospektif calismada, UIP icin BT'nin pozitif prediktif degeri %70-100
arasinda degisirken, UiP'nin kesin BT tanisi icin pozitif prediktif deger %95-100'e
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Resim 3: Alt zonlardan gecen kesitte sagda daha fazla olmak tzere
balpetegdi kistleri gérilmektedir. Balpetegi kistlerinin plevra
altinda cok tabakali yerlesim gosterdigine dikkat ediniz.

varmaktadir. Prospektif bir calismada UIP tanisinin pozitif prediktif degeri yaklasik
%90 iken, kesin UIP tanisi icin pozitif prediktif degeri %96 bulunmustur (4).

UiP'nin BT ile kesin tanisi, tipik bulgular olmadiginda, ézellikle de balpetegi yok-
lugunda zordur (4).

Bir calismada, UiP'nin tipik bulgularinin varliginda (6zellikle de Gst lob retiklas-
yonu ve alt lobda balpetegi paterni), histopatolojik UIP tanisi olasiliginin 5-6 kat
artmis oldugu gosterilmistir. Benzer sekilde, idiyopatik interstisyel pnémoni stiphesi
olan hastalardan olusan diger bir calismada, YCBT'de en az bir lobda balpetegi kist-
leri varliginin %92 pozitif prediktif degeri oldugu bulunmustur (2).

Hunninghake ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada IPF'li hastalarin %85'inde
Ust loblarda retiklasyon bulundugu, buna karsilik diger interstisyel pnémonilerde
bu bulgunun %31 oraninda goruldigu saptanmistir (Resim 4) (8). Bu calismayla,
iPF'li hastalarda fibrozisin alt zonlarda daha yaygin ve ciddi olmasina ragmen, st
loblarda fibrozis varliginin iPF'nin énemli bir géstergesi oldugu ve tanida YCBT'nin
spesifitesini artirdi§i gdsterilmistir (8).

YCBT'nin UiP degerlendirmesinde YCBT'nin tanisal degeri oldugu kadar prognostik
degeri de vardir. YCBT'de alt loblarda balpetegi varligi kétl prognoza isaret eder (2).

Nagao ve arkadaslarinin (9) biyopsi kanitli IPF tanisi konulmus 23 hastada yaptigi
bir calismada, ilk basvurudaki balpetegi ve buzlu cam opasiteleri skorlanmistir. Ayri-
ca seri BT izlemleri ile balpetegi ve buzlu cam opasite skorlarindaki progresyon de-
gerlendirilmistir. Calisma sonuclarinda; yasayan hastalar ile yasamayan (kaybedilen)
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Resim4: Ust zondan (a), orta zondan (b) ve alt zondan (c) gecen
kesitlerde fibrozisin,in alt zonlara gidildikce arttigi
gorilmektedir. Buna ragmen Ust zonlarda da belirgin dl¢iide
fibrozis oldugu dikkat ¢cekmektedir.

hastalar arasinda yapilan karsilastirmada, ilk balpetegdi skoru ile balpetegi skorunun
progresyon hizi kaybedilen hastalarda anlamli olarak daha yUksek bulunmustur. Bu-
nunla birlikte buzlu cam skoru ve buzlu cam skorunun progresyon hizi yasayan ile
yasamayan hastalar arasinda anlamli fark géstermemistir. Ayrica kortikosteroid teda-
visi alan hastalar ile tedavisiz takip edilen hastalar arasinda yapilan karsilastirmada,
balpetegi skoru ile buzlu cam skorunun anlamli fark géstermedigi bulunmustur (9).

Shin ve arkadaslari UiP ve fibrotik NSiP’de prognozu belirlemeye yardimci bul-
gular saptamak icin yaptiklar calismada, fibrozis skorunun yiksek olmasinin (reti-
kulasyon ve balpeteginin yayginhginin) ve karbonmonoksit diflizyon kapasitesinin
(D, ) dustk olmasinin artmis 6lim riski ile iliskili oldugunu bulmuslardir (10).

Sumikawa ve arkadaslarinin (11) yaptigi calismada ise, biyopsi kanitl UIP tanili
hastalar BT paternlerine gére kesin UIP, olasi UiP ve alternatif baska bir tani olarak
siniflandinlmistir. Bu calismada UIP icin karakteristik BT paterni veya alternatif taniy
destekleyen BT paterni olmasinin prognozu etkilemedigi, yalnizca traksiyon bron-
sektazisi ve fibrozis skorunun prognozu etkiledigi anlasilmistir (11).

UiP'de bulgularin BT-patolojik korelasyonu tanimlanmistir. BT'de retikiller patern
ve balpetegi histopatolojik degerlendirmede sirasiyla fibrozis ve balpetegi ile kore-
ledir. Buzlu cam, retikdler cizgiler veya traksiyon bronsektazisi ile birlikte oldugunda
genellikle histolojik fibrozisi gosterir, bununla birlikte izole buzlu cam interstisyel inf-
lamasyon, alveollerin sivi-sekresyon ile dolmasi veya yamali fibrozisi gosterebilir (12).

UiP icin Atipik YCBT Bulgulari

Yaygin buzlu cam opasiteleri, konsolidasyon, noduller, plevral efizyon ve lenfade-
nopati UiP’li hastalarda atipik BT bulgularidir (2). Mikronoddller, hava hapsi, balpe-
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tegi disi kistler, yaygin buzlu cam opasiteleri, konsolidasyon ve peribronkovaskuler
yayihimin baskin olmasi alternatif bir taniya yonlendirmelidir (4).

Plevral patolojilerin (plevral plaklar, kalsifikasyonlar, plevral eflizyon) bulunmasi
UiP digi bir taniyr akla getirmelidir (6).

interstisyel fibrozisli hastalarda yaygin bilateral buzlu cam opasiteleri IPF'den cok
NSIP (Resim 5), kronik hipersensitivite pnémonisi (Resim 6) veya DIP lehinedir. Bu-
nunla birlikte MacDonald ve arkadaslarinin (8), IPF'li hastalarin yaklasik %33'linde

Resim 5: NSiP’de buzlu cam opasiteleri daha baskin bir bulgudur.

Resim 6: Hipersensitivite pnémonili bir hastada baskin bulgunun buzlu
cam opasiteleri oldugu dikkat ¢cekmektedir.
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retikUlasyon ve buzlu camin esit yayginlikta oldugunu, %12'sinde de buzlu camin
baskin oldugunu gdstermislerdir. Buzlu cam opasiteleri genellikle geri déndsli ak-
tif inflamasyonu yansitmakla birlikte, interstisyel fibrozis ve mikroskopik balpetegi
sonucunda da olusabilmektedir (8). IPF'li hastalarda buzlu cam opasitelerinin diger
potansiyel nedenleri sekresyon ile dolu balpetegi kistleri, mevcut patolojinin Ustine
eklenen difuiz alveoler hasar veya infeksiyon ve ilac reaksiyonlari gibi komplikasyon-
lardir (8).Seri BT takipleri ile iPF'de buzlu cam alanlarinin geriledigi ve bu alanlarda
balpetegi gelisimi ile birlikte fibrozise ilerleme oldugu goérilebilir (4).

Alevlenme, enfeksiyon veya akciger kanseri gibi komplikasyonlar olmadikga,
konsolidasyon ve nodiiller iPF'de yaygin degildir. Akciger kanseri riski iPF'li hasta-
larda artar, bu ytzden fibrozis alani iginde nodil veya fokal konsolidasyon varligi
dikkatlice degerlendirilmelidir (Resim 7). Ayrica IPF'li hastalarda tiiberkiloz icin artmis
risk vardir ve bu hastalarda tiiberkiiloz soliter nodill seklinde gérilebilir. iPF'de no-
dillerin diger bir nedeni de pulmoner ossifikasyondur (8).

IPF'nin mediastinal genislemeye neden oldugu ve bunun timér veya enfeksiyo-
nun neden oldugu lenfadenopati ile karisabilecegi bilinen bir durumdur (13). Lee
ve arkadaslari (13), 26 UIP, 26 NSIP ve 26 kontrol grubundan olusan bir calismada,
anterior mediastinal yag doku miktarini ve sekil degisikligini kontrol grubuna gére
karsilastirmislardir. Sonucta 6n mediasten yag miktari (¢ grup arasinda farklilik gos-
termemistir. UiP’de retrosternal én-arka capin daha kisa, transvers capin ise kontrol
grubuna gére daha uzun oldugu saptanmistir. NSIP'de ise transvers capin normal
kontrol grubundan daha uzun oldugu gérilmustir. Ancak NSIP ile UIP hastalari

Resim 7:  iPF’li bir hastada sol akcigerde alt lobda akciger kanserine ait
duzensiz kenarli bir nodul (ok).
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arasinda bu bulgularda anlamli fark saptanmamistir. On mediastenin konveks se-
kilde olmasi NSIP ve UiP'yi destekleyen bir bulgudur, ayrica konveks seklin UiP'de
NSiP'den daha yiksek olasilikla gérildigi bulunmustur (13).

IPF'de blyimis mediastinal lenf bezleri bulunabilir ve siklikla subkarinal bélgede
yerlesir. Souza ve arkadaslarinin (14), yaptid calismada, blylimuUs mediastinal lenf
nodu varliginin herhangi bir BT paterni ile veya hastaligin yayginhd ile iliskili olma-
digi bulunmustur.

Ayirici Tani

Tipik BT bulgularinin varligi UIP icin yiksek prediktif deger tasir, ancak %30 kadar
hastada UIP icin tipik BT bulgular bulunmayabilir (15).

UiP, idiyopatik interstisyel pnémonilerin diger alttipleri arasinda en kéti prog-
noza sahip olandir, bu yiizden UiP'nin benzer klinik bulgular sergileyebilen NSIP ve
DiP'den ayrilmasi &nemlidir (12).

NSiP'de en sik rastlanilan bulgular diizensiz cizgisel veya retikiller opasiteler ile
birlikte yamali buzlu cam opasiteleri ve daginik mikronodiillerdir. Alt loblar daha sik
tutulur ama UiP'de gérilen acik bir apikobazal gradient genellikle yoktur (3).

UiP'ye benzer sekilde NSIP de agirlikli olarak orta ve alt zonlar etkiler. Bununla
birlikte NSIP UiP'den daha az subplevral dagilim gésterir ve subplevral korunmanin

Resim 8: Plevra altinda goérece korunmus bir bant olmasi (“subplevral
korunma”, oklar) NSIP icin 6zgul bir bulgudur.
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varligi NSIP lehinedir (Resim 8) (12). Bu bulgu NSIP’li hastalarin hepsinde gériilmez
ve duyarliligi %41 olarak bildirilmistir, ancak UiP'den ayrimda 6zgulligi son derece
yUksektir. Bir calismada bu bulgunun NSIP-UIP ayrimi icin 6zgulligi %100 olarak
bulunmustur.

Retikulasyonun eslik etmedigi buzlu cam opasitelerinin akcigerin %15‘inden
daha fazlasinda olmasinin, UiP’den cok NSIP varligina isaret eden anlamli bir géster-
ge oldugu bulunmustur (12).

MacDonald ve arkadaslarinin (16), yaptigi bir calismada NSIP'nin daha ince fibro-
zis ve daha yaygin buzlu cam alanlari ile karakterize oldugu bulunmustur. Artmis
buzlu cam opasiteleri NSiP’nin BT'deki en &énemli bulgusudur (Resim 5). Bazi NSiP
hastalarinda buzlu cam daha az yaygin, fibrozis daha kaba ve subplevral dagilim
daha belirgindir; bu hastalar UIP sanilabilir. Zaman zaman bu durumun tersi de ger-
ceklesebilmektedir; yani bazi UIP hastalarinda buzlu cam daha fazla, fibrozis daha
ince, subplevral dagilimin yerine peribronkovaskuler dagilim daha belirgindir ve bu
hastalar NSIP zannedilebilmektedir (16).

ilerlemis NSIP olgularinda subplevral kistler de gérilebilmektedir ama UiP ile kar-
silastirldiginda bu kistler daha kacuktir ve daha az yaygindir. Mikrokistik balpetegi
terimi NSIP’de gériilen bu kistik degisiklikler icin kullanilir, UiP’de ise daha buyik
kistler ile karakterize makrokistik balpetegi gérilir. Balpetegi fibrotik NSiP‘de de
sik goralar (3).

