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ORJINAL GCALISMA

KLINIGIMIZDE SON BES YILLIK INTERSTISYEL
AKCIGER HASTALIGI TANI VE TEDAVISI

Diagnosis and Treatment of Interstitial Lung Disease in the
Last Five Years in Our Clinic

Sule CILEKAR(0000 0001 8659 955X), Ahmet DUMAN LI*(0000 0002 5768 7830), Giirhan OZ!
(0000 0003 1976 9488), Fatih CAKIROGLU?, Ersin GUNAY(0000 0002 2671 4584)

OZET

Girig: interstisyel akciger hastaliklari (IAH); akciger parankiminde yaygin olarak inflamasyon ve fibrozis olus-
masidir. Genellikle kronik seyirli, klinik, radyolojik ve patolojik olarak benzerlik gