Tirkiye
Solunum .
Arastirmalan = **
Dernegi

" ' TUSAD ACADEMI

IPFORUM

2024

10-12 MAYIS

TUlI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN




Solunum
Arastirmalari
Dernegi

TUSAD AXADEMI




- Tiirkiye

- @
a Solunum R M
Arastirmalari
- Dernegi !
TUSAD ACADEMI IF I ® U

2024

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Yapay Tezgahlarin Cezbediciliginin Arkasindaki Salgin
SS-001

Melike Yiiksel Yavuz, Tiirkan Dizdar Canbaz, Avse Coskun Beyan . )
Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1t Ana Bilim Dali, Is ve Meslek Hastaliklar1 Bilim Dal1, [zmir

Giris

Son yillarda daha popiiler hale gelen sektorde ¢imstone tezgahi olarak bilinen yapay tezgahlarin iiretiminde ana iki madde
kuartz ve reginedir. Amerika Birlesik Devletleri'ne ithalat1 2010-2018 déneminde yaklasik %800 artt1 artmistir. Islenmis
kuartz ¢cok daha fazla (>%90) kristalin silika igerebilir. Burada ortaya ¢ikan taze kirilmis solunabilir kristalin silika (RCS)
ile silikozis, KOAH ve akciger kanseri basta olmak iizere pulmoner hastaliklar i¢in risk olusturmaktadir (1). Literatiirde
artik bir salgin olarak tanimlanan yapay tezgah tiretimindeki silikozis olgular1 hastaligin gelismesinden dnce daha kisa
gecikme siireleri (4-10 yil) rapor edilmistir. Ozellikle kesim, taslama ve parlatma is gorevlerinde daha yiiksek RCS maruz
kalma yogunluguyla iliskili olabilir (2). Bu ¢alismada oniimiizdeki yillarda intersitisyel akciger hastaligi ayirict tanisinda
daha ¢ok karsilasacagimizi diisiindiigiimiiz yapay tezgah iretiminde calisan 28 silikozis tanili olgunun demografik,
radyolojik ve solunum fonksiyon testi sonuglar1 sunulmustur.

Materyal ve Metot

2013-2024 yillar1 arasinda tliniversitemiz is ve meslek hastaliklar1 polikliniginde silikozis tanis1 almis 28 olgu retrospektif
olarak degerlendirildi. Dijital akciger direk grafileri en az iki ILO okuyucu tarafindan degerlendirildi. Toraks HRCT leri
meslek hastaliklar1 polikliniginde calisan iki gogilis hastaliklart uzmani tarafindan degerlendirildi. Olgularin toz maruz
kalimlar1 ise 6z bildirimleri, anamnez ve sektorel bilgiler 1s1ginda meslek hastaliklar1 uzmani tarafindan degerlendirildi.
Veriler SPSS 24 paket programi kullanilarak frekans, yiizde, aritmetik ortalama, standart sapma ve nonparametrik testler
ile analiz edilmistir.

Bulgular

Bir olgu disinda tiim olgular erkekti. Olgularimizin ¢evresel asbest maruziyet dykiileri yoktu. Olgular %62,1 Aydin, %20,7
Manisa, %10,3 Mugla ve %3,4 Izmir sehirlerinde calistyorlardi. Olgularin %25’i hi¢ sigara igmemisti. Yas, sigara paket
yillar1, toz maruz kalim siiresi ve basit spirogram (FEV1, FVC VE FEV1/FVC) sonuglart Tablo-1’ de sunulmustur.
Olgularin dijital akciger direk grafilerinin ILO degerlendirme sonuglarinda profiizyonlarina goére %?7,1’1 kategori O,
%51,7’si kategori 1, %28,6’s1 kategori 2 ve %10,7’si kategori 3 olarak saptand1. Ug olguda plevral kalinlagmaya plevral
kalsifikasyon eslik ediyordu. Sentriasiner nodiiler paterne %30 olguda amfizem, hava kisti ve biil gibi ek parankimal
degisiklikler eslik ediyordu. Olgularin %39,3’linde plevral bulgular vardi. Bunlar arasinda %25 oraninda tamami {ist zon
plevral kalinlasma idi daha az ise iist zon plevral kalinlasma ve plevral nodiilarite vardi (Resim-1). Olgularin %75 inde
patolojik boyutta mediastinal lenfadenomegali mevcuttu. FEV1 degerli ile profiizyon kategorileri arasinda istatiksel olarak
anlamli bir iliski saptanmadi (p=0,054). Plevral degisiklikler ile maruziyet sliresi arasinda istatiksel olarak anlamli bir
iliski saptanmad: (p=0,556). Mediastende patolojik lenfadenomegali saptanmasi ile maruziyet siiresi arasinda istatiksel
olarak anlamli bir iliski saptanmadi (p=0,595) calisanlarin yasadigt ve calistigi sehirler ile maruziyet siiresi arasinda
istatiksel olarak anlamli bir iliski saptanmadi (p=0,134)
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Tartisma

Yapay tas, dogal tasa gore birgok arzu edilen 6zellige sahiptir: dogal tastan daha hafif ve daha incedir, gdzeneksizdir ve bu
nedenle giiclii bir mekanik dirence sahiptir. Fakat tiim bunlarin yaninda kesme ve taglama sirasinda olusan tozun yiiksek
konsantrasyonda nanopartikiiller igerdigi ve solunum sistemi hastaliklar1 yaninda sistematik etkilerinin de olabilecegi
gosterilmistir (3). Burada "taze kirilmis" kristalin silika partikiilleri, taze ylizeydeki serbest radikallerin (silanol gruplar1)
bollugu nedeniyle "yash" partikiillerden ¢ok daha sitotoksiktir. Bu artan redoks potansiyeli parankimde ve plevrada
iltihaplanma reaksiyonlarinin artmasimna neden olur (4). Giiniimiizde antifibrotikler, hiicresel ve immunomodiilator
ajanlarla deneysel ¢alismalar devam etse de halen etkili bir tedavi rejimi olmayan silikozis, riski kontrol altina alindiginda
ylizde yliz nlenebilen bir hastaliktir. Bu olgular arasinda plevral kalinlagma, kalsifikasyon ve nodiilarite gérmemiz ve bu
olgularin herhangi bir tiiberkiiloz ve veya benzeri enfeksiyon Oykiisii ile asbest temaslarinin olmamasi bizi sasirtan
bulgulardir. Silikozisli bir hasta plevral effiizyon gelistiginde ilk akla gelen tiiberkiiloz ile komplike olsa da literatiirde
plevral efflizyonu silika maruz kalimina atfedilen olgu sunumlar1 vardir (5,6,7). Bizim olgularimizin sayisinin az olmasi
bu ¢alismanin en biiyiik kisitliligidir. Meslek hastaliklar1 klinik pratiginde dikkatimizi ¢eken bu sektérdeki olgular ile daha
biiylik 6rneklem olusturularak yapilacak prospektif kohort ¢caligmalarina ihtiyag¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: ¢cimstone, yapay tezgah, silikozis

Resim-1: Toraks HRCT kesitlerinde bilateral diizensiz plevral kalinlagmalar, nodiilarite ve kalsifikasyonlar izlenmekte

Yas 42,6415,43
Sigara Paket Yili 14,29+11,86
'Sl'zrz-ehsﬂiaruz Kalim 124536

FEV1 3063,93+836,27
FEV1% 80,43118,29
FVC 3996,79+901,41
FVC% 85,64+14,33
FEV1/FVC 77,54+10,87

Tablo-1: Olgularin Yas, sigara paket yillari, toz maruz kalim siiresi ve basit spirogram (FEV1, FVC VE FEV1/FVC)
parametrelerinin ortalamalari
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FIBROTIK AKCIGER HASTALIGI ZEMININDE GELISEN AKCIGER KANSERLERINDE STEROTAKTIK
VUCUT RADYOTERAPISI (SBRT) TEDAVISI: Bir Vaka Serisi
SS - 002

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Meltem Essiz
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Ana Bilim Dali — Ankara

Giris:

Fibrotik Intersitisyel akciger hastaliklarinda (IAH) ileri yas, sigara ve aile dykiisii gibi faktorlerden bagimsiz olarak
akciger kanseri riskinde yaklagik 5 kat artis mevcuttur. IAH olmayan popiilasyona gore de skuaméz hiicreli karsinom
(SCC) olma insidans1 artmistir. IAH zemininde akciger malignitesi gelisen hastalarda tedavi se¢imi ¢ok zor bir konudur.
Klinigimizde fibrotik IAH zemininde gelisen akciger kanseri tanist bulunan ve SBRT uygulanan 5 olgu ile bu grupta
SBRT etkinligini degerlendirmeyi amacladik.

Vaka:

Vaka 1:

Elli sekiz yasinda kadin hasta, 2013 yilindan bu yana fibrotik hipersensitivite pndmonisi (HP) tanisi ile bronkodilator
tedavisiyle izlenmekteydi. 2023 yilinda ¢ekilen takip toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol akciger alt lobta 2 x1.5 cm
boyutlarinda nodiil gériilmiis olup parankimin geri kalaninda ve mediastende tutulum izlenmedi. Kitleden transtorasik ince
igne aspirasyon biyopsisi (TTIIAB) yontemi ile érnekleme yapilmis olup patoloji sonucu skuamdz hiicreli kanser olarak
raporlandi. Hasta komorbid hastaliklarinin fazla olmasi sebebiyle medikal olarak inoperabl kabul edildi. SBRT yapilan
hastanin 8 ay sonraki takip BT sinde ilgili nodiilde kii¢iilme olmayip sag akciger iist lobta yeni nodiiler lezyon saptandi.
Yeni nodiilden yapilan TTIIAB patoloji sonucu yine skuaméz hiicreli karsinom olarak raporlandi. Hastanin takibi devam
etmekte olup tedavi secenekleri degerlendirilmektedir.

Vaka 2:

Seksen bes yasinda kadin hasta, 2019 yilindan bu yana romatoid artritin fibrotik akciger tutulumu tanis1 ile izlenmekteydi.
Kortikosteroid ve leflunomid tedavisi alan hastanin 2020 yilinda gekilen takip toraks BT’sinde sag akciger alt lobta
9.5x5.5 mm boyutlarinda nodiil goriilmiis olup mediastende de bilateral hiler ve paratrakeal lenf nodlarinda patolojik FD G
tutulumu mevcuttu. Hasta hicbir tanisal islemi kabul etmediginden nodiil, radyolojik olarak malign kabul edildi ve hastaya
SBRT uygulandi. Dort yil sonraki takip toraks BT’sinde ilgili nodiiliin yerinde radyoterapiye sekonder bronsektatik
degisikliklerin oldugu ve yeni odagin olmadig1 goriildii. Hastanin halen takibine devam edilmektedir.

Vaka 3:

Seksen bir yasinda erkek hasta, 2019 yilindan bu yana idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF) tanis1 ile nintedanib tedavisiyle
izlenmekteydi. 2021 yilinda ¢ekilen takip toraks BT’sinde sol akciger alt lobta 20 mm ¢apinda nodiil goriilmis olup
TTIIAB yéntemi ile 6rnekleme yapildi. Patoloji sonucu skuaméz hiicreli karsinom olarak raporlanmis olup hasta, ileri yas
ve eslik eden komorbiditeler sebebiyle medikal olarak inoperabil kabul edildi. Hastaya SBRT yapild1 ve 2 y1l sonraki takip
BT’sinde ilgili nodiiliin yerinde radyoterapiye sekonder bronsektatik degisikliklerin oldugu ve yeni odagin olmadigi
goriildii. Hastanin halen takibine devam edilmektedir.

Vaka 4:

Yetmis yasinda erkek hasta, 2018 yilindan bu yana IPF tanisiyla takip edilmekte olup nintedanib tedavisi almaktaydi. 2023
yilinda ¢ekilen takip toraks BT’sinde sol akciger alt lobta 21x15 mm boyutlarinda nodiil tespit edilmis olup parankimin
geri kalaninda ve mediastende baska tutulum saptanmamisti. Nodiilden TTIIAB ydntemiyle érnek alindi ve patoloji
sonucu skuamoz hiicreli karsinom olarak raporlandi. Hastanin solunum fonksiyonlarmin kotii olmasi sebebiyle cerrahi
tedavi yerine Mart 2024°te SBRT yapildi. Hastanin 3 ay sonrasi igin takip BT’si planlanmis olup takibine devam
edilmektedir.
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Vaka 5:

Kirk dort yasinda erkek hasta, 2019 yilindan bu yana fibrotik hipersensitivite pndmonisi tanisi ile kortikosteroid
tedavisiyle takip edilmekteydi. 2022 yilindaki takip toraks BT sinde sol akciger alt lobta 6,5x5,5x3 c¢cm boyutlarinda kitle
tespit edildi. Ayrica mediastinel ve hiler lenfadenopatileri olan hastaya endobronsiyal ultrasonografi (EBUS) yapildi.
Ancak patoloji sonucu tanisal olmadi. Primer kitleden TTIIAB islemi yapild1 ancak bu ydntemle de taniya ulasilamad.
2023 yilinda gekilen kontrol pozitron emisyon tomografisinde (PET-BT) kitledeki FDG tutulum miktarinda artig gorildi.
Bunun iizerine mevcut kitle radyolojik olarak malign kabul edildi. Hastaya diisiik akciger fonksiyonu sebebiyle cerrahi
tedavi yerine SBRT uygulandi. Hastanin SBRT sonrasindaki takip BT lerinde ilgili kitlede dansite ve boyut artis1 gorildi.
Hastanin takip ve tedavisi devam etmektedir.