Balpetegi varliginda guvenli olarak UIP tanisi koymak mimkindir, ancak UiP'li
hastalarin kiiciik bir baliminde NSIP ile benzer BT bulgulari séz konusu olur ve bu
hastalarda aynm ancak biyopsiyle yapilabilir. Balpetegi olmayan UIP hastalarinda
mortalite oraninin NSiP'ye benzedigi ve bu oranin balpeteginin gérildiugi UiP has-
talarindan anlamli derecede daha dusik oldugu bulunmustur (12).

UiP'yi seluiler NSiP’den ayiran bulgular balpeteginin yayginligi ve daha proksimal
bronsiyal dallarda bronsektazi gériilmesi, UiP'yi fibrotik NSiP’den ayiran bulgu ise
balpeteginin yayginhigidir (17).

UiP'den daha cok NSIP'yi distindiren anahtar BT bulgulari acik bir apikobazal
gradient olmadan homojen akciger tutulumu, yaygin buzlu cam dansiteleri, ince
retikller patern ve mikronodullerdir (3).

NSiP'de buzlu cam opasiteleri bronsektazi ile iliskili olsa bile genellikle balpetegi
alanlarina ilerlemez, bununla birlikte UiP’li hastalarda buzlu cam alanlarinin balpe-
tegine ilerlemesi siktir ve geri déniisstz fibrozise isaret eder (3).

Silva ve arkadaslarinin (18), yaptigi calismada, uzun dénem takiplerde balpete-
gi yayginhiginin hem NSIP hem de iPF'de arttigi gérilmistir. Yine bu calismada,
NSiP'de ilk BT ile takip gériintiler arasinda buzlu cam yayginhiginda énemli azalma
oldugu gérulmustir ve NSIP'li hastalarin %28'inde ¢ yil veya daha uzun takip so-
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nucunda IPF'yi destekleyen bulgulara ilerleme olmustur. Ancak takipte NSIP paterni-
ni koruyacak hastalar ile IPF paternine dénisecek hastalari baslangic BT'de ayiracak
bulgu olmadigi anlasiimistir (18).

NSIP histolojik paterni temporal ve uzaysal homojen akciger tutulumu ile ka-
rakterizedir. Bu homojenite UiP'den ayrimda anahtar bir bulgudur (3). UiP'de ise
histolojik olarak fibroblastik fokus (pulmoner interstisyum icinde fibroblast kimesi
ve immatlr bag dokusu) gérilir ve UiP'nin erken bir lezyonu olarak kabul edilir.
UiP'nin histolojik tanisi temporal heterojeniteye, yani ayni biyopsi érneklerinde farkli
donemlerde fibrotik lezyonlarin (fibroblastik fokus, matr fibrozis ve balpetegi) bu-
lunmasina dayanir. iPF'nin histolojisinde temporal heterojeniteye ek olarak uzaysal
heterojenite (yamali akciger tutulumu ve normal akciger dokusu komsulugunda cid-
di fibrotik degisiklikler) de s6z konusudur (4).

Patologlar tarafindan yapilan UIP ile NSIP ayrimlari arasinda énemli farkliliklar
vardir; bu ylzden de tani icin altin standart belirlenmemistir ve en dogru degerlen-
dirme BT ile biyopsinin korelasyonunu gerektirmektedir (12).

UiP ile DIP ayrimi genellikle basittir. Bazal ve periferal dagilimin DIP ile UiP'de
benzer olmasina karsilik paternler farklidir. DiP’de tiim olgularda YCBT'de buzlu
cam gorullr, bunun nedeni intraalveoler makrofajlarin uzaysal homojen birikimi
ve alveoler septal kalinlasmadir. RetikUler patern, traksiyon bronsektazisi ve bal-
petedi, varsa bile nispeten seyrektir. Ayrica DiP'te kistler bulunabilir ve bu kistler
buzlu cam alanlari icindedir (12). UiP'yi RB-ILD ve DiP'ten ayiran &zellik, buzlu
cam opasitelerinin yayginligi, bronkovaskiler demette kalinlasma, daha proksi-
mal bronslarin bronsektaziden etkilenmesi ve bronsektaziden etkilenen segment
sayisidir (17).

