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Idiyopatik interstisyel pnédmoniler (1iP), nedeni belli olmayan etkenler ile, akcigerlerimizdeki interstisyumun,
yani hava keseciklerinin gevresindeki boslugun etkilenerek inflamasyon ve fibrozis ile seyrettigi bir grup
hastaliklara verilen tanimlamadir. inflamasyon terimi, badisiklik sisteminin, hasarli dokuyu onarmak,
iyilestirmek ve yabanci istilacilara karsi vicudu korumak icin kullandigr mekanizmaya verilen addir. Fibrozis
ise akcigerin sungerimsi dokusunun kalinlasmasi, sertlesmesi ve hastalikli alanlarin yara izini andiran bir
gordnum kazanmasi durumuna verilen addir. Bu hastaliklarin benzer 6zellikleri oldugu gibi, birbirinden ayirt
ettirici net klinik, radyolojik ve histopatolojik dzellikleri de bulunmaktadir.

Bu hastaliklarin ayirici tanisi yapilacagl zaman, gogus Idiyopatik interstisyel pnémoniler temelde 2 alt
hastaliklari, radyoloji, patoloji, romatoloji ve gdgus gruptaincelenir.

cerrahisi uzmanlari Dbir araya gelerek hastalar 1- Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF)

degerlendirilir. Oncelikli olarak gogis hastaliklari 2= Idiyopatik pulmoner fibrozis disi interstisyel
hekimleri, hastalarin dykdlerini detayli almalari gerekir. pnémoniler (IPF disi [iP).

ClUnkU bu hastaliklar cevresel ve mesleksel akciger

hastaliklari, romatizmal hastaliklarin akciger Bu grupta 6 baslik altinda tanimlanmaktadir. Bunlar;
tutulumlart ya da ilaclara bagli gelisen akciger * NSIiP(Nonspesifik interstisyel Pnémoni)
hastaliklariile karisabilir. o RBILD (Respiratuar Bronsiyolit Interstisyel
Hastaliklarin belirtileri genelde benzerdir Hastaliklarin Pnémoni)

belirtileri genelde benzerdir. Hareket ve egzersiz » DiP(Deskuamatif interstisyel Pnémoni)
esnasinda gelisen nefes darlidi, zamanla artik hareket e COP(Kriptojenik interstisyel Pnémoni)
olmaksizin da gelisebilir ve kuru okstrik de bu tabloya * LiP(Lenfositik interstisyel Pnémoni)

eslik eder. e AIP(Akut interstisyel Pnémoni)

Bu asamada I[P tanisi icin belirtilerin ne siirede basladigi ve ne hizda ilerledigi dnemlidir. Hastalarin fizik muayene
bulgulari, IPF’ den ayirici ya da benzer dzellikler acisindan dikkatli bir sekilde yorumlanmalidir. Ozellikle solunum sistemi
muayenesi yapildiginda, ral adi verilen akciger sesinin duyulmasi, ayrica el ve ayak parmaklarinda olusan sekil
degisiklikleri, yani parmaklarda comaklasma gortlmesi oldukca 6nemlidir.

Tani icin, akciger grafisi, solunum testi, kan gazi ve bazl kan testleri gerekebilir. Akciger grafisi, bu hastaliktan
sUphelendirir ancak herhangi bir alt tipi acisindan tani koymada yeterli degildir. Akciger alanlarini daha detayl
degerlendiren yitksek ¢ozinGrliikli bilgisayarli tomografi (YCBT) cekmek gerekir. Eger YCBT, IPF icin tipik dzellikleri
gostermiyorsa, tanlyl dogrulamak igin patolojik doku tanisi yani, akciger biyopsisi gerekebilir. Bunun icinde en uygun
yontemler, gogus cerrahisi uzmanlari tarafindan yapilan, genel anestezi altinda video yardimli torakoskopik cerrahi ya da
acik akciger biyopsisi islemidir. Torakoskopik cerrahi islemi, bir kamera yardimi ile goégus kafesinin icinin goruntulendigi
ve ameliyat giris yerleriicin en az doku hasari olusturarak operasyonlarin yapilabildigi cerrahi tekniktir.
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Nonspesifik interstisyel Pnémoni (NSIP)

NSIP genellikle 40-50 yaslarda kadin ve erkeklerde Bu hastaligin tanisinda akciger grafisi, solunum testi,
esit oranda gardlebilir. Sigara ile iliskisi yoktur. kan gazi dlctmleri, YCBT ve hatta bazi durumlarda
Hastaligin erken donemlerinde herhangi bir belirti akciger biyopsisinden yararlanilir. Hastalarin ézellikle
olmayabilir. En sik gordlen belirtiler okslrik ve akcigerlerindeki inflamasyon ve fibrozis durumlarina
hareket veya egzersizle ortaya ¢ikan nefes gore tedavi ayarlamasi yapilir. YCBT goriintiilerinde
darligidir. Baslangigta hafif dizeyde olan nefes ya da akciger biyopsilerinde inflamasyonun oldugu
darligr,  hastalik ilerlediginde gittikge artarak, hastalarda, kortizon ya da diger bagisiklik sistemini
istirahatte dahi ortaya cikabilir. Ayrica halsizlik, baskilayan ilaglar

istahsizlik, kilo kaybi gibi genel hastalik belirtileri de verilebilir.

bu yakinmalara eslik eder. Ayrica parmaklarda
comaklasma IPF’ de oldugu kadar olmasa da bu
hastalikta gordlebilir.