SONUC:
Fibrotik akciger hastaliklarinda akciger malignitesi gelisme riski artmustir. Tedavide, ¢evre dokuya zarar vermeden hedef
lezyona yonelik tedavi yapan ve tedavi i¢in tan1 gerekliligi sart olmayan SBRT iyi bir seg¢enek olabilir. Ozellikle kotii

akciger fonksiyonlari sebebiyle kama rezeksiyon cerrahisi sansi olmayan bu hastalarda avantajli bir tedavi se¢enegidir.
SBRT’nin tedavi basarisin1 6l¢mek i¢in daha ¢ok vaka ile yapilan ¢aligmalara ihtiya¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: Akciger kanseri, Fibrotik intersitisyel akciger hastaliklari, Sterotaktik viicut radyoterapisi

Vaka 1 Vaka 2 Vaka 3 Vaka 4 Vaka 5
78 85 81 70 44
Yas
- Kadin Kadin Erkek Erkek Erkek
Cinsiyet
: 2013 2019 2019 2018 2019
IAH tani yili
‘ B Fibrotik HP Romatoid artrit iPF iPF Fibrotik HP
IAH alt tipi fibrotik akciger
- . Kortikosteroid ve . " . . . .
R . Spesifik tedavi yok . Nintedanib Nintedanib Kortikosteroid
IAH tedavisi Leflunomid
Akciger kanseri tam
yili 2023 2020 2021 2023 2022
Kanser
Iokalizasyonu Sol akciger alt lob  [Sag akciger alt lob |Sol akciger alt lob  |Sol akciger alt lob  |Sol akciger alt lob
. Tam tanisal
Hasta tanisal islem B N
. e yontemlere ragmen
. . istemedigi icin . N N
Tamisal ydntem TTIiAB N TTiiAB TTiiAB tani elde edilemedi.
radyolojik olarak o
lien kabul edildi Radyolojik olarak
malign kabul edildi.
& malign kabul edildi.
Patoloji sonucu sScC - SCC SCC
. Progresyon -
Progresyon - sag . 3
N . . Progresyonsuz 4 yil | Progresyonsuz 2 yil |Kontrol BT 06/2024 | Kitlede dansite ve
Takip st lobta yeni odak . o . o e
takip edildi. takip edildi. tarihinde boyut artigi
saptandi. P
gordlda.
Tablo-1
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i"ntersitisyel Pulmoner Fibrorizte Progresyonu Olan ve Olmayan Hastalarin Klinik Laboratuar ve Radyolojik
Ozellikleri
SS-003

Giizide Tomas .
Sultan 2. Abdulhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi — Istanbul

GIRIS ve AMAC

Idiopatik pulmoner fibrozis (IPF), olagan ve olasi intersitisyel pndmoninin (UIP) radyolojik ve histolojik ozellikleri ile
iliskili, nedeni bilinmeyen, kronik, fibrozan intersitisyel pnomonidir. Ileri yastaki eriskinlerde ortaya ¢ikar, dispne ve
akciger fonksiyonlarinda ilerleyici kotiilesme ile karakterizedir ve kotii pronoza sahiptir. Nadir bir hastalik olarak kabul
edilmesine ragmen son zamanlarda insidansi ve prevelansi, muhtemelen farkindaligin artmasi ve niifusun yaslanmasina
bagli olarak diinya genelinde artmaktadir. Calismamizin amaci; bu kotii prognoza sahip hastaligin bir kisim hastada daha
hizli ve ataklarla seyrederken bir kisim hastada daha selim olarak ilerlemesinin arasindaki farklari anlamaktir.

YONTEM

01/01/2016 ile 01/01/2024 tarihleri arasinda Sultan 2. Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi Gogiis hastaliklari
kliniginde ayaktan veya yatarak antifibrotik tedavi almis hastalar retrospektif olarak taranmistir. Her iki cinste toplam 117
hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Hastalar solunum fonksiyon testi, karbonmonoksit diffiizyon testi (DLCO) ve alt1 dakika
ylirime testine gore progresif ve progresif olmayan olarak iki ana gruba ayrilmistir. Hastalarin bakilmig olan radyolojik
goriintiileme, fonksiyonel parametreleri, demografik verileri, kan tetkikleri kaydedilmistir. Iki ana grubun tiim verileri
birbirleri ile karsilagtirilmistir.

BULGULAR

Calismada elde edilen veriler SPSS Statistics 29 programi kullanilarak elde edilmistir. Toplam 117 hastanin 85’1 (%72)
erkek, 32’si (%27) kadin idi. Takip edilen hastalarin 46’s1 6lmiis olup 71’1 tedaviye devam etmektedir. Hastalarin 63’1
(%53) progre olan grupta, 54 kisi (%46) progre olmayan grupta yer aliyordu. Tani yasi 69,5+7,64 idi. Progresyonu olan
hastalarda sag kalim orani %36, progresyonu olmayan hastalarin sag kalim orant %63 idi. Tan1 koyarken basvuruda
baslangic semptomlari not edilmis olup nefes darligi, Oksiiriik ve halsizlik semptomlarindan halsizlik ile basvuran
hastalarin(%69) progre olan grupta yer aldig1 gorildi (p<0,05). Fizik muayene bulgularindan bibaziler ral ve tiim zonlarda
duyulan velcro ral karsilastirilmis ve progre olan grupta tiim zonlarda velcro rali olan hastalarin(%65) anlamli olarak daha
¢ok progre oldugu gorildii (p<0,05). Hastalarin tamamina yakininda bal petegi goriiniimii olup bal petegi yaninda buzlu
cam baskinlig1 da olan hastalarin(%73) daha ¢ok progre oldugu gézlendi (p<0,05). En az bir kez IPF alevlenme dykiisi
olan hastalarin anlamli sekilde daha sik progresyon yasadigi gozlendi (p<0,05). Bakilan kan parametrelerinden LDH, CRP,
RDW ve nétrofil/lenfosit orani(NLO) progre olan hastalarda progresyonda anlamli 6lgiide fazla olarak ¢ikmistir. Bu
parametler igin ROC analizi yapilmistir.

SONUC

Caligmamizda progre olan ve olmayan hastalar arasinda basvuruda cekilen yiiksek rezoliisyonlu akciger tomografisinde
(YRBT) bal petegi yaninda buzlu cam bulgusunun da olmast bu hastalarin progre olarak seyredebilecegi sonucunu
c¢ikarmistir. Basvuruda kandan bakilan LDH’in yiliksek olmasi da mevcut hastaligin ataklarla veya progre olarak
seyredebilecegi sonucuna varilmistir. Atak sonrasi bakilan kan tetkiklerinde yiikseklik (Crp, RDW, NLO) bu hastalarin
progre seyredebilecegi sonucu ¢ikmistir. Basvuruda bakilan tetkikler ile IPF hastalarinin progre seyredip seyretmeyecegini
belirlemek agisindan 6nemlidir.
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Anahtar Kelimeler: intersitisyel pulmoner fibrozis,progresyon,ipf radyolojik goriiniim

frablo X. Tanimlayici istatistikler

n (%)
Sagkalim
Sag 71(60,7)
Ex 46 (39.3)
ALDIGI_TEDAVI
pirfenidon 58 (49,6)
nintedanib 14 (12)
swich 45 (38,5)
cinsiyet
Erkek 85 (72,6)
Kadin 32(274)
smoker
Hic icmemig 36 (30,8)
Aktif Igici 10 (8,5)
Eski igici 71(60,7)
DLCO_ylzde15_DUSUS
Yok 62 (53)
Var 55 (47)
FVC_ylzde10_DUSUS
Yok 83 (53,8)
Var 54 (46,2)
Post_altidk_YURUME_TESTI azalig
Yok 67 (57.3)
Var 50 (42,7)
progresyon_olan_hastalar
Yok 54 (46,2)
Var 83(53,8)
MESLEKI_MARUZIYET
YOK 110 (84)
METAL 2(1.7)
BOYA 3(2,6)
TEKSTIL 2(1.7)
Tablo X. Hastalarin baglangic semptomlarn dagilimi
Pre_SEMPTOM_NEFES_DARLIGI n (%)
Yok 7(6)
Var 110 (94)
Pre_SEMPTOM_OKSURUK
Yok 26 (22,2)
Var 91 (77.8)
Pre_SEMPTOM_HALSIZLIK
Yok 56 (47.9)
Var 61 (52.1)
Tablo X. Hastalarin komorbidite dagilimlar
+
KAH n (%)
Yok 68 (58,1)
Var 49 (41.9)
AF_RITM_BOZ
Yok 99 (84.6)
Var 18 (15,4)
HT
Yok 42 (35.9)
Var 75 (64.1)
DM
Yok 81(69.2)
Var 36 (30,8)
KRONIK_SOLUNUM_YOLU_HASTALIGI_ASTIM_KOAH
Yok 105 (89,7)
Var 12(10,3)
KKY
Yok 108 (92,3)
Var 9(7.7)
MALIGNITE
Yok 110 (94)
Var 7(6)
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Tablo X. Hastalarin baslangig fizik muayene dagilimlan

n (%)
Pre_FM_VELCRO_RAL_SADECE_BAZAL

Yok 47 (30.2)
Var 70 (59.8)
Pre_FM_RAL BILATERAL_TUM_ZONLAR

Yok 73 (62.4)
Var 44 (37.6)
Pre_FM_SS_DOGAL

Yok 113 (96,6)
Var 4(3.4)
Pre_HRCT_BUZLUCAM_BASKIN

Yok 30 (25.6)
Var 87 (74.4)
Pre_HRCT_BRONSIEKTAZI_BASKIN |

Yok 80 (68.4)
Var 37 (31.6)
Pre_HRCT_BALPETEGI_BASKIN

Yok 12 (10.3)
Var 105 (89.7)

Tablo X. Nicel degiskenler igin tamimlayici istatistikler

t Med (min-Maks) / ¥ + SS
tani_vas! 69,59+7,64
GUNCEL_YAS 73,65+7,95 |
TANI_SONRASI_YASAM_SURESI_AY 39,5 (12-156)
TEDAVI_SURESI_ay 31 (12-96)
ALEVLENME_OYKUSU 0(0-4)

VKI 28 (18,5-30,1)
SIGARA_PAKET_YIL 21 (0-90)

DLCO_yuzde Pre 57 (30-108)

FVC_ylzde Pre 77 (40-136)

Pre_altidk_YURUME_MESAFESI

408 (80-615)

Pre_ RDW 13,4 (11,4-17.9)
Pre_ NOTROFIL 5,38 (1,99-80,08)
Pre_NLO 2,7 (0,21-16,1)

Post_SONRA_RDW

13,8 (1,7-23.4

Post SONRA_NOTROFIL

5,9 (0,74-35,7

Post SONRA_NLO

)
)
3,61 (0.2-42,2)
)

Pre LDH 347 (1,7-5264
Post_SONRA_LDH 262 (71-2225)
Pre CRP 5(0,45-215)

Post SONRA_CRP

5,3 (0,45-398)
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[Tablo X. Progrese olan hastalar ile progrese olmayan hastalar arasinda karsilagtirmalar

2024

Progresyon yok Pregresyon var | Ki-kare ¢}
n (%) n (%)