Birkac klinik durum UIP histolojik paterni ile iliskili olabilir ve bu hastaliklar
BT'de IPF'nin ayirici tanisinda mutlaka g6z éniinde bulundurulmalidir. Bunlar
bag dokusu hastaliklari, kronik hipersensitivite pndmonisi, asbestozis ve ailevi
IPFdir (12).

Bag dokusu vaskdiler hastaliklarla iliskili UIP'nin BT paterni, idiyopatik UIP ile ben-
zerdir, ancak fibrotik patern daha az kaba olabilir. Bircok hastada tani icin ipucla-
ri yardimci bulgulardan (6zofagus genislemesi, pulmoner arteryel genisleme veya
plevral-perikardiyal kalinlasma ve sivi gibi) toplanabilir (12). Patolojik olarak iPF her
zaman UIP paterni gésterir, ancak bag dokusu hastaliklar UIP paterninin yani sira
organize pnémoni, difliz alveoler hasar, seltler interstisyel infiltrasyon ve lenfoid
hiperplaziye neden olabilir (19). BT’deki baskin bulgu IPF'de balpetegi iken, bag
dokusu hastaliklarina bagl UiP'de buzlu cam opasiteleridir. Mediastinal lenf bezi
biytimesi IPF'de daha siktir (19).

IPF'nin kronik hipersensitivite pnémonisinden ayrimi énemlidir, ciinkii bu hasta-
liklarin yonetimi farklidir. Ust ve orta zonlarin agirlikli olarak etkilenmesi, buzlu cam
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opasitelerinin daha yaygin olmasi, kéta sinirli mikronodullerin varligi, mozaik ate-
nlasyon veya hava hapsi, kronik hipersensitivite pnémonisi icin siphe uyandirmali-
dir (Resim 9). Kronik hipersensitivite pnémonili hastalarda UiP'den daha az balpetegi
gordlir ve eger balpetegdi var ise kdtl prognoz ile iliskilidir (12).

Hipersensitivite pndmonisinin bronsiyolosentrik interstisyel pnédmoni, nonkazei-
fiye grantlomlar ve selltler bronsiyolit ile karakterize 6zgtn histolojik bulgulari ol-
masina ragmen, son calismalar kronik hipersensitivite pnémonisinin UiP ve NSIP
histolojik paterni sergileyebilecegini gdstermistir (20).

iPF'yi taklit edebildiginden, hastalari kronik hipersensitivite pnémonisi acisindan
degerlendirmek 6zellikle 6nemlidir. Her zaman etken antijen bulunamayabilir. An-
cak bronkoalveoler lavaj (BAL) ile %40 veya daha fazla lenfosit gérilmesi hiper-
sensitivite pndmonisini destekleyebilir ve cevresel maruziyet icin daha detayl bir
arastirmaya veya biyopsiye yonlendirebilir (6).

Kronik hipersensitivite pnémonisinin IPF ve NSIP’den ayriminda en iyi BT bulgu-
su azalmis atentiasyon gésteren lobdler alanlardir (20). NSIP ayriminda kullanilan
en dnemli bulgular nispi subplevral korunma, distk atentasyonlu lobuler alanlarin
yoklugu ve balpetegi yoklugudur. iPF ayriminda en iyi bulgular ise bazal agirlikl
yerlesim gdsteren balpetegi kistleri, nispi subplevral korunmanin olmamasi ve sent-
rilobiler noddillerin yoklugudur. Sonucta kronik HP, IPF ve NSIP'nin karakteristik BT
bulgularinin yaklasik %50 hastada glvenli ayrimi sagladigini bulmuslardir (20). Ayni
calismada diyafragmatik kubbenin altindaki akciger parankiminin nispi korunmasi-