NSIPin  radyolojik  bulgulari,  bag  dokusu Bu hastaligin gidisati degiskendir. Baz hastalar
hastaliklarinin - akciger tutulumlarinin — radyolojik dizelirken, bazi hastalar ayni kalir. Fakat bazilarinda
bulgularina benzer. Dolayisiyla NSIP tanisi koyarken ise fibrozis durumu gelisebilir. Fibrozisi tamamen

bu hastaliklarin ayrici diizelten bir ilag tedavisi bugiin igin yoktur. Verilen
tanisticin, Oykl asamasinda daha dikkatli olunmali ve tedavilere ragmen akciger fonksiyonlari kotilesen
belki de yeni tani alabilecek bir bag dokusu hastaligi hastalar icin, akciger nakli uygun bir tedavi
agisindan da, bazi kan testleri ile daha ileri kan secenedidir. Akciger nakli karari ise kosullara gére
tetkikleri  (immunolojik) dederlendirme 6zellikle degiskenlik gdsterir. Hekim gerek gorirse sizi
yapiimalidir. akciger nakli yapilan merkezlere yonlendirebilir.

Respiratuar Bronsiyolit Interstisyel Pnémoni (RB ILD)

Akcigerlerin en kiclk hava yollarinda akcigerin savunma hicrelerin birikmesi ile respiratuar bronsiyolit (RB) olusur.
Normalde sigara icenlerde ortaya cikabilir ve herhangi bir belirti vermeyebilir. Ancak bazi kisilerde, sigara igiminin
devam etmesi ile interstisyel alan dedigimiz hava keseciklerinin ¢evresindeki doku etkilenir ve RB ILD ortaya ¢ikar.
Nefes darhigi ve oksirik en sik goriilen belirtilerdir. RBILD diger [iP'lere gore daha erken yaslarda ortaya cikar.
Erkeklerde ve sigaraicenlerde daha fazla gortlmektedir.

Turkiye Solunum Arastirmalari Dernedi www.nefesalalim.com www.solunum.org.tr



O. N

Tirkiye
Solunum
Ara§t|rmalar|

TUSAD [Dernegi

Idiyopatik Interstisyel
Pnomoniler

TUSAD DPAH PVH CALISMA GURUBU
DOC.DR. FULSEN BOZKUS

Respiratuar Bronsiyolit Interstisyel Pnémoni (RB ILD)

Hastaligin tanisi nasil konulur?

Bu hastaligin tanisinda akciger grafisi, solunum
testi, kan gazi dlctimleri ve YCBT tetkiklerinden
yararlanilir. Ayrica bu hastalara bronkoalveolar lavaj
denilen bir yontem uygulanabilir. Bu yontem, ucunda
IStk olan endoskopik bir kamera ile solunum
yollarinin direkt olarak incelenmesine imkan veren
bronkoskopi araciligr ile yikama suyu alinmasidir. Bu
alinan yikama suyu gesitli islemlerden gegirilir ve
sivinin incelenmesinde, sari kahverengi ve siyah
renkli alveolar makrofajlarin (akciger savunmasinda
oénemli rol oynayan hicreler) gortlmesi taniyi
destekler.

Deskuamatif Interstisyel Pnémoni (DIP)

DiP nasil bir hastaliktir?

DIP genellikle 40-50 vyaslarinda, sigara igenlerde ve
erkeklerde kadinlardan daha sik gérilmektedir. ilerleyici
nefes darligr ve d6kslrik en sik goérulen belirtilerdir. Bazi
hastalarda  solunum  vyetersizligi  gelisebilir.  DIP
hastalarinin, hemen hemen vyarisinda parmaklarda
comaklasma gorulebilir.

Hastaligin tanisi nasil konulur?

Tani asamasinda akciger grafisi, solunum testi, kan
gazi olgcUmleri ve YCBT tetkiklerinden vyararlanilir.
Radyolojik gérintiler NSIP ile benzerlik géstermesi
nedeniyle, ozellikle bu hastaliktan ayirici tanida
sigara 0ykUsu iyi sorgulanmalidir. Tani asamasinda,
bronkoalveolar lavaj ile alinan ylkama suyunun
degerlendirilmesinde, akciger savunmasinda onemli
rol oynayan hucrelerin gortlmesi taniyr destekler.

Hastaligin tedavisi nasildir?

Hastaligin tedavisinde en etkili yontem, sigaranin
birakilmasidir. Ancak sigaranin kesilmesinden sonra
hastaligin ~ seyri  kisiler  arasinda  dedisiklik
gosterebilir. Hastalarin blyUk kismi tamamen iyilesir
ya da stabil kalir. Cok az bir kisminda sigaranin
birakilmasina ragmen ilerleme garulebilir.