Sagkalim
Sag 45 (63,4) 26 (36,6) 21,563 | <0,001*
Ex 9 (19.6) 37(80.4)
ALDIGI_TEDAVI
pirfeniden 31(53.4) 27 (46.6) 2,573 0,276
nintedanib 6 (42,9) 8 (57.1)
swich 17 (37.8) 28 (62,2)
cinsiyet
Erkek 39 (45.9) 46 (54.1) 0,008 0,924
Kadin 15 (46,9) 17 (531
Pre_SEMPTOM_NEFES_DARLIGI
Yok 3 (42,9) 4 (57.1) <0,001 | 1,000
Var 51 (46.4) 59 (53.6)
Pre_SEMPTOM_OKSURUK
Yok 13 (50) 13 (50) 0,188 0,656
Var 41 (45,1) 50 (54.9)
Pre_SEMPTOM_HALSIZLIK
Yok 39 (69.6) 17 (30,4) 23,846 | <0,001*
Var 15 (24,6) 6 (75.4)
KAH
Yok 35 (51.5) 33 (48.5) 1,847 0,174
Var 19 (388 30(61.2)
AF_RITM_BOZ
Yok 49 (48.5) 50 (50.5 2,880 0,088
Var 5(27.8) 13(72.2
HT
Yok 22 (52.4) 20 (47.6) 1,022 0,312
Var 32 (42,7) 43 (57.3)
DM
Yok 42 (51,9) 39 (48.1) 3,438 0,064
Var 12 (33.3) 24 (66,7)
KRONIK_SYHAST_ASTIM_KOAH
Yok 51 (48.6) 54 (51.4) 2,408 0.121
Var 3(25) 9 (75)
KKY
Yok 52 (48,1) 56 (51,9) 2,247 0.134
Var 2(22.2) 7(77.8)
MALIGNITE
Yok 51 (46.4) 59 (53,6) <0,001 1,000
Var 3(42,9) 4 (57.1)
smoker
Hig igmemis 14 (38,9) 22 (61.1) 1,106 0,575
Aktif Igici 5 (50) 5 (50)
Eski igici 35 (49.3) 36 (50.7)
Pre FM_VELCRO RAL SADECE_BAZAL
Yok 9(19,1) 38 (80,9) 23,052 | <0,001"
Var 45 (64,3) 25 (35,7)
Pre_FM_RAL_BILATERAL TUM_ZONLAR
Yok 48 (65.8) 25 (34.2) 30,005 | <0,001*
Var 6 (13.6) 38 (86.4) |
Pre_FM_SS_DOGAL
Yok 50 (44.2) 63 (55.8) 2,849 0,091
Var 4 (100) 0(0)
Pre_HRCT BUZLUCAM_BASKIN
Yok 22 (73.3) 8(26.7) 11,992 | 0,001*
Var 32 (36.,8) 55 (63,2)
Pre_HRCT_BRONSIEKTAZI_BASKIN
Yok 47 (58,8) 33 (41,3) 16,151 <0,001*
Var 7(18.9) 30(81,1
Pre_HRCT_BALPETEGI_BASKIN
Yok 4(33.3) 8 (66.7) 0,884 0,347
Var 50 (47.6) 55 (52,4)
MESLEKI_MARUZIYET
YOK 51 (46.4) 59 (53,6) 3,575 0,342
METAL 2 (100) 0(0)
BOYA 1(33.3) 2 (66.7)
TEKSTIL 0(0) 2 (100)
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Progresyon yok Progresyon var Zi P
Med (min-Maks) / | Med (min-Maks)
X 5SS /X %85
tani_vas! 70,6916,79 68,6548,23 1,443t | 0,152
GUNCEL_YAS 75,2447,62 72,2948,03 2,032t | 0,044*
TANI_SONRASI_YASAM_SU. 37,5 (13-156) 43,5 (12-84) -0,8257 | 0,409
TEDAVI_SURESI_ay 35 (13-96) 30 (12-85) -1,4382 | 0,151
ALEVLENME_OYKUSU 0 (0-1) 1(0-4) -6.292Z | <0.001"
VKI 28,1 (18,5-30,1) 27,9 (204-29,9) |-0,526° | 0,599
SIGARA_PAKET_YIL 22,5 (0-90) 21 (0-80) -0,0252 | 0,880
DLCO_yuzde_Pre 57,5 (31-87) 55 (30-108) -0,7822 | 0,434
FVC_yuzde Pre 84,5 (45-121) 72 (40-136) -3,1972 | 0,001*
Pre_altidk_YURUME_MES. 399 (80-590) 410 (80-615) -0,145% | 0,885
altidk_YURUME_TESTI_DES. 0(0-12) 1(0-12) -7,3282 | <0,001"
Pre_RDW 13,3 (11,5-17,2) 13,4 (11,4-17.9) -0,9932 | 0,321
Pre_NOTROFIL 5,11(2,27-80,08) | 5,49 (1,99-14,5) | -0,897¢ | 0,370
Pre_NLO 2,47 (0,25-10,2) 3.1(0,21-16,1) -0,998= | 0,318
Post_SONRA_RDW 13,6 (1,7-22,9) 14,1 (12,1-23,4) | -2,328 | 0,020*
Post_SONRA_NOTROFIL 5,36 (2,33-14,9) 7.1 (0,74-35,7) -2,203= | 0,028
Post_ SONRA_NLO 3,05 (0.21-22.1) 4,2 (0,2-42.2) -2,8512 | 0,003
Pre_LDH 304 (1,7-851) 440 (101-5264) -4,3302 | <0,001*
Post_SONRA_LDH 230,5 (159-740) 313 (71-2225) -2,902 0,004
Pre_CRP 3.45 (0,45-193) 6,5 (1,69-215) -1,9412 | 0,052
Post_SONRA_CRP 3,58 (0,45-398) 11,6 (0,85-328) -3,671z | <0,001*
*p<0,05 | Z: Mann-Whitney U testi hesap degeri | : Bagimsiz 6rneklem t testi hesap degeri
Tablo X. Kan parametreleri igin ROC analizi sonuglari
Area SE p 85% CI Sens | Spes | Cut-off
Pre_RDW 0,553 0,055 0,321 0,446- - - -
0,661
Pre_NOTROFIL 0,548 0,053 0,370 0,444- - - -
0,653
Pre_NLO 0,553 0,053 0,320 0,449- - - -
0,658
Post_SONRA_RDW 0,625 0,051 0,020* 0,524- 0,413 | 0,852 | 214,85
0,726
Post_ SONRA_NOTROFIL | 0,618 0,052 0,028" 0,517-0,72 | 0,429 | 0,833 | 27,495
Post_ SONRA_NLO 0,659 0,051 0,003 0,559- 0,460 | 0,870 | 2-4,85
0,758
Pre _LDH 0,733 0,047 <0,001* | 0,64-0,825 | 0,540 | 0,870 | =412
Post SONRA_LDH 0,656 0,051 0,004" 0,556~ 0,619 | 0,704 | 2274
0,756
Pre_CRP 0,604 0,053 0,053 0,5-0,707 - - -
Post_SONRA_CRP 0,697 0,049 <0,001* | 0,601- 0,651 | 0,704 | 26,85
0,793
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IPF Tanmis1 Konulan Hastada Antifibrotik ilaglarla Gelisen Yan Etkilerin Yonetilmesi
OS -001

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Hiiseyin Tiirkdagl, Deniz Celik, Ozkan Yetkin, Hiiseyin Lakadamyall
Alanya Egitim ve Arastirma Hastanesi — Alanya

Idiopatik pulmoner fibrozis (IPF), daha cok ileri yasta eriskinlerde goriilen, uzun siireli oksiiriik, nefes darlig1, yorgunluk
nedeni olabilen, nedeni bilinmeyen akciger parenkim hastaligidir. Daha ¢ok 50 - 85 yaslar1 arasinda goriiliir, erkeklerde
kadinlardan daha sik goriilmektedir. Nadiren ayni ailenin bireylerinde izlenebilir. Hastaligin tedavisinde nintedanib ve
pirfenidon adi verilen iki ilag mevcuttur. Bunlarin yaninda oksijen destegi, pulmoner hipertansiyon tedavisi de
gerekebilmektedir. Bu olguda IPF tanisiyla, antifibrotik tedavi baslanan ve bu ilaglara kars1 ¢esitli yan etkiler izlenen
hastanin yonetilmesini sunmay1 amacladik.

OLGU:

73 yasinda kadin hasta, okstiriik,giderek siddeti artan nefes darlig1 ve balgam sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Bilinen
hipertansiyon diabetes mellitus hiperlipidemi osteoporoz hastaliklar1 vardi ve bu hastaliklari i¢in diizenli ilaglar
kullanmaktaydi.Sigara 6ykiisii ve astim+allerji oykiisii yoktu.Gegirilmis tiiberkiiloz ya da temas dykiisli yoktu.Masa basi
islerde ¢alismist1 ve mesleki maruziyet dykiisii yoktu.Muayenesinde her iki akciger oskiiltasyonunda velcro ralleri vardi.
Parmak ucu satiirasyonu oda havasinda 97 olgiildii.ve eforla diistiigii izlendi. Yapilan tetkiklerinde; Hemogram normal,
CRP:2.7 iire: 61 kre: 1.25 GFH:43 KCFT normal Sedimantasyon :22/saat SFT: FEV1 : %91 FVC: %83 FEV1/FVC: 85
DLCO SB:67 DLCO VA: 64 KCO:96 Akciger grafisinde bilateral alt zonlarda retikiiler ve intersitisyel dansite artislari
goriilmekteydi. Kontrastsiz toraks tomografisi “Her iki akciger iist ve orta zonda interlobiiler ve intralobiiler septalarda
kalinlagma izlenmektedir (intersitisyel akciger hastaligi lehine bulgular UIP paterni pozitif)” seklinde yorumlandi. Hastaya
nintedanip 150 mg 2x1 tedavisi baslandi. Takiplerinde 1 ay sonra bulanti kusma ishal sikayetleri olan hastanin kan
sonuglarinda CRP: 58.8 BUN: 45 Kreatrinin:1.25 GFH: 43 ALT:188 AST:125.ABY tanisiyla hastanin ilaci kesildi ve 1
hafta sonra kontrole ¢agirildi. 1 hafta sonraki sonuglarinda CRP:12.3 BUN: 74 Kreatrinin: 2.13 GFH: 22 ALT: 64 AST:41
Hasta akut on kronik bobrek yetmezligi nedeniyle hastaneye yatirildi. takiplerinde kan degerleri normale donen hasta
taburcu edildi. Hastanin tedavisi iki hafta sonra doz azaltilarak nintedanip 150 1x1 baslandi. Kontrollerinde yine mide
bulantisi ishal tarifledi. KCFT ve BFT takibi yapilan hasta yeniden BFT degerlerinin yiikselmesi nedeniyle pirfenidon
tedavisine gecildi. Hastanin takip eden kontrollerinde sikayetleri olmamast ve kan degerleri normal seyretmesi iizerine
pirfenidon tedavisine devam edildi.

Anahtar Kelimeler: IPF, antifibrotik ajanlar, yan etki

Resim-1 PA AC Grafi Resim-2 Toraks BT
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KRONIK HP VE UIP PATERNINDE iINTERTISYEL FiBROZIiS TANILI HASTADA NiNTEDANIB TEDAVISINE
BELIRGIN YANIT
0S -002

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Deniz Celik, (")zkan._Yetkin.. Hiiseyin Lakadamyali, Abdullah Cevat Olgun
Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali - Alanya

GIRiS:

Idiopatik pulmoner fibrozis (IPF) etyolojisi bilinmeyen, siklikla ileri yasta ortaya c¢ikan, akcigerlere simrli, histopatolojik
ve/veya radyolojik olarak olagan interstisyel pnomoni (UIP) paterni ile karakterize, kronik, progresif fibrozis ile seyreden,
major idiopatik interstisyel pnomoni (iIP) lerin en sik goriilen formudur. IPF geri doniissiiz fibrozisle seyreden bir hastalikdir.
Verilen tedavilerin amaci hastaligin progresyonunu durdurmak, alevlenmeleri engellemek ve sagkalim siiresini uzatmaktir. Bu
olguda patolojisi UIP paterninde kronik hipersensitivite pndmonisi ile uyumlu olan ve kortikosteroid tedavisinden fayda
gormeyen hastanin nintedanip tedavisinden fayda gérmiis olmasini sunmay1 amagladik.

OLGU:

46 yasinda erkek hasta, uzun yillardir olan oksiiriik ve eforla artan nefes darligi sikayeti ile acil servise basvurmus olup
servisimize yatist yapildi. Bilinen ek hastalik oykiisii yoktu. 5 yil dncesine kadar olan 25 paket/yil sigara kullanimi 6ykiisii
vardi. Alkol kullanim 6ykiisii yoktu. Gegirilmis tiiberkiiloz ya da temas dykiisii yoktu. 10 yil 6nce 10 yil ingaatta tozlu ortamda
maskesiz calisma Oykiisii vardi.. Muayenesinde bibaziler inspiratuar raller mevcuttu. Yiksek c¢oziiniirlikli akciger
tomografisinde her iki akciger alt loblarda belirgin olmak iizere {ist ve orta loblarda da izlenen interlobiiler septalarda
kalinlasma ve bazallerde belirgin subplevral alanda yaygin bal petegi goriiniimii mevcuttu. Bulgular interstisyel akciger
hastalig1 ile uyumluydu. Hastada bag dokusu hastalig1 varligi arastirildi. ANA profil, Kompleman diizeyleri, HLA B27, CCP,
RF, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-Jo-1 ve anti DS-DNA normal bulundu. Romatoloji konsiiltasyonunda hastada aktif romatolojik
hastalik diigtiniilmedigi bildirildi. Karbonmonoksit difiizyon testi (DLCO) yapildi. DLCO/VA: %66 o6l¢iildi. Solunum
fonksiyon testi (SFT) nde FEV1 :%72 FVC:%89 FEV1/FEC %80 olarak olgiildii. Yapilan agik akciger biyopsisinde patolojisi
UIP paternde kronik hipersensitivite pndmonisi ile uyumlu raporlandi. Hastaya metil prednizolon 16mg 9 ay siire ile verildi.
Takipte 9.ayinda Radyolojisinde ve kliniginde progresyon izlendi (resimla) Radyolojisinin interstisyel fibrozis ile uyumlu
olmasi ve FVC degerinin %89 dan %56 ya kadar gerilemesi tlizerine metil prednizolon tedavisi sonlandirildi. Nintedanib 2x150
mg baglandi.1 ay sonra mindr gastrointestinal yan etkileri (bulanti kusma ishal) sebebiyle hastanin nintedanib dozu 2x100
miligrama diislirtildi. Hasta 4 yildir 2x100 mg nintedanib ile takip edilmektedir ve hastaligin seyrindeki progresyonun durdugu
izlenmektedir.

5e'0e's07a

Resim 1a : steroid tedavisi sonrasi radyolojide izlenen progresyon
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18°02'5055

11.01.2021

resim 1b : nintedanip tedavisi sonrasi radyoljide izlenen progresyonun durmasi

TARTISMA:

Nintedanib, trombosit kaynakli bliylime faktorii (PDGF) reseptorii-a ve -f'y1, fibroblast biiylime faktorii (FGF) reseptorii-
1-3'i ve vaskiiler endotelyal biiyiime faktorii (VEGF) reseptorii-1-3'i hedef alan kiigiik molekiillii bir tirozin kinaz
inhibitoriidiir. Nintedanib, Avrupa ve ABD dahil bir¢ok iilkede ipf tedavisi igin onaylanmistir. Yeriskinlerde standart doz
glinde 2 kez 150mgdir. Interstisyel ac hastaliklarinda fibrozisteki progresyonu yavaslattign gozlenmistir. Kevin R.flaherty
ve arkadaslarinin (2019) progresif fibrozlu interstisyel akciger hastaliklarinda nintedanib kullanimina ilgkin 15 iilkede 673
hastada c¢ift kor, plasebo kontrollii, faz3 calismada nintedanib tedavisi ile progresif fibrozan interstisyel akciger
hastaliginda belirgin yanit alindigi(pleseboya karsi fark %95), hastaligin stabil seyrettigi, FVC degerlerindeki diismenin
nintedanip kullanmayan hastalara gore daha yavas oldugu goézlenmistir. Diizeltilmis ortalama yillik FVC diisiis orani,
baslangi¢ta mikofenolat kullanan hastalarda nintedanib ile -40,2 mL/yil, plasebo ile -66,5 mL/yil ve baslangigta
mikofenolat kullanmayan hastalarda -63,9 mL/y1l ve -119,3 mL/yil olmustur. Bizde zemininde kronik hipersensitivite
pnomonisi olan ve akciger fibrozisine ilerleyen bir hastada nintedanip tedavisi ile fibrozisteki progresyonun azaldigini
gosteren bir vakay1 sunmay1 amagladik.

KAYNAKLAR:
1.https://pubmed.nchi.nlm.nih.gov/31566307/
2.https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/33765296/
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Protez Disten Hipersensitivite Pnomonisine
OS -003

Hacer Aybike
Mugla Egitim ve Arastirma Hastanesi — Mugla

Fibrotik HP tanili hastalarda maruziyet saptanma olasilig1 ¢ok diisiiktir. Bizim olgumuzda maruz kalinan maddenin
ayrintili sorgulanmasina dikkat c¢ekildi.Olgumuz protez disini sabitlemek icin pamuk kullanan 72 yasinda kadin
hastaydi.Uzun siiredir olan oksiiriik ve nefes darlig1 sikayeti ile tarafimiza basvurdu.Hasta klinik, radyolojik ve sitolojik
bulgular ile birlikte multidisipliner konseyde degerlendirildi. Hastaya,olgu tarafindan dig protezinin sabitlenmesi igin
kullanilan pamuk maruziyetine sekonder gelisen fibrotik HP tanist kondu.