Resim 9: Kronik hipersensitivite pndmonisi. (a) Aksiyel kesitte yaygin
buzlu cam opasiteleri izlenmektedir. On taraflarda iyi sinirh,
distk atentasyonlu alanlar gérilmektedir. (b) Sagital
goéruntlde Ust ve orta zonlarin daha ¢ok etkilendigi, diyagram
seviyesinin altinda tutulumun iPF kadar fazla olmadigi
gorulayor.
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nin kronik hipersensitivite pnémonisinde daha sik olmasina ragmen ayrimda énemli
bir gdsterge olmadigi bulunmustur.

Asbestoziste UiP'nin histolojik ve BT paterni gérilebilir. Ancak plevral hastaligin
varligi genellikle tani igin ipucu saglar (12). Asbestozisin BT bulgulari, agirlikli olarak
akcigerlerin posterobazal kesimlerini etkileyen subplevral retikiler patern, balpetegi
ve buzlu cam opasiteleridir (21). Asbestozisli hastalarda daha yUksek prevalansta
parankimal bantlar, sentrilobiler noduller ve subplevral kurvilineer ¢izgiler gérilme-
sine karsilik traksiyonel bronsektazi ve balpetedi prevalansi dusikttr (12). Asbesto-
ziste UIP ve NSIP'de oldugundan daha kaba fibrotik patern vardir, ancak biyopsi ka-
nith UIP hastalarina gére fibrozisin anlamli fark géstermedigi bulunmustur (12,21).
Histopatolojik olarak asbestoziste fibrozis tipik olarak yamalidir ve iPF'de gériilen
UIP paternine cok benzer. Ancak asbestoz veya ferrugindz cisimciklerin gérilmesi
tanida 6nemlidir (8,21).

Akciger fibrozisi hastalarinin %5 kadarinda ailesel 6yku bulunur. Ailevi akciger
fibrozisinin histolojik gértinimleri cesitlidir fakat bircok olgu UIP veya NSIP pater-
ni gosterir. Ailevi UIP olgularinin bir kisminin sporadik UIP ile benzer gériinmesine
ragmen, bazal predominansin bulunmamasi ailesel etiyoloji icin ipucu olabilir (12).
Ayrica balpetegi de daha duslk prevalansta gordldr (8).

IPF'nin Komplikasyonlari

IPF'nin klinik seyrini etkileyen, morbidite ve mortaliteyi artiran komplikasyonlar var-
dir. Enfeksiyon ve malignite bilinen yaygin nedenlerdir. Yine pulmoner hipertansiyon
ve alevlenme, klinigi etkileyen énemli komplikasyonlardandir.

Difuz fibrotik akciger hastaligi olan hastalar bir dizi pulmoner infeksiyona karsi
duyarhdir, 6zellikle de mikobakterium turleri, aspergillus tirleri ve Pnémosistis jiro-
vecii basta olmak Uzere firsatgl infeksiyonlar bu hastalarda gérece siktir.

interstisyel akciger hastaligi olan hastalarda pnémosistis kolonizasyonunun yuk-
sek prevalansi bildirilmistir, fakat klinik enfeksiyon gelisim riski normal populasyon-
dan daha yUksek degildir. Ancak istisna olarak ilimli dozda kisa sireli kortikosteroid
kullanilsa bile hastalarda pnémosistis pnémonisine karsi artmis duyarlilik raporlan-
mistir. IPF'li hastalarda pnémosistis pnémonisinin BT gériintlist alevienmeden ayri-
lamayabilir. Ayrica klinik olarak anlamli pnémosistis enfeksiyonu olsa bile hastanin
bazal BT gortntistnde farkliik bulunmayabilir (22).

IPFli hastalarda tiberkuloz reaktivasyonu da gérece siktir. Bu hastalarda tuberkdi-
lozun radyolojik gériinimu atipik olabilir. Bir calismada pulmoner tiiberkiloz iPF'li
hastalarin %67'sinde periferal kitle benzeri lezyon seklinde gorilmustdr (22). Bu ati-
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pik BT gérundmlerinin farkinda olmak énemlidir, cinkd periferal solid kitle benzeri
lezyonlar akciger kanserini taklit edebilmektedir.