Hastaligin tedavisi nasildir?

Tedavi, sigaranin birakilmasidir. Ancak belirgin sikayetleri
olan ve ilerleyici hastaligi olanlarda kortizon tedavisi
onerilmektedir. Kortizon tedavisi alan olgularin cogu,

seyretmekte veya

klinik  olarak  stabil
gorulmektedir.

iyilesme

Turkiye Solunum Arastirmalari Dernedi

www.nefesalalim.com

www.solunum.org.tr



O. A

Tirkiye
Solunum
Ara§t|rmalar|

idiyopatik Interstisyel
Pnomoniler

TUSAD DPAH PVH CALISMA GURUBU
DOC.DR. FULSEN BOZKUS

Kriptojenik Organize Pnémoni (COP)

COP nasil bir hastaliktir?

Organize pnémoni, alveollerin yani hava keselerinin
icindeki ya da daha az olarak en kUcuk hava
yollarindaki inflamasyonun, tam olmayan bir bicimde
iyilesmesi ile ortaya ciktigi dastndlen bir hastaliktir.
Bu hasarin bilinmeyen bir nedenle ortaya ¢ikmasi
(idiyopatik) ve ozellikle fibrozise ilerleyen hastalarin
da olmasi nedeniyle 1iP olarak siniflandiriimaktadir.
Kadin ve erkelerde esit gérilir. Oksirik ve nefes
darhigi belirtilerinin yaninda balgam da vardir. Klinik
silik olabilmekle birlikte eger klinik bulgu varsa diger
liPlere gore dikkat ceken o&zelligi hastalik
belirtilerinin  hizli seyir gostermesidir. Halsizlik,
istahsizlik, kilo kaybi gibi genel hastalik belirtileri
oldukca belirgin ve ates bu hastalikta siklikla eslik
etmektedir.

Lenfositik Interstisyel Pnémoni (LiP)

LIP nasil bir hastaliktir?

Alveolar interstisyumun vyani hava keseciklerinin
cevresindeki boslugun lenfositler ve plazma hicreleri
dedigimiz, antikorlar salgilayan bagisiklik sisteminin
hdcrelerinin birikimi ile karakterize bir hastaliktir.
Idiyopatik LIP oldukca nadir goriliir. Cogunlukla bag
dokusu hastaliklari (6zellikle Sjogren Sendromu) ve
bagisiklik sisteminin yetmezligi gibi durumlar eslik
etmektedir. Kadinlarda erkeklerden daha sik goruldr.
OksUrik, nefes darligi ve genel hastalik belirtileri cok
belirgin degdildir. Hastalik ilerlediginde parmaklarda
comaklasma gorulebilir.

Turkiye Solunum Arastirmalari Dernedi

Hastaligin tanisi ve tedavisi
nasildir?

Tanricin akciger grafisi, solunum testleri, YCBT,

bazi kan testlerinden yaralanilir. Kan testlerinden d6zellikle
enfeksiyonu goOsteren parametrelerde artis vardir. Bu
bulgular ile COP zatlreyi taklit edebilir ve zatlre gibi tedavi
edilebilir. Fakat antibiyotik tedavisine yanit

alinamadigl takdirde, akla COP tanisi gelmelidir. Baz
durumlarda hastaligin radyolojik bulgulari lenfoma,
sarkoidoz, akciger kanseri ile karisabilir. Bu nedenle

bronkoskopi yontemi ile bazen de acik akciger biyopsisi
ornek alinmasi gerekebilir. COP tanisi konuldugu takdirde,
kortizon tedavisi verilmelidir. Bu hastalikta kortizon
tedavisi ile tam iyilesme mUmkindur ancak tekrarlama
olasiligi sik oldugu icin tedavi suresi biraz uzatilmalidir.

Hastaligin tanisi ve tedavisi
nasildir?
Tani icin akciger grafisi, solunum testi ve YCBT

tetkiklerinden yararlanilir. Hastalarin ¢cogunlugunda,
kortizon tedavisi ile ddzelme izlenmistir.
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Akut Interstisyel Pnémoni (AiP)

AIP nasil bir hastaliktir?

AIP her yasta gérilebilir. Genellikle gribal belirtiler
sonrasl halsizlik ve kas agrisi ile baslar sonrasinda
hizla gelisen nefes darligi, 6ksUrik ve ates ile
seyreder. GUnler, saatlerigerisinde solunum
yetmezligi gelisir. Diffuz alveolar hasar, yani yaygin
bir sekilde hava keseleri hasara ugramistir ve bunu
yapabilecek neden bulunamamistir.

Hastaligin tanisi ve tedavisi
nasildir?

Tanticin akciger radyolojisinden ve bazi durumlarda
biyopsiden yararlanilir. Etkinligi ispatlanmis bir tedavisi
yoktur. Hastalarin ¢ogunda solunum cihazi ile destek
tedavisi almasi gerekmektedir.
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