Anahtar Kelimeler: Hipersensitivite Pndmonisi,Maruziyet,Anamnez,Protez Dis
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RADYASYON PNOMONITISi OLGUSU
0OS - 004

Merve Giileryiiz Can', Giizide Tomas
Mentese Devlet Hastanesi Gogiis Hastaliklar: Klinigi, Mugla; Sultan 2. Abdiilhamid Han Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Istanbul

GIRiS:

Radyasyon pnémonitisi 6zellikle akciger, 6zofagus, meme ve hematolojik malignitelerde, g6giis duvarina radyoterapi (RT)
uygulanan hastalarda, tedavide doz sinirlayic1 etkenlerden birisidir. Radyasyona bagli akciger hasarinin radyolojik
bulgular1 akut donemde konsolidasyon, buzlu cam dansiteleri ve hava bronkogramlari iken; kronik fibrozis asamasinda ise
parankimal distorsiyon, traksiyon brongicktazileri ve plevral kalinlasma gibi geri donlisiimsiiz bulgular meydana
gelmektedir. Erken tani konulmasi hastada geri doniisiimsiiz fibrozis gelisimini engelleyebilmektedir.

OLGU:

67 yasinda erkek hastaya, 1 yil once plevra biopsisi ile malign mezotelyoma tanisi konmus ve plevral dekortikasyon
yapilmis. Sonrasinda kemo-radyoterapi verilmis. Onkoloji takiplerinde tiimor markerlarinda belirgin yiikselme ve kontrol
PA akciger grafisinde, sol akcigerde opasite goriilmesi lizerine gdgiis hastaliklarina refere edilmis. Hastaya pndmoni
ontanisiyla moksifloksasin tedavisi verildi. Antibiyotik tedavisi sonrasi kontrol toraks BT’sinde sol akcigerde yaygin
buzlu cam dansiteleri ve konsolidasyon alanlarinin devam etmekte oldugu goriildii (Resim la ve 1b). Hastaya radyasyon
pnémonitisi 6n tanisi ile bronkoskopi ve bronkoalveolar lavaj (BAL) yapildi. BAL ARB negatif, nonspesifik kiiltiirde
tireme saptanmadi. BAL mantar kiiltiiriinde tireme saptanmadi ve galaktomannan negatif idi. BAL sitolojik incelemesinde
%30 lenfosit hakimiyeti saptandi. Hastaya klinik oykii ve ayirict tanilarin ekartasyonu sonucu radyasyon pnomonitisi
tanisiyla metilprednizolon 0,5 mg/kg/giin dozda tedavi baslandi. Onkoloji ile goriisiilerek kemoterapi rejimine devam
edildi. Steroid tedavisinden 3 ay sonra ¢ekilen toraks BT’sinde, sol akcigerde konsolidasyon ve buzlu cam alanlarinda
belirgin regresyon izlendi (resim 1c ve 1d).

SONUC:

Akcigere RT uygulanan her hastada radyasyon pnomonitisi gelisebilecegi unutulmamalidir. Tanida gecikme ve steroid
tedavisi almayan hastalarda, mevcut malignite ile fibrozis gelisimi birlikteligi solunum fonksiyonlarini azaltabilmekte ve
morbidite ile mortaliteyi arttirabilmektedir. Bu olgu, radyasyon pnémonitisinde en kisa zamanda tani1 konularak steroid
tedavisinin baglanmasinin, fibrozise gidisi azaltabileceginin 6nemini vurgulamak amac1 ile sunulmustur. Resim la ve 1b)
Sol akcigerde yaygin konsolidasyon ve buzlu cam dansiteleri izlenmektedir. Resim 1c ve 1d) Steroid tedavisi sonrasinda
konsolidasyon ve buzlu cam dansitelerinde belirgin regresyon izlenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Radyasyon Pnémonitisi, Malign Mezotelyoma, interstisyel Fibrosiz
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Graniilomatoz Polianjit iliskili Pulmoner Fibrozis Olgusu
OS - 005

Sevma Bashlar .
Sultan 2. Abdiilhamid Han Egitim ve Arastirma Hastanesi - Istanbul

GIRiS

Graniilomatoz polianjite (GPA) bagli interstisyel pulmoner tutulum nadirdir. Hastalarin ¢ogunda pulmoner fibrozis (PF) es
zamanli olarak ortaya ¢ikar ve solunum yetmezligine ilerleyebilir. Olgu sunumu 72 yas erkek hasta, 30 pyil exsmoker.
Ozgecmisinde hipertansiyon ve koroner arter hastaligi mevecut. Aralik 2021°de 6ksiiriik balgam, yaygin eklem agrilari ile
dis merkez gogilis hastaliklarina basvurmus. Fizik muayenede sklerodaktili disinda o6zellik saptanmamis. Toraks
bilgisayarli tomografisi (BT) olagan interstisyel pnomoni ile uyumlu goriilmiis, p- ANCA (+++), c-ANCA: 196,66 (+),
MPO-ANCA: 21,9 (zayif sinirda+), idrarda (+) eritrosit saptanmis ve romatolojiye yonlendirilmis. Eklem grafileri normal
olan hastaya Subat 2022°de GPA ve bag dokusu iligkili akciger hastaligi tanisiyla metilprednizolon 16mg/giin+
azathiopurine (AZT) 150 mg/giin baglanmis. Romatoloji klinigi tarafindan takip edilen hasta ilaci tolere edemedigi igin 1
ay sonra AZT kesilmis. Metilprednizolon tedricen azaltilarak 4mg/giine inilmis. Mart 2023’te ne fes darlig1 yakinmasi olan
hastanin kortizon dozu 16 mg/giine ¢ikilmis, hastaya intertisyel akciger hastaliklar1 poliklinigine gitmesi 6nerilmis, ancak
hasta gidememis. Aralik 2023’te hastanemiz acil servise nefes darligi, ates, Oksiiriik sikayeti ile bagvuran hastanin
muayenesinde bilateral infrasakapular velcro ralleri duyuldu. Oda havasi oksijen saturasyonu %.87 olarak 6lgiildii. Toraks
BT’de bilateral yaygin, bazallerde predominans gosteren retikiilasyon artisi, traksiyon bronsektazileri ve yer yer buzlu cam
alanlar1 saptandi. Bu bulgularda hastanin eski BT lerine gore artis mevcuttu. Lokositoz ve CRP yiiksekligi olan hastaya
yatirilarak piperasilin-tazobaktam ve oksijen tedavisi baslandi. Romatoloji ile konsiilte edildi, antiinflamatuar olarak
rituximab tedavisine gegildi. Hasta oksijen konsantratorii ile taburcu edildi. Kontrolinde yapilan SFT’de FVC%66, ve
DLCO:%31 olarak saptandi. Progresif pulmoner fibrozis diisliniilen hastanin tedavisine nintedanib eklendi.

TARTISMA

GPA’de akciger tutulumu hastalarin %85-90'inda goriiliir ancak intertisyel tutulum nadirdir. Tan1 sirasinda PF varligi %2 -
4 oraninda goriliir. Fibrozisin tekrarlayan intraalveolar kanamalara bagli gelistigi diisiiniilmektedir. Literatiirde ANCA'ya
bagl interstisyel akciger hastaliginin genellikle 65 yas stii hastalarda gorildiigii, en sik semptomlarin ilerleyici dispne
(%50-73), kuru Oksiiriik (%21-60) ve ates %31 oldugu bildirilmistir. Hemoptizi ve kilo kaybt (%5) ¢ok daha nadirdir.
ANCA titrelerinin PF'nin ciddiyeti ile korele olmadigi 6ne siiriilmistiir. Ancak baslangigta MPO-ANCA(+) olan hastalarda
fibrozis sikliginin daha fazla ve prognozun daha kétii oldugu bildirilmistir. Sedimantasyon hizi ve CRP'de de belirgin artis
beklenmez. Spirometride bildirilen en sik patern restriksiyondur, diflizyon kapasitesinde azalma (DLCO) ve istirahatte
hafif hipoksemi de sik goriiliir. Takipte FEV1, VC ve DLCO’da azalma goriiliir. Tedavide dncelikle gii¢lii immiinosiipresif
ilaglar kullanilarak remisyonun saglanmasi dnerilir. ANCA iliskili IAH tedavisine yonelik bilgi yetersizdir. Tek basina
veya AZT, siklosporin, kolsisin, infliksimab, rituximab, interferon-gama, mizorbin ile kombinasyon seklinde kortizon
tedavileri denenmistir. Immiinsiipresif tedavi ile hastalarin %80'inde klinik/radyolojik iyilesme bildirilmistir. Ayrica
oksijen destegi, pulmoner rehabilitasyon ve asilama Onerilir. Ayrica nintedanib ve pirfenidonun antiinflamatuar ve
antifibrotik etkileriyle hastaligin ilerlemesini yavaslattig1 gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Graniilomatdz polianjit, ANCA, pulmoner fibrozis
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Romatoid Artrit ile iliskili Pulmoner Fibrozis Hastaliginda Antifibrotik Tedavinin Yonetimi
OS - 006

Elif Biisra Obek, Deniz Celik, Hiiseyin Lakadamyal, Ozkan Yetkin
Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi T1p Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali, Alanya

GIRiS

Interstisyel Akciger Hastaliklari (IAH) akcigeri diffiiz olarak etkileyen, akciger parankiminde degisik derecelerde
inflamasyon, fibrozis ve yapisal bozulmaya neden olan, akut ya da kronik seyirli bir grup hastaliktir. IAH grubuna giren
¢ok sayida hastalik vardir ve bunlarin bir kismi ¢evresel ya da mesleki etkilenmeler, ilaclar veya radyasyona bagli siiregler
ve infeksiyonlar gibi etyolojisi bilinen olaylar, bir kismi sarkoidoz, kollajen vaskiiler hastaliklar gibi akciger tutulumu olan
sistemik hastaliklar, bir kism1 da akcigere 6zel idiyopatik siireglerdir. Bag doku hastaliklar1 (BDH) siklikla akcigerde
siklikla tutuluma neden olan immiinolojik olarak gelisen sistemik hastaliklardir. Akcigeri en sik tutan BDH arasinda
romatoid artrit (RA) ilk siralardadir. Bu olgumuzda 3 yildir RA tanisiyla takip edilirken bag dokusu hastalig: iliskili
interstisyel fibrozis (BD-IAH) tanis1 alan ve antifibrotik tedavi basladigimiz hastada goriilen gesitli yan etkiler sonucu
hastaligin yonetilmesini sunmay1 amagladik.

OLGU

71 yasinda kadin hasta, nefes darligi ve Oksiiriik sikayetleri ile poliklinigimize basvurdu. Bilinen romatoid artrit ve
diyabetes mellitus hastaligt mevcuttu. 3 yil 6nce romatoid artrit tanist konulmustu; leflunomid ve denosumab tedavisi
almaktaydi. Bilinen pulmoner hastalik 6ykiisii yoktu. Sigara dykiisii yoktu. Ev hanimiydi ve ge¢miste herhangi bir iste
calisma Oykiisii yoktu. Tarim ve hayvancilik dykiisii yoktu. Evcil hayvan besleme dykiisii yoktu. Gegirilmis ¢ocukluk ¢agi
enfeksiyon 0ykiisii yoktu. Gegirilmis tiiberkiiloz ya da temas 6ykiisli yoktu. Ailede pulmoner hastalik 6ykiisii yoktu. Alkol
kullanim 6ykiisii yoktu. Fizik muayenesinde oskiiltasyonda bilateral bazallerde velcro raller isitildi. Comak parmak yoktu.
Parmak ucu saturasyonu oda havasinda %96 ol¢iildii. Akciger grafisinde kardiyotorasik oranda artig, bilateral periferik
tarzda retikiiler dansite artislart izlendi. (Resim 1) Yiiksek ¢ozliniirliikli bilgisayarli akciger tomografisi (YCBT): “ Her iki
akcigerde tim zonlarda interstisyel akciger hastaligi ile uyumlu subplevral interstisyumda kalinlagsmanin eslik ettigi
interlobuler ve intralobuler septalarda kalinlasma ve eslik eden bal petegi goriintimleri izlenmektedir.” seklinde raporlandi.
(Resim 2-3-4) Laboratuvar tetkikleri “Sedimantasyon: 56, Romatoid Faktor (RF): 210, CCP >300, ANA graniiler patern :
pozitif” seklinde sonuglandi. Solunum fonksiyonlar1 testinde (SFT): FEV1:%65 FVC:%56 FEVI/FVC: %90 Orta
obstriiksiyon ve orta restriksiyon izlendi. Karbonmonoksit difiizyon testinde DLCO/VA: %88 olarak sonuglandi. Hastada
romatoid artrit iligkili interstisyel fibrozis tanisiyla nintedanib 150 mg 2x1 tedavisine baslandi. Hastanin takiplerinde
nintedanib kullanimi sirasinda bulanti, kusma ve istahsizlik gibi gastrointestinal sisteme ait yan etkiler ortaya ¢ikmasi
lizerine nintedanib tedavisinde 150 mg 1x1 pozolojiye gecildi ve ek onerilerde bulunuldu. Takiplerinde hastanin
sikayetlerinin devam etmesi ve 2 aylik nintedanib tedavisi siiresince 10 kilo kayb1 yasamasi iizerine nintedanib tedavisi
sonlandirildi. Hastadan giincel SFT ve karbonmonoksit difiizyon testi istendi. FEV1:%92 FVC:%87 FEV1/FVC:%86
DLCO/VA: %106 olarak sonuclandi. Hastaya ¢ekilen kontrol YCBT de 6nceki bulgularin belirgin farklilik géstermeksizin
sebat ettigi goriildii. Hastaya pirfenidon 400mg 4x1 tedavisi bagland1 ve doz titrasyon ile arttirilmasi planlandi. Hastanin
takiplerinde herhangi bir sikayeti olusmadi. Hastanin takipleri devam etmektedir.
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TARTISMA