Diger kronik akciger hastaliklarinin tersine, IPFli hastalar tiiberkiloz disi miko-
bakteriyel enfeksiyonlara karsi genel populasyona gore daha duyarl degildir (22).

IPF'li hastalarda aspergilloma ve invazif aspergillozis gelisimi icin artmis risk s6z
konusudur (22).

Pulmoner fibroziste akciger kanseri patogenezi hala tam olarak anlasilama-
mistir. inflamatuar mediyatérler tekrarlayan hiicresel hasara ve epitelde genetik
hasara yol acarak adim adim hucresel atipi, metaplazi, displazi ve son olarak in-
vazif karsinom olusmasina neden olabilir. IPF'li hastalarda kanser ile iliskili bircok
calismada timoran periferal bazal lokalizasyonda gelistigi bulunmustur. Fibrozisin
de benzer dagilim gosterdigi géz onine alindiginda fibrotik stirecin kanser gelis-
mesinde rolU olabilecegi dustintlmektedir. Bir dizi calismada, yassi hicreli kanser
en sik tip olarak bulunmusken, bazi calismalar adenokanserin daha sik oldugunu
gostermektedir. Ayrica senkron timérlerin IPF'li hastalarda daha sik gorildigi
raporlanmistir (22).

IPF'de ortaya cikan akciger kanserini saptamak, bir baska ifade ile kanseri icinde
bulundugu fibrotik parankimden ayirt etmek zor olabilir. Bu nedenle gértntalerin
bu agidan yuksek bir siphe dizeyi ile degerlendirilmesi ve stpheli alanlarin eski
tetkiklerle dikkatlice karsilastiriimasi gerekir (22).

Difuz pulmoner fibroziste akciger kanserlerinin %82'si periferal balpeteginin icin-
de veya komsulugunda bulunur (22) (Resim 7).

IPF'de timorlerin cogu (%64'() nonfibrotik alanda gelisir. Skuaméz karsinom en
sik tiptir ve bunu adenokanser, kictk hicreli akciger kanseri ve buytk hucreli kan-
serin takip eder. Tumorlerin %56'sI periferal bolgede goriilur. Fibrotik alanda gelisen
akciger kanserlerinde, istatistiksel olarak anlamli olmasa da adenokanserin daha sik
oldugu bulunmustur (22). Bununla birlikte bu durum, iPF'de fibrozisin agirlikli olarak
periferi etkilemesi ve normal populasyonda da periferal akciger kanserlerinde adeno-
kanserin en sik gorulen tip olmasi gercegiyle agiklanabilir (23).

IPF kronik bir stirec olmasina ragmen, hastaligin herhangi bir déneminde nedeni
belirlenemeyen akselere faz olusabilir ve birkac hafta ila birkac ay icinde 6limle so-
nuclanabilir. Bu epizodlar IPF'nin alevlenmesi olarak adlandirilir (24). Histopatolojik
olarak difuz alveoler hasar ile karakterizedir (22).

Alevlenme tani kriterleri &ncesinde iPF tanisi olmasi, 30 giin icinde dispnede acik-
lanamayan kotllesme ve arteryel oksijen basincinda 10 mmHg'den fazla disme
olmasi, YCBT'de UIP paterni zemininde yeni gelisimli iki tarafli buzlu cam opasiteleri
ve/veya konsolidasyon gelismesi, diger alternatif tanilarin dislanmasi (enfeksiyon,
sol kalp yetmezligi, akut akciger hasarinin saptanabilen nedeni) olarak siralanabilir
(8,22,24).
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IPF'li bir hastada yaygin ve hizli gelisen buzlu cam opasiteleri bulundugunda
alevlenmeden stiphelenilmelidir. IPF'li hastalarda BT’de akciger parankiminde artmig
atentasyonun diger nedenleri pulmoner 6dem, ilag ile iliskili pnémoni, infeksiyonlar
(6zellikle pndmosistis ve viral pndmoniler) ve teknik nedenlerdir (ekspirasyon sonun-
da tarama) (22).

IPF'de alevlenmede iic farkli BT paterni tanimlanmistir: periferal, multifokal ve di-
fuz parankimal opasifikasyon (agirlikl olarak buzlu cam opasiteleri ve bazen konso-
lidasyon). Bunlarin hepsi UIP icin tipik fibrotik patern zemininde olusur (22). Periferal
paternde, parankimal opasiteler subplevral balpetegi komsulugunda periferal zon-
da gordlir. Multifokal paternde santral ve periferal bolgelerde parankimal opasifi-
kasyonlar vardir. Diféiz paternde ise generalize bir pulmoner tutulum séz konusudur
ancak bolgesel heterojenite olur (24).

Akira ve arkadaslari, diffaz paternin, multifokal ve periferal paternden daha yuk-
sek olum riski tasidigini géstermislerdir (22-24).

Alevlenme ddneminde alinan akciger biyopsi ¢rnekleri farkli histolojik bulgular
gosterebilir: tipik UIP paterni ile iliskili akut lezyon bulgular (difiz alveoler hasar
gibi), cok sayida fibroblastik odak, organize pnémoni ve kapillerit ile birlikte hemo-
raji gibi (24).

Alevlenme vakalarinin BT-patolojik korelasyonunda, difiiz paternin diftiz alveoler
hasar ile iliskili oldugu, periferal paternin ise organize pnémoni veya ¢ok sayida
fibroblastik odak ile korele oldugu bulunmustur (24).

Alevlenmede bulgularin BT yayginlidi ve BT paternleri hastalarin sagkalimini de-
gerlendirmede klinik ve laboratuvar bulgulardan daha yuksek prediktif degere sa-
hiptir (24).

Alevlenmede prognoz kotudur ve hastalarin baytk cogunlugu haftalar-aylar icin-
de oldr.

Alevlenmenin tedavisi yiksek doz steroiddir. Periferal patern olan bitin hasta-
larda steroid tedavisi ile opasitelerin rezolUsyona ugradidi ancak difliz paternde ste-
roid tedavisine ragmen opasitelerin devam ettigi ve hastalarin 6ldugi gosterilmistir
(22,24).

Pulmoner hipertansiyon ilerlemis iPF'de sik gériilen bir komplikasyondur ve kéti
prognoz ile iliskilidir (25). Pulmoner hipertansiyon patofizyolojisi akut hipoksik vazo-
konstriksiyon, devamli alveoler hipoksiye bagli vaskiler remodeling, alveoler kapiller
septumlarin hasarina bagli akciger parankiminin kaybi ve pulmoner arterlerin fibro-
tik kompresyon veya obliterasyonunu icermektedir (26).

IPF'li hastalarda pulmoner hipertansiyon solunum fonksiyonlarinda restriktif akci-
ger fizyolojisi veya BT'de fibrozisin yayginligi ile korele degildir (22,25).

Pulmoner fibrozisli hastalarda, pulmoner arteryel dilatasyon pulmoner arteryel
hipertansiyon yoklugunda gelisebilir. Bu ylzden bu hasta grubunda BT'de ana pul-
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moner arter capi pulmoner hipertansiyonun gavenilir bir bulgusu degildir. Pulmoner
arter capinin ¢ikan aorta capina oraninin, fibrotik akciger hastalarinda pulmoner
hipertansiyonun daha guvenilir bir bulgusu oldugu gésterilmistir (26).

Sonuc olarak IPF'li hastalarda pulmoner hipertansiyon varligini degerlendirmede
tek basina pulmoner arter capi guvenilir degildir. Pulmoner arter capinin ¢ikan aorta
capina oraninin birden ytksek olmasi gvenilir bir bulgu olabilir. Artmis segmental ar-
ter cap! pulmoner hipertansiyona isaret edebilir. BT ve ekokardiyografi parametrelerini
birlikte degerlendirmek pulmoner hipertansiyon tanisi icin daha dogru olabilir (22).

Pulmoner fibrozis hastalarinda spontan pnémotoraks ve pndmomediastinum ge-
lisimi icin artmis risk s6z konusudur (22).
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