IAH’da antifibrotik tedavi segenegi olarak tiim diinyada kabul goren etken maddeler pirfenidon ve nintedanibtir. Bu iKi
ilacin yan etki profili a¢isindan bazi farkliliklar: vardir. Tedaviye baslangigta iki ilagtan birini secerken hastaya bu etki ler
anlatilmalidir. Nintedanib daha ¢ok karin agrisi, bulanti, kusma, ishal, istahsizlik, kilo kaybi gibi GIS yan etkileri
gosterirken pirfenidon deri dokiintiileri, fotosensitivite gibi yan etkiler yapabilir(1). Her iki ila¢ tedavisi de karacigerden
metabolize oldugu i¢in karaciger enzimleri agisindan yakin takip gerektirir. Bizim olgumuzda oldugu gibi yan etkilerin
goriilmesi ve kan tablosunun bozulmasi gibi durumlarda hastalarda tedavinin etkin dozunun daha altina diismemek sartiyla
ilag dozu azaltilabilir ve hatta yan etkilerin devam etmesi durumunda tedaviler arasi gegis yapilabilir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner Fibrozis, Romatoid Artrit, Antifibrotik Tedavi, Pirfenidon, Nintedanib

RESIM-3 RESIM-4

KAYNAKCA: .
1. Okumus, N. ve Bingél, Z. (2018). Tiirk Toraks Dernegi Idiyopatik Pulmoner Fibrozis Tan1 ve Tedavi Uzlas1 Raporu,
Tiirk Toraks Dernegi

WWW.SOLUNUM.ORG.TR



- Tiirkiye

= @
a Solunum R M
Arastirmalari
- Dernegi !
TUSAD ACADEM IF I ® U

2024

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Ra Akciger Tutulumu
OS -007

Biisra Giingér, Deniz Celik, Ozkan Yetkin, Hiiseyin Lakadamyali
Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi G6giis Hastaliklart Anabilim Dali, Alanya

GIRIS:

Romatoid artrit (RA) sik goriilen otoimmiin ve inflamatuar kollojen doku hastaligidir. Ozellikle 4.-5. dekatlarda pik yapar.
Kadinlarda iki kat daha fazla goriiliir. Simetrik eklemlerde inflamatuar artritle seyretmekle birlikte g¢esitli eklem dist
bulgular1 olan sistemik bir hastaliktir. Romatoid artritli hastalarda pléropulmoner tutulum, akcigerde romatoid nodiiller,
interstisyel pndmonitis ve fibrozis, kii¢iik hava yollar1 hastaligi, pulmoner vaskiilit, bronsiolitis, pulmoner hipertansiyon ve
plevral tutulum seklinde karsimiza ¢ikabilir. Ploropulmoner tutulum RA’in en sik goriilen eklem dis1 bulgusudur. Biz
olgumuzda 20 yildir RA sebebiyle takip edilen hastada goriilen akciger tutulumunu sunmay1 amagladik. OLGU: 20 yildir
romatoid artrit tedavisi alan 79 yasinda kadin hasta poliklinigimize erken yorulma, efor dispnesi ve nonprodiiktif okstiriik
sikayetiyle basvurdu. Anamnez derinlestirildiginde bilinen hipertansiyon, astim hastaligi oykiisii oldugu 6grenildi. Ev
hanimi olan ve daha once herhangi bir iste calismayan hastanin, sigara ve alkol kullanmadigi, bilinen alerji dykiisi
olmadigi, ailede pulmoner hastalik Oykiisii olmadigr 6grenildi. Daha 6nce metotrexat kullanan hasta 5 yildir akciger
tutulumu i¢in rituksimab kullaniyordu. Muayenesinde oskiiltasyonda bazallerde bilateral velcro ral isitildi. Parmak ucu
saturasyonu oda havasinda %96 olarak o&lciildii. Laboratuvarda CRP:4,2 URE:29 Kreatinin:0,76 ALT:32 AST:28
Romatoid Faktor (RF):>1568 ve CCP:234 bulundu. Solunum fonksiyon testi (SFT) FEV1:%66, FVC:%62,
FEV1/FVC:%82(Resiml) Difiizyon testi DLCO/V A:%86 olarak sonuglandi.(Resim 2)

— FORCED SPIROMETRY
& ————aii Para U. Pre BestP %Pre SD Best %Pred % Chg
s Time 21
FEV1 1 119 66% 062
Fvc 1 : 1.45 62% 115
g U DEP vs in 34% 382
of-{ y FVC 1 i 145 62% 115
NG FEV1 1 119 66% 062
A FEVI/FV % 82 106% 7
.... FEF25 3 1.61 35% 3219 = . v Pt i
aamr R mepico) ©0 L 401 470 | 85 -1,07 LT
FEF7S s 0.60 182% -1.32
3 Feous. ln 151 130 sex 006 RVIDLCO) L 2,60 208 125 079 W
s PIF vs 217 i =
Firso s 177 RGDO) % 649 447 145 221 I W
PIF/PEF % 126.69
Neces: MEFSO/ % 88
R M vm a7 75% 545
Resim 1 Resim 2

Cekilen akciger grafisinde orta ve alt zonda daha belirgin olan retitiiler dansite artig1 izlendi.(Resim 3)

Resim 3
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Yiksek ¢oziiniirlikli bilgisayarli tomografi (YCBT)’si: “Her iki akcigerde alt loblarda belirgin, subplevral bolgelerde
interlober - intralobuler septalarda kalinlagmalar, parankimde subplevral alanlarda yer yer bal petegi goriiniimleri izlendi.”
seklinde raporlandi.(Resim 4-5-6-7)

«][6)]

[€4] (4]

Hastaya romatoid artrit iligkili intertisyel akciger hastaligi tamisiyla endikasyon dis1 ila¢ bagvurusu yapildi. Alinan onay ve
onam sonrasinda antifibrotik tedavi olarak nintedanib 150 mg 2x1 baslandi. Hastada takiplerinde herhangi bir yan etki
izlenmedi. Tedavisi ve takipleri devam etmektedir.

TARTISMA:

Akcigerler icerdigi yogun bag dokusu ve vaskiiler yapilar nedeniyle kollojen doku hastaliklarinda ¢ok sik tutulum
gostermektedir..Bu tutulum plevra, hava yollar1 ve vaskiiler lezyonlar seklinde karsimiza ¢ikabilir.RA’l e iliskili pulmoner
hastaliklar (plorezi, parenkimal nodiil, interstisyel tutulum, hava yolu hastaligi gibi) bu hastalarin morbidite ve
mortalitesini arttirmaktadir.RA hastalarinda pulmoner tutulumun erken saptanmasi i¢in rutin akciger grafisi,SFT ve
semptom takibi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Ra Akciger Tutulumu
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FiBROTIK INTERSTIiSIYEL AKCiGER HASTALIKLARI VE AKCiGER KANSERI iLiSKiSi OLGU SUNUMU
0OS - 008

Fatma Miige Bat1 Alyurt
SBU Yedikule Gogiis Hastaliklar1 ve Gogiis Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi — Istanbul

GIRiS

Fibrotik interstisiyel akciger hastaliklari progressif, mortalitesi yiiksek bir grup hastaliktir. Idiyopatik Interstisiyel Fib rozis
(IPF) de akciger kanseri gelisimi ile ilgili veriler olmakla birlikte fibrozan IAH larda da akciger kanseri riski artmaktadir.
Fibrotik NSIP tanisiyla takip edilen ve uzun siire immunsupressif alan bir hastada hizli gelisen ve olduk¢a mortal seyreden
akciger kanseri olgusunu bu hastalarda da mortalitenin bir sebebi olarak akciger kanseri olabilecegini gostermek adina
sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

51 yasinda erkek hasta, sirt agrisi sikayetiyle hastanemize2016 yilinda basvurdu. Hastanin 40 paket/yil Sigara oykiisii
mevcut. Fizik muayenede solunum sesleri dogal, clubbing + idi. Bir ay kadar evde muhabbet kusu besleme oykiisii vardi.
Hastanin ¢ekilen Toraks BT’sinde fibrozisi, bal petegi olmasi iizerine IAH acisindan tetkik edildi (resiml). Kollojen
markerlar1 negatifti. Bronkoskopik BAL da; makrofaj %65, PNL %12,5 eozinofil %11, lenfosit %10 idi. Hasta intertisiyel
akciger hastaliklar: konseyinde goriisiildii. Sag iist ve alt lobdan kama biyopsi yapildi,patolojik tani; subplevral fibrozis ve
kronik inflamasyon olarak raporlandi. Tekrar multidisipliner konseyde goriisiilen hasta NSIP- DIP kabul edilerek tedavi
olarak metilprednizolon baglandi. 7 ay sonra fonksiyonel ve radyolojik koétilesme tizerine tedaviye azotioprin eklendi.
25.08.2021 tarihinde SFT degerlerinin bozulmasi iizerine tedavisine OFEV 150 mg/giin 2x1 eklendi. Azotiopirin
tedavisine devam edildi. 2022 yilt 9. Ay akciger tomografisinde parankim de fibrozisin progresyonu disinda énemli bir
bulgu yok iken (resim2)hasta 3 ay sonra nefes darliginin artmasi, sirt agrisinin olmasi iizerine tekrar bagvurdu. PA- AG
istendi. Sol akciger orta alt zonda konsolidasyon goriilmesi iizerine PET istendi. PET te sol akciger iist lob anterior-
siiperior- lingular segment diizeyi periferik subplevral alanda aksiyal genisligi 65x38 mm olgiilen suvmax (23,65) olan
konsolide goriiniimlii lezyon tespit edildi. Mediastende subkarinal, bilateral paratrakeal, bilateral hiler sag iist paratrakeal
lokalizasyonda artmis FDG tutulumu gozlenen LAP saptandi (resim3). Subkarinal LAP’a EBUS yapildi. Patoloji sonucu
Kiigiik hiicre dis1 karsinom tanist geldi. TTF-1 pozitifligi ile akciger kaynakli adenokanser olarak degerlendirildi. Hasta
onkolojiye konsiilte edildi. Kemik metastazi i¢in RT planlandi. Ancak hastanin solunumsal semptomlarinin kotiilesmesi
tizerine yiiksek akim oksijen, CPAP tedavisi altinda takipne ve hipokside kotiilesme olunca mekanik ventilatore gegildi.
Hasta YBU’de akciger kanseri tanis1 sonras1 5. giiniinde eksitus oldu.
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SONUC - TARTISMA:

IPF dis1 fibrozan IAH tani ve yonetimi zordur. IAH hastalar1 iizerinde yapilan bir ¢alismada IPF dis1 TAH tanisi alan
hastalarin %18-32&#39;sinde progresif fibrozis gelistigi tahmin edilmistir (Wijsenbeek M, Kreuter M, Olson A, Fischer
A, Bendstrup E, Wells CD, Denton CP, Mounir B, Zouad-Lejour L, Quaresma M, Cottin V. Progressive fibrosing
interstitial lung diseases: current practice in diagnosis and management. Curr Med Res Opin. 2019 Nov;35(11):2015-
2024). IPF dis1 progressif fibrozisle seyreden IAH’ nin seyri IPF ye benzerdir. IPF akciger kanseri prevalansi %3-48
akciger kanseri IPF’li olgularda 5-7 kat fazla goriilebilir. IPF tanisindan 1-5-10 yil sonra akciger kanseri riski giderek
artmaktadir. IPF’li hastalarda gelisen skar dokusu kanser olusturabilirken kanser olan hastalarda IPF gelisebilmektedir.
IPF dis1 fibrozan IAH igin akciger kanser sikligi ile ilgili net bir veri yoktur. Ancak gelisen fibrozis nedeniyle bu
hastalarda akciger kanser gelisim riski artmasi olasidir. Sunulan hasta ayni zamanda uzun siire immunsupresif tedavi
almistir. Vaka bazinda yapilmis bazi c¢alismalarda immiinsupressif tedavilerin de kanser gelisim riskini artirdigi
bildirilmekle birlikte kesin bir iliski kurulamayacagini da bildiren yayinlar mevcuttur (The relationship between cancer
and medication exposures in systemic lupus erythaematosus: a case-cohort study. Bernatsky S, Joseph L, Boivin JF,
Gordon C, Urowitz M, Gladman D, Fortin PR, Ginzler E, Bae SC, Barr S, Edworthy S, Isenberg D, Rahman A, Petri M,
Alarcon GS, Aranow C, Dooley MA, Rajan R, Sénécal JL, Zummer M, Manzi S, Ramsey-Goldman R, Clarke AE Ann
Rheum Dis. 2008;67(1):74.) Fibrotik interstisiyel akciger hastaligina sahip hastalar da IPF hastalar1 gibi kanser riski
yiliksek hastalardir. Bu vakada da goriildiigii gibi yakin radyolojik takibe ragmen ileri evrede prezente olan agresif akciger
kanseri gelisen vakalar olabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: BALPETEGI, FIBROZIS, AKCIGERKANSERI, IPF
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iDiYOPATIK PULMONER FiBROZISLi HASTALARIN GEC TANI ALMASI VE TEDAVIiSi
0S-009
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Ipek idil Sonmez, Deniz Celik, Hiiseyin Lakadamyal, Ozkan Yetkin
Alanya Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali, Alanya

GIRisS:

Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF), nedeni bilinmeyen, kotii prognozlu, ileri fibrozisle karakterize, kronik, ilerleyici ve geri
doniisiimsiiz bir akciger hastaligidir. Genel olarak ileri yas eriskin hastada nefes darlig1 ile ortaya ¢ikar. IPF nin spesifik nedeni
bilinmemekle birlikte, hastaligin gelisiminde rol aldig1 diistiniilen bazi risk faktorleri tanimlanmistir. Bu risk faktorleri arasinda
genetik mutasyonlar ve sigara dumani basta olmak tizere ¢evresel veya mesleki maruziyetler, viral ve bakteriyel enfeksiyonlar,
kronik mikroaspirasyon, yaslanma, hiicreler ve molekiiler diizeyde meydana gelen degisiklikler sayilabilir. IPF’de efor dispnesi
en belirgin yakinmadir. Nefes darlig1 genellikle sinsi sekilde ortaya cikar. Oksiiriik sik gériilen ve rahatsiz edici diizeylerde
olabilen bir yakinma olarak eslik eder. Bu olguda artan dispne ve oksiiriik sikayetleri ile sik poliklinik bagvurulari olan, sik sik
pnémoni tanisi ve tedavisi alan hastamizin yapilan ileri tetkikleri sonucu IPF tan1 ve tedavi alma siirecini sunmay1 amagladik.

OLGU :

85 yas kadin hasta, son bir yildir halsizlik, eforla artan dispne, son bir haftadir istirahatte dahi olan dispne ve giderek artan kuru
oksiirtik sikayeti ile poliklinige basvurdu. Bilinen hipertansiyon ve anksiyete bozuklugu tanisi meveuttu. Sigara dykiisii yoktu.
Gecgmiste uzun stire ¢iftcilik yapmisti. Bilinen ¢ocukluk ¢agi pulmoner enfeksiyonu yoktu. Ailede pulmoner hastalik dykiisii
yoktu. Gegirilmis tiiberkiiloz ya da temas Sykiisii yoktu. Bilinen alerji oykiisii yoktu. Evcil hayvan bakim 6ykiisii yoktu.
Hastanin fizik muayenesinde her iki akcigerde bazallerde velcro ralleri ve orta zonda ronkiisler oskiilte edildi. Takipneik ve
saturasyonu oda havasinda %93 ,eforla saturasyonu %65 idi. Laboratuvarda akut faz reaktanlar1, bobrek-karaciger fonksiyon
testleri ve hemogram degerleri normal siirlarda idi. Akciger grafisinde iist, orta ve alt mediastende genisleme, hiler bolgede
dolgunluk, alt zonlarda daha belirgin olma iizere her iki akcigerde retikiiler dallanma artiglar izlendi(RESIM 1).Solunum
fonksiyon testinde FEV1 : %50 FVC : %42, FEVI/FVC :%91 olarak 6l¢iildii(RESIM 2). Karbonmonoksit difiizyon testinde
DLCO/VA :%65 olarak odl¢iildii. Hastanin son 1 yil igerisinde ikisi acil servise sekiz defa poliklinige olmak iizere on kez
bagvurusu olmustu. Hastanin daha 6nce 6zellikle kis aylarinda olmak {izere gesitli antibiyotik kullandig1 ancak semptomlarinda
rahatlama olmadig1 saptandi. Poliklinik bagvurusunda kontrastsiz toraks bt ve yiiksek ¢ozinirliikli bilgisayarli tomografisinde
¢ Her iki akciger subplevral yiizlerde daha belirgin olmak iizere intra ve interlobiiler septal kalinlagmalar raporlandi(RESIM3-
4). *Akciger bulgular1 UIP patern ile uyumludur.” seklinde yorumlandi. Bunun iizerine hasta romatoloji boliimiine romatolojik
hastaliklar a¢isindan degerlendirilmek {izere konsulte edildi. Hastadan romatolojik markerlar bakilmak iizere tetkikleri
istendi.RF: negatif, ANA profili: negatif , kompleman C3-C4 : negatif, anti-ccp : negatif, Anti-ds DNA: negatif saptandi.
Hastada spesifik romatizmal hastalik saptanmadi. Degerlendirmelerimiz sonucu tan1 IPF olarak kesinlestirildi. Hastamizda
antifibrotik tedavi olarak pirfenidon baglandi. Diisiik doz (4x200 ) pirfenidon tedavisi verilip bir hafta sonra kontrole ¢agrildi.
BFT ve KCFT test sonuglart normal goriiliip yakinmalar1 olmayan, yan etki izlenmeyen hastanin ilag dozu arttirildi. Hastaya
pnomokok ve influenza asilar1 6nerildi.
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FORCED SPIROMETRY

Para U. Pre BestP %Pre SD  Best %Pred %Chg
Time 10:22

FEVI | 162 082 50% 044
FVC | 215 090 4% 095
DEP Is 487 124 25% 356
FVC I 215 090 4% 095
FEVI | 162 082 50% 044
FEVIFV % 77 9 119% 7
PEF Is 487 124 25% 356
FEF2S s 447 056 12% 297
FEFS0 Is 283 119 &% 119
FEF?5 s 027 067 252% -143
FEF25- s 132 085 64% 015
PIF Ifs 160

FIFS0  Iis 130

PIF/PEF % 12947

MEFS0/ % 92

MW Im 49 287 59% 415

Bilateral bazalde daha belirgin ve orta iist zonlara dogru ilerleyen retikiiler dansite artist
(RESIM 1) (RESIM 2)

®

(RESIM3 - 4): Her iki akcigerde mozaik ateniiasyon degerleri mevcuttur.Her iki akcigerde subplevral yiizlerde daha belirgin
olmak {iizere interlobiiler-intralobiiler septal kalinlagmalar izlenmistir. Her iki akcigerde biiyiigli sagda alt lob apikal segment
diizeyinde 13 mm capinda olmak {izere birkag adet parankimal-subplevral hava kisti izlenmektedir.

TARTISMA:

IPF’nin Tiirkiye’de goriilme siklig1 100 binde 5 oranindadir. Ancak bizim olgumuzda da gériildiigii gibi IPF havayolunu tutan
diger gogilis hastaliklartyla karistirildigr i¢in bu oranin daha yiikksek olma ihtimali gdz onlinde bulundurulmalidir.Kesin bir
tedavisi olmamakla birlikte tedavi konusunda 6nemli gelismeler yasanmaktadir. Son yillarda gelistirilmis ilaglarla (pirfenidon
ve nintedanib) hastalarin yasam siiresi uzatilmis, atak gegirme siklig1 ve siddeti azalmis, hastalarimizin hastaneye yatiglari
azalmustir.

Anahtar Kelimeler: iPF, PNOMONI, PIRFENIDON
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iDiYOPATIK PULMONER FiBROZISLi HASTALARIN GEC TANI ALMASI VE TEDAViSi
0S-010

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Melike Cicek, Deniz Celik, Hiiseyin Lakadamyah, Ozkan Yetkin
Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi GO giis Hastaliklar1 Anabilim Dal1 - Alanya

GiRis:

Idiyopatik pulmoner fibroz (IPF), halen etyolojisi bilinmeyen, kotii prognozlu, ileri derecede fibroz ile karakterize, kronik ve
ilerleyici bir akciger hastaligidir. idiyopatik interstisyel pnomoniler icinde 6zellikleriyle en énemli grubu olusturur. IPF’nin
spesifik nedeni bilinmemekle birlikte, hastaligin gelisiminde rol aldig1 diistiniilen bazi risk faktorleri tanimlanmigtir. Bu risk
faktorleri arasinda genetik mutasyonlar, ileri yas, erkek cinsiyet, sigara i¢ilmesi, ¢evresel veya mesleki maruziyetler, kronik
mikroaspirasyon, viral ve bakteriyel infeksiyonlar sayilabilir

OLGU:

61 yasinda erkek hasta, son 2-3 yildir olan kuru oksiiriik ve nefes almakta zorlanma sikayeti ile poliklinik basvurusu
oldu.Koroner arter hastaligi, diabetus mellitus ve hipertansiyonu mevcut. Gegirilmis tiiberkiiloz ya da temas Oykiisii yoktu.
Muayenesinde alt zonlarda inspiryumda ralleri mevcuttu. Yiiksek ¢oziiniirliklii akciger tomografisinde her iki akcigerde
intertisyel akciger hastaligiyla uyumlu tiim zonlarda izlenen interlobiiler ve intralobiiler septalarda kalinlagsma izlendigi
raporlandi.Bulgular interstisyel akciger hastaligi ile uyumluydu. Hastada bag dokusu hastaligi varligi arastirildi. RE,ANA profil,
Kompleman, HLA B27, CCP ve anti DS-DNA normal bulundu.Romatoloji konsiiltasyonunda hastada aktif romatolojik hastalik
distintilmedi.Solunum fonksiyon testi (SFT) FEV1 :%61 FVC:%49 FEVI/FVC %96 (sekill) olarak sonuglandi ve diffiizyon
testinde DLCO/VA:%60 restriktif patern mevcuttu. Hastaya IPF tanisiyla nintedanip 2*150 mg baslandi. Hastada ilag yan
etkisi olmadi. Hasta 9aydir 2x150mg nintedanip ile takip edilmekte.Kontrolde FEV1:%86 FVC:%87 FEV1/FVC :%80 (sekil2)
DLCO/VA:%91 hastaligin seyrindeki solunum fonksiyon testinde ve difflizyon testinde anlamli iyilesme mevcuttur.

FORCED SPIROMETRY
Para U. Pre BestP %Pre SD Best %Pred % Chg

Time 14:36

FEV1 | 340 2.08 61% 2.26
FVC | 439 215 49% 3.24
DEP IIs 825 5.64 68% 7.01
FVC | 439 215 49% 3.24
FEV1 | 3.40 2.08 61% 2.26

FEVL/FV % 78 96 124% 77 ¥
PEF IIs 825 5.64 68% 7.01 H
FEF25 I/s 7.29 5.46 75% 5.90
FEF50 I/s 438 4.52 103% 2.89
FEF75 I/s 0.86 2,42  280% -0.67
FEF25- /s 2.85 4.26 149% 1.49

PIF Ifs 4.93
FIF50 s 4.46 .

PIF/PEF % 87.47 !

MEF50/ % 101 0 1 2 3 4 5 6
MVV I/m 113, 727  64% 112. L

Sekil 1: sft 02.06.2023
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Olgiim  Bekl. %Beklenen zscore S
FvC L 441 509 87 -1,08 E=1T1 ]
FEV1 L 3,54 4,12 86 -1,14 =111 ]
FEV1/FV(% % 80,1 813 99 0,19 1™ *]
FEV1/VCmax% % 80,1 81,3 99 019 3 O ‘1
FEF25-75% L/'s 3,45 4,07 85 -0,56 =T % “
PEF s 6,78 - - - 27
Sekil 2 : sft 19/03/2024 .

Sekil 3a: soldaki HRCT tedavi dncesi, sagdaki HRCT Nintedanip kullanimi sirasinda

Sekil 3b :soldaki HRCT tedavi 6ncesi , sagdaki HRCT nintedanip kullanimi sirasinda

Bilateral akciger parankiminde tiim lob ve segmentlede alt loblarda belirgin periferlerde subplevral fibrotik bantlar,inter-
intralobiiler septal kalinlagmalar, minimal bal petegi goriiniimleri .Radyolojiye sdzel olarak danisildi olast UIP paterninde
diisiiniildi. Bir onceki tetkikle karsilagtirmada bulgularda belirgin farklilik saptanmistir. (sekil 3a ve sekil 3b )
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TARTISMA

Antifibrotik ajanlar olan nintedanip ve pirfenidon FDA tarafindan idiopatik akciger fibrozisi tedavisinde onaylanmigtir.
Yapilan ¢aligmalarda antifibrotik tedaviler ile alevlenmenin azaldigi ve solunum fonksiyonlarindaki kayiplarin yavasladig:
bildirilmistir. Caligmalarda solunum fonksiyon testinde ve DLCO da belirgin diizelme izlenmemistir. Bu hastamizda solunum
fonksiyonlarinda anlamli iyilesme ve tomografisinde daha yavas ilerleme gézlenmistir. Bu olguyu sunma amacimiz solunum
fonksiyon testi ve diffiizyon testinde izlenen belirgin diizelmeyi bildirmektir.

Anahtar Kelimeler: Solunum fonksiyon testi
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SINSi iILERLEYEN HASTALIK : iDiYOPATiIK PULMONER FiBROZIiS
0S-011

Melis Sahillioéullar}, Deniz Celik, Hiiseyin Lakadamyal, Ozkan Yetkin
Alaaddin Keykubat Universitesi Tip Fakiiltesi G6giis Hastaliklar1t Anabilim Dal1 — Alanya

GiRis:

Idiyopatik pulmoner fibrozis (IPF), halen etyolojisi bilinmeyen, kétii prognozlu, ileri derecede fibroz ile karakterize,
kronik ve ilerleyici bir akciger hastaligidir. Genel olarak ileri yas eriskin hastada nefes darlig1 ile ortaya cikar. Nefes
darlig1 genellikle sinsi sekilde ortaya gikar. Oksiiriik sik goriilen ve rahatsiz edici diizeylerde olabilen bir yakinma olarak
eslik edebilir. Bu olguda pnémoni tanisi ile aldig1 antibiyoterapi sonrasi poliklinigimize kontrol amacli bagvuran hasta IPF
tan1 ve tedavisini alma siirecini sunmay1 amagladik.

OLGU :

71 yas kadin hasta, dis merkezde pnémoni tanisi ile antibiyoterapi tedavisi baslanip sikayetlerinde belirgin gerilememe
olmamasi tiizerine tarafimiza basvurdu. Basvuruda kuru Oksiiriik ve nefes darligi sikayetleri mevcuttu. Bilinen
hipertansiyon, tip 2 diyabetes mellitus ve mevsimsel alerjik rinit dykiisii mevcuttu. Sigara kullanim 6ykiisii yoktu. Uzun
siire c¢iftcilik yapmisti. Bilinen ¢ocukluk ¢agi enfeksiyonu yoktu. Ailede pulmoner hastalik oykiisii yoktu. Gegirilmis
tiiberkiiloz ya da temas Oykiisii yoktu. Daha once raporlanmis olan I6kotrien reseptdr antagonisti ve desloratadin etken
maddeli antihistaminik i¢eren ilaglari mevcuttu. Hastanin son 4 yil igerisinde ciddi solunum semptomlari ile acile
basvurusu olmayip, son 1 ay igerisinde biri dis merkeze olmak iizere 2 kez gogiis hastaliklart poliklinigine bagvurmus.
Hastanin fizik muayenesinde her iki akcigerde velcro ralleri ve bazallerde ronkiisleri oskiilte edildi. Solunum sayisi
artmisti. Saturasyonu oda havasinda %93 idi. Hastanin tarafimiza yapilan poliklinik bagvurusunda kontrol PA akciger
grafisinde orta ve alt mediastende transvers cap artigi, 6zellikle sag hiler bolgede dolgunluk, alt zonlarda daha belirgin
olmak tizere her iki akcigerde retikiiler dallanma artislart izlendi.(Resiml1). Bakilan kan tetkiklerinde ( hemogram ve
biyokimya testleri) enfektif parametreleri, bobrek-karaciger fonksiyon testleri ve hemogram degerleri normal sinirlarda
idi. Solunum fonksiyon testinde FEV1 : %54, FVC : %48, FEVI/FVC :%86 ve diffiizyon testinde DLCO/VA: %69 olarak
olgiildii. Hastanin tarafimizca cektirilen PA akciger grafisinde IPF den siiphelenilmesi iizerine kontrastsiz toraks
tomografisi ve yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomografisi ¢ekildi. BT’si © Her iki akciger bilateral akciger parankiminde
sag akciger alt lob posterobazal segmentte belirgin olmak iizere iist loblarda da izlenen subplevral alanda arayiiz bulgulari
ile birlikte fibrotik degisiklikler ve intra-interlobiiler septal kalinlasmalar ve hafif buzlu cam dansite artimlari tespit
edilmistir. Bu bulgular Interstisyel Fibrozis hastalifi agisindan anlamlidir.® seklinde raporlandi.(Resim 2-3-4) Bunun
lizerine hasta romatoloji boliimiine romatolojik hastaliklar acisindan degerlendirilmek {izere konsulte edildi. Hastadan
romatolojik markerlar bakilmak iizere tetkikleri istendi. Kan tetkiklerinde RF: negatif, ANA profili: negatif , kompleman
C3-C4 : negatif, anti-ccp : negatif, Anti-ds DNA: negatif saptandi. Bu tetkikler ve romatolojide yapilan muayenesi sonucu
spesifik romatolojik hastali§1 saptnamayan hastaya tarafimizca tanist IPF tamis1 kesinlestirilip antifibrotik tedavi olarak
pirfenidon tedavisi baglandi. Hastadan sik kontroller ile BFT KCFT tetkikleri goriildii. Hastaya zatiirre ve yillik grip asilari
onerildi.
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TARTISMA-SONUC:

IPF tam ve tedavisinde yaklasimlar giinden giine gelisim gdstermektedir. Ancak, 6zellikle tanida multidisipliner yaklasim
onemini korumaktadir. IPF tanisi zor ve insidansi diisiik bir hastalik olmasi sebebiyle kuru oksiiriik nefes darlig1 gibi
sikayetlerle bagvuru sonrasi hekim tarafindan siiphelenilmesi ile gidilir. IPF hastalig1 baslangicta genellile sinsi ya da
sessiz seyretme egilimi gosterir. Bizim olgumuzda yillarca semptom gostermeksizin sinsi ilerleyen IPF’li hastada, aldig
pndmoni tanisi ile hastaneye basvurusu sonrasi semptomlarinda belirginlesme olup pnémoni tedavisi sonrasi nefes darligi,
oksiiriik gibi semptomlarinda gerilememe olmamasi {izerine tarafimizca yapilan kontrol tetkikler ve siiphelenilmesi
lizerine yapilan ileri tetkikleri ile tani konmusgtur. Hastaya tarafimizca antifibrotik tedavi olarak 4x200mg dozunda
pirfenidon basland1 . Hastaya yan etkiler agisindan sik kontroller yapilip doz arttirilmasi planlandi.

Anahtar Kelimeler: IDIYOPATIK PULMONER FIBROZIS, ILERLEYICI DISPNE, ANTIFIBROTIK TEDAVI

B

Resim 1 Resim 2

Resim 3 Resim 4
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Nadir Bir interstisyel Akciger Hastaligi: Ploroparankimal Fibroelastozis
0S-012

Kamala Baylarova, Sevin¢ Saring
Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali — Ankara

GIRIS:

Ploroparankimal fibroelastozis (PPFE) nadir goriilen, idiopatik, ¢ogunlukla iist lob visseral plevra ve parankimin fibrozisi
ile karakterize bir antite olup, Frankl ve ark. tarafindan tanimlanmistir. (1) Cinsiyet arasinda farklilik goriilmez. Genelde
orta yas grubu hastalar bildirilmistir ve ¢ocukluk ¢aginda oldukca nadir goriilmektedir. Sekonder PPFE ise akciger ve
hematopoetik hiicre transplantasyonu sonrast ge¢ donemde ortaya c¢ikan infeksiydz olmayan bir komplikasyon olarak
tanimlanmigtir. Toplum genelindeki prevalanst % 0.06 olarak tahmin edilmektedir. Sigara, risk faktorii olarak
gosterilememis, semptomlarin baslamasi ile tani arasindaki siire ortalama 2 — 3 yil olarak bildirilmistir. En yaygin
semptomlari ilerleyici efor dispnesi, oksiirik (¢cogunlukla kuru), plevral gégiis agrist ve kilo kaybidir. Olgularin %25 —
59.6’sinda spontan pnomotoraks, pnomomediastinum goriilmekte, bazen pnémotoraks hastaligin ilk belirtisi olmaktadir.
(2) Idiopatik pulmoner fibrozis (IPF) ile kiyaslandiginda spontan pndmotoraks insidans1 PPFE’de bariz olarak daha
yiiksektir. (3) Ust loblardaki fibrozis ve hacim kaybina bagli olarak gogiis 6n duvarinda “diiz gogiis” deformitesi
gelismekte, hastalarin %25’de “clubbing” goriilmektedir. Radyolojik olarak toraks bilgisayarli tomografisinde (BT)
bilateral apikal plevral kalinlagsma, subplevral retikiiler anormallik, hiler yapilarin yukar1 dogru ¢ekilmesi, sekonder trakea
deviyasyonu goriilmektedir. PPFE klasik olarak subplevral bir dagilim gosterdigi bilinmektedir, ancak patoloji
preparatlarinda fibroelastozun peribronsiyal yayilimi da sik gdriilmekte, bu durum ayni zamanda tan1 amagh kriyobiyopsi
ve hatta transbrongiyal biyopsinin degerini agiklamaktadir. Akciger fonksiyon testlerinde en sik goriilen bulgu zorlu vital
kapasite (FVC), total akciger kapasitesi (TLC) ve karbonmonoksit difiizyonunun (DLCO) azalmasidir. Kesin tant
pnomotoraks riski tasisa da akciger biyopsisi ile konulmaktadir. Tedavide etkinligi kanitlanmis kesin bir farmakolojik ajan
bulunmamaktadir. Gliniimiizde sistemik steroid, immiin siipresif ilaglar (azatiopirin ve siklofosfamid) ve n-asetilsistein
tedavide kullanilmaktadir. Antifibrotik ajanlarin hastaligin seyrinde onemli bir etkisi gosterilememis olsa da, bazi
caligmalar FVC’deki disiisii azalttigi ve diger parametreleri stabil tuttugunu goéstermistir. Giiniimiizde iyi sag kalim ve
kesin tedavi i¢in yontem bilateral akciger transplantasyonudur. Tani sonrasi ortalama sag kalim 2 — 11 yil araligindadir

Q).
OLGU:

Yirmi yasinda kadin hasta, on bes yasindayken nefes darligi, efor dispnesi, oOksiiriik sikayeti iizerine yapilan
degerlendirmede toraks BT de apikal bolgede fibrozis ve bronsiektazi tespit edilmis. VATS ile iist lobdan yapilan akciger
biyopsisi ile “olagan” interstisyel pnomoni paterninin yaninda plevra ve subplevral akciger parankiminde elastik liflerden
zengin fibrozis ve intraalveoler fibrozis tanis1 almis. Romatoloji boliimii tarafindan yapilan tetkiklerde miyozit tanisi da
alan hastaya GoOglis Hastaliklart ve Romatoloji  boliimleri tarafindan degerlendirilerek metilprednizolon ve
hidroksiklorokin tedavisi uygulanmis. ki y1l sonraki degerlendirmesinde egzersiz kapasitesinde kotiilesme ve agir
restriktif bulgular tespit edilmis (6 dakika yilirime testi mesafesi:154 metre; FVC: %27; TLC: %52; FEV1: %27,
FEV1/FVC: 94). Toraks BT’ de pndmomediastinum, her iki {ist lobda interlobiiler septal ve plevral kalinlagma, traksiyon
bronsiektazileri ve peribronkovaskiiler yomusak doku kalinlagsmast goriilmiis. Tedavisi mikofenolat mofetil (MMF) ve
deltakortil olarak degistirilmis. Mart 2024°te tekrar degerlendirilen hastanin semptomlar1 ve solunum fonksiyon testleri
stabil olarak degerlendirilmistir. Giincel toraks BT oOncekiler ile kiyaslandiginda radyolojik olarak da hastalikta ilerleme
goriilmemistir (Sekil 1). MMF ve metilprednizolon tedavisine ek olarak antifibrotik ajan (pirfenidon) baglanarak takibe
devam edilme karar1 alindi. Sonu¢: PPFE nadir, idiopatik, bazen otoimmiin romatolojik hastaliklarla birlikteligi gdriilen
interstisyel pnémoninin alt grubudur. PPFE yavas progresyon gosteren, {ist lobu tutma egiliminde olan, restriktif solunum
fonksiyon testi ve radyolojik bulgulari olan, immiin siipresif ve antifibrotik tedavilerle hastaligin kotiye gidisi
yavaslatilan; bir restriktif akciger hastalig1 kliniginde ayrici tanida akilda tutulmalidir.
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$ekil 1. Pléroparankimal fibroelastozis kargilagtirmali toraks BT gorintiisd
A: Ust lob bilateral fibrotik kalinlagma (2021)

B: Alt lob bilateral belirgin tutulum yok (2021)

C: Ustlob bi fibrotik belirgin progresyon yok (2024)

D: Alt lob bilateral belirgin tutulum yok (2024)

Kaynak:

1. Frankel SK, Cool CD, Lynch DA, Brown KK. Idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis: description of a novel
clinicopathologic entity. Chest. 2004;126(6):2007-13.

2. Ricoy J, Suarez-Antelo J, Antinez J, de Alegria AM, Ferreiro L, Toubes ME, et al. Pleuroparenchymal fibroelastosis:
clinical, radiological and histopathological features. Respiratory Medicine. 2022;191:106437.

3. Franquet T, Palleiro AG. Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica (FEPPI). Radiologia. 2022;64:301-7.
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Kombine pulmoner fibrozis amfizem sendromu ve akciger kanseri birlikteligi
0OS-013

Nergiz Avan, Mukadder Calikoglu
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dal1 — Mersin

GiRiS:

Kombine pulmoner fibrozis ve amfizem (KPFA), akciger iist loblarinda amfizem ve alt loblarinda fibrozis bulgulari ile
kendini gosteren bir hastalik olarak ortaya konmusturl. Patogenezi net bilinmemekle birlikte sigara, onemli bir risk
faktorii olarak distiniilmektedirl,2. KPFA olgularinda akciger kanseri olumsuz klinik sonuglardan biridir3. Biz de KPFA
ile takip ettigimiz, sonrasinda akciger kanseri gelisen olgumuzu sunmak istedik.

OLGU:

58 yasinda erkek hasta 8 aydir devam eden eforla nefes darligi ve oksiiriikk sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Dis
merkezde KOAH tanisi alan hasta inhaler tedavi kullaniyordu. 40 paket/y1l sigara dykiisii mevcuttu. Komorbidite olarak
koroner arter hastaligi bulunuyordu. Fizik muayenesinde bilateral bazallerde ral duyuldu. Solunum fonksiyon testinde
FEV1/FVC: 84, FEV1:% 87, FVC:% 76 DLCO:% 30 idi. Toraks bilgisayarli tomografide (BT); bilateral subplevral ince
retikiiler dansiteler, {ist loblarda amfizematoz degisiklikler, alt loblarda interlober ve interlobiiler septal kalinlagmalar ve
traksiyon bronsektazileri izlendi. KPFA tanisi ile inhaler tedavisi diizenlenen hasta takibe alindi ve sigarayi birakmasi
onerildi. Hastanin bir yil sonra ¢ekilen kontrol toraks BT sinde, sag akciger alt lobda periferal -subplevral yerlesimli 18x13
mm boyutunda nodiil goriildii. PET-CT sonucunda; multiple mediastinal en biiyiikleri prekarinal (ge¢ SUVmax=11.3),
bazal posterior kesimde plevraya oturan 24 mm boyutunda lezyonda (ge¢ SUVmax=6.1) ve sag perihiler 39 mm
boyutunda kitlesel lezyonda (ge¢ SUVmax=8) artmis metabolik tutulum izlendi. Sag akciger bazalde yer alan lezyondan
yapilan tru-cut biyopsi patoloji sonucu, yiksek dereceli néroendokrin tiimor-kiiciik hiicreli karsinom ile uyumlu olarak
raporlandi. Hasta tibbi onkoloji boliimiine yonlendirildi.

SONUC:
KPFA hem amfizem hem fibrozis 6zelliklerine sahip olmakla birlikte, KOAH ve idiyopatik pulmoner fibroziste oldugu

gibi akciger kanserinin de siklikla eslik edebildigi bir hastaliktir. Bu nedenle hastalarin mutlaka diizenli araliklarla takip
edilmesi 6nemlidir.
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Anahtar Kelimeler: Amfizem, Fibrozis, Kanser

Kaynak:

1. Cottin V, Nunes H, Brillet PY, et al. Combined pulmonary fibrosis and emphysema: a distinct underrecognised entity.
Eur Respir J. 2005;26(4):586-593.

2. Lin H, Jiang S. Combined pulmonary fibrosis and emphysema (CPFE): an entity different from emphysema or
pulmonary fibrosis alone. J Thorac Dis. 2015;7(4):767-779.

3. Zhou J, Jiang Y. Meta-analysis: clinical features and treatments of lung cancer in combined pulmonary fibrosis and
emphysema. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis. 2023 Dec 20;40(4):e2023045.
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Progresif Seyir Gosteren Langerhans Hiicreli Histiyositoz Olgusunun Degerlendirilmesiigi
0S-014

Biinvamin Sertoéullarlndan, Melike Yiiksel Yavuz, Ceyda Anar, Muzaffer On}lr Turan
Izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklar1 Anabilim Dal1 - [zmir

GIRIS:

En yaygin histiyositik bozukluk olan langerhans hiicreli histiyositoz (LHH), mononiikleer fagosit sistemindeki hiicrelerin
anormal fonksiyonu,farklilagsmasi veya proliferasyonu ile karakterizedir (1). Yetiskin LHH genellikle dordiincii dekattan
sonra ortaya c¢ikar ve hastalarin yaklasik iicte ikisinde tani aninda ¢oklu sistem tutulumu vardir ve akciger dis1 organ
tutulumu hastalarin %10 ila %]15'inde goriiliir. Ge¢ hastalikta nodiillerin yerini siklikla hiperinflasyon ve bal petegi
olusumuyla birlikte ilerlemis biilloz ve kistik lezyonlar alir. BRAF V600E ve MAP2K1 mutasyonlari, ekstrapulmoner
LHH'dekine benzer siklikta rapor edilmistir, ancak daha fibrotik lezyonlarda daha diisiik mutasyon oranlari tanimlanmistir
(2). Burada progresif pulmoner bulgularla seyreden kadin olgudaki sistematik degerlendirme bulgulari sunulmustur.

OLGU:

44 yasinda kadin olgu ilerleyeci nefes darligi (mmrc4) ve kuru oksiiriik yakinmalari ile basvurdu. Bilinen hipotiroidi ve
hipertansiyonun yaninda 2016 yilinda nefes darligi ile bagvurusunda toraks bilgisayarli tomografide bilateral iist ve orta
zonlarda kistik lezyonlar saptanmasi tizerine LHH tanist mevcuttu (Resim-1). Mesleki ve ¢evresel maruziyet oykiisii
yoktu. Evde uzun siireli oksijen tedavisi ve bronkodilatatér kullaniyordu. Oncesinde bir kere spontan pnémotoraks 6ykiisii
mevcuttu (Resim-2). Bilateral solunum sesleri kabalagsmigti. FEV degeri 2016 yilina gore kiyaslandiginda %20 ye yakin
azalmisti ve FEV1/FVC 64 idi. DLCO degeri ise %55 olan olguya 6 dk yiiriime testi yapilamadi. Ek patolojik fizik
muayene bulgusu yoktu. Giincel toraks BT de bilateral yaygin kistik lezyonlarda belirgin progresyon saptanmistir (Resim-
3). Olgu son 5 aydir sigaray1 birakmis ve toplamda dort paket yili sigara 6ykiisii mevcuttu. Tiim sistematik semptom
sorgulamasi yapildi. Tam kan sayimi, periferik yayma ve rutin kan kimyasi sonuglart olagandi. Olgunun klinik,
fonksiyonel ve radyolojik olarak progresif seyir gdstermesi ve yaygin myaljisi gibi ek klinik yakinmasinin olmasi tizerine
kesin tan1 amaci ile doku biyopsisi yapilmasi gerekti. Akciger sag orta loptan yapilan wedge biyopsi sonucu LHH ile
uyumlu geldi. Genetik testler hem doku hemden kandan istendi ve yonlendirildi. Olguya PET-CT tetkiki istendi. Pulmoner
bulgulara ek olarak vertebral kolonda, bilateral humerus ve femur proksimalinde kemik iligi alanlarinda heterojen hafif
artmis F-18DG tutulumlart izlendi ve bulgular LHH kemik iligi tutulumu ile uyumlu olarak degerlendirildi. Olgu
tarafimizca sistemik tedavi ve olasit kemik iligi tutulumu i¢in hematoloji poliklinigine yonlendirildi. Halen tetkikleri
devam etmektedir.

TARTISMA:

Gogiis hastaliklart pratiginde pulmoner LHH tanisi alan olgularin sistematik degerlendirmesinin yapilmasi hastaligin
yayginliginin ve tedavisi siirecinin degerlendirilmesi agisindan olduk¢a onemlidir. Tablo-1" de bu sistematik yaklasim
sunulmustur (3). Olgumuzda oldugu gibi pnémotoraks pulmoner LHH’ de sik¢a goriilebilir. Hatta pulmoner tutulum %10
oraninda pnomotoraks ile de ortaya g¢ikabilir (4). Olgularda doku tanisi sadece kesin tani i¢in degil ayni zamanda
mutasyonel anormalliklerin gosterilmesi ve hedefe yonelik tedaviye de yonlendirmesi agisindan 6nemlidir. Olgumuzun
genetik degerlendirmesi imkan dahilinde olmadig i¢in yapilamamistir. Biyopsinin giivenilir olmadigi durumlarda sadece
pulmoner tutulum var, sigara ykiisii ve diger tanilarin diglanmasi ile de tam konulabilir (5). Bu olgularda kanda MAPK-
ERK mutasyonlarina bakmak taniy1 kuvvetlendirir. Radyolojik progresif hastalik varliginda (sigara i¢gme durumuna
bakilmaksizin) veya klinik olarak anlamli solunum semptomlar1 veya fonksiyon bozuklugu olan stabil hastalik durumunda
tek sistemli pulmoner LHH i¢in sistemik tedavi onerilir.
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Sonug olarak tiim olgulara PET-CT, HRCT, basit spirometri, DLCO ve pulmoner hipertansiyon i¢in tarama tetkikleri
onerilir (3). Olgumuzda semptomatik ve fonksiyonel parametrelerde de belirgin bozulma saptanmisti. Ag¢iklanamayan
anormal periferik kan sayimi olan olgularda kemik iligi biyopsisi yapilmasi gerekmektedir. Olgumuzun hem hemogram
hem de periferik yayama bulgulart normaldi. Fakat PET-CT de stipheli kemik iligi tutulumu oldugu i¢in hematolojiye
yonlendirildi. Pulmoner LHH'in dogal seyri degiskendir ve tahmin edilmesi zordur. Olgularin ~%50'sinde 5 yillik takipte
solunum fonksiyonlarinda azalma goriiliir ve bazilarinda obstriiktif akciger hastaligi gelisir (6). Sonug olarak pulmoner
LHH’li olgularda sistemik tutulumlarin olabilecegi ve progresif seyir gosterebilecegi akilda tutulmali, tedavi siirecine
katkisindan dolayr ihmal edilmemelidir.

10-12 MAYIS 2024
TUI BLUE HOTEL
SARIGERME DALAMAN

Anahtar Kelimeler: langerhans hiicreli histiyositoz, kistik akciger hastaliklar

ANJIOGRAFI, P)
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-Konstitlisyonel semptomlar: ates, gece terlemesi, yorgunluk,

Eetin basagrisi, myalji

-Bag-Boyun: ¢ift gérme, bulanik gérme, isitmede azalma, kulak
dolgunlugu, otit, diseti cekilmeleri, oral tilserler

-KVS: dispne, ortopne

-Pulmoner: dispne, dkstriik, gogis agrisi

-KiS: kemik agnisi, bel agnisi

-Lenfatik: lenfadenopati

-GIS: diyare, melena

-Dermatolojik: ras, cilt Glserasyonlari

-Endokrin: polidipsi/politiri, azalmig libido

-Norolojik: ataksi, disartri, nbet, kognitif bozukluk

-Psikiyatri: depresyon, aksiyete

-Bas-Boyun: terleme, sislik, kulak kanali eritemi, cekilmis

Fizik M
izik Muayene disetleri

-Lenfatik: lenfadenomegali

-Cilt: eritematdz ras, pullu lezyonlar, subkutanéz nodiller, krura
ve perinede Ulsere lezyonlar

-Pulmoner: wheezing, hava aghg

-Norolojik: diskonjuge bakis, kraniyal sinir paralizisi, okulamator
anormallikler, disartri, ataksi, manyetik yiris

Konsiiltasyonlar -Noroloji

-Endokrinoloji

-Dermatoloji: hem hastalik degerlendirmesi hem de BRAF veya
MEK inhibitor tedavi 6ncesi

-Goz Hastalklari: hem hastalik degerlendirmesi hem de MEK
inhibitor tedavi dncesi
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Radyolojik Degerlendirme Tam hastalar: FDG-PET/CT tiim viicut

Pulmoner LHH:

-HRCT

-Pulmoner fonksiyon testleri

Semptom veya organ tutulumuna gére secilmis hastalarda:

*Kontrasth beyin MR ve/veya sella tursika MR

-Spine MR

-Sag kalp kateterizasyonu

-Tdm viicut BT

-Karaciger/dalak degerlendirmesi igin USG

-KCFT anormalligi veya BT/USG de dilate kanal varliginda
MRCP/ERCP

-EKG- BRAF inhibitor tedavi ncesinde

-Ekokardiyografi: pulmoner hipertansiyon degerlendirmesi ve
MEK inhibitor tedavisi 6ncesinde

Laboratuvar ve Yardimal_ .
Tim hastalar:

Testler

-Hemogram, KCFT, BFT, CRP, TiT, kortizol, TSH, T4
-BRAF-V600 genotip (dokuda)
-Hiicre gen analizi
Semptom, organ tutulumu veya anormal laboratuvar
degerlerine gore secilmis hastalarda:
-Di siiphesinde su kisitlama testi
-Hipofiz tutulumunda FSH/LH, PRL, testesteron, dstradiol
-Growth hormon yetersizliginden stiphelenildiginde IGF-1
-Anormal kan sayiminda kemik iligi biyopisisi
-PHT'den siiphelenildiginde sag kalp kateterizasyonu

Kaynaklar

1. Allen CE, Merad M, McClain KL. Langerhans-Cell Histiocytosis. N Engl J Med. 2018 Aug 30;379(9):856-868.

2. Rodriguez-Galindo C, Allen CE. Langerhans cell histiocytosis. Blood. 2020 Apr 16;135(16):1319-1331.

3. Goyal G, Tazi A, Go RS, Rech KL, Picarsic JL, Vassallo R, Young JR, Cox CW, Van Laar J, Hermiston ML, Cao XX,
Makras P, Kaltsas G, Haroche J, Collin M, McClain KL, Diamond EL, Girschikofsky M. International expert consensus
recommendations for the diagnosis and treatment of Langerhans cell histiocytosis in adults. Blood. 2022 Apr
28;139(17):2601-2621.

4. Vassallo R, Ryu JH, Schroeder DR, Decker PA, Limper AH. Clinical outcomes of pulmonary Langerhans’-cell
histiocytosis in adults. N Engl J Med. 2002;346(7):484-490.

5. Vassallo R, Harari S, Tazi A. Current understanding and management of pulmonary Langerhans cell histiocytosis.
Thorax. 2017;72(10):937-945.

6. Tazi A, Marc K, Dominique S, et al. Serial computed tomography and lung function testing in pulmonary Langerhans’
cell histiocytosis. Eur Respir J. 2012;40(4): 905-912.
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BiR PULMONER HiPERTANSIiYON VAKASI
0S-015

Betiil Kincir, Meftun Unsal
Ondokuz May1s Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali — Samsun

GiRis:

Klinigimizde tanisi konmus takip ve tedavisi yapilan konnektif bag doku hastaligi olan bir pulmoner hipertansiyon vakasi
sunmay1 amagladik

OLGU:

C.L 50yas, kadin hasta Meslegi ev hanimi, yasadigi yer; Bafra-Samsun

Eforla nefes darligi 8 senedir varmis. Sikayetleri giderek artmis. Toz koku deterjan kokusundan etkilenip, bahar aylarinda
siddetleniyormus. Ortopne, PND’ si mevcut. Oksiiriik, balgam, hemoptizi sikayeti bulunmuor.. Gogiis agris1 8 yildir sternum
iistlinde baski tarzinda agris1 , bir aydir artmis. boynuna ve sirtina yayilip, eforla artiyormus. Sigara hi¢ igmemis , alkol
kullanmiyor 6zge¢misinde pulmoner HT, Kalp yetmeligi , Hipertansiyon , Diabetes Mellitus tanilar1 bulunmaktadir. 2016
yilinda konnektif bag doku hastaligina bagli,interstisyel akciger hastaligi tanilar1 almis.

Klinigimize ilk bagvurusu 2015 yilinda dis merkezde pulmoner emboli tanisi almasi sonrast INR yiiksekligi ve halsizlik
sebebiyle olmus. Yogun bakimda takip edildikten sonra clexane ve dabigatran ile taburcu edilmis. Hasta eklem agrilari olmast
ve akciger parankim tutulumu olmasi sebebiyle romatolojiye yonlendirilmis. Romatoloji tarafindan Undiferansiye konnektif
doku hastalig1 olarak degerlendirilmis. Deksametazon, hidoksiklorokin ile taburcu edilmis. 1 ay sonra yapilan eko tekrarinda
PAB; 25mm Hg, EF:%065 olarak degerlendirilmis.

2021 yilinda hizli ventrikiil yanith af ve akut dekompanse kalp yetmezlzigi sebebiyle Kardiyoloji Klinigine yatisi olmus.
Yatisindaki ekosu: LVEDd: 47 LVESd: 25 EF: 75 IVS: 15 LA: 35, sol ventrikiil ¢ap duvar hrk normal, LVH IVS 15 mm, sag
bosluklar normal, PAsB 45 mmHg, sol ventrikiil posterior komsulugunda sistolde 12 mm mai olarak saptanmis.
Kateterizasyon agisindan degerlendirilmis fakat tip 3 pulmoner hipertansiyon olarak kabul edilerek kateterizasyon yapilmamus.

2023 yilinda nefes darliginda artig sikayeti ile tekrar klinigimize bagvurdu. Efor kapasitesinde diisiis sebebiyle tekrarlanan eko
sonucu ile kardiyoloji, tarafindan sag kalp kateterizasyonu yapildi.

Undiferansiye konnektif bag doku hastaligi akciger tutulumu ve pulmoner hipertansiyon tanisi ile multidisipliner konseyde
degerlendirilen hastaya rituksimab ve mikofenolat mofetil baglandi. Pumoner hipertansiyon igin Masitentan teavisi baslandi.

SONUC:

Progresif dispne sikayeti ile bagvuran ve bu semptomlart mevcut hastaliklari ile agiklanamayan hastalarda aklimiza mutlaka
pulmoner hipertansiyon gelmelidir. Vakalar Romatoloji, Gogiis Hastaliklari, Kardiyoloji, Radyoloji gibi bdolimlerle
multidisipliner bir sekilde degerlendirilmeli ve tedavisi belirlenmelidir.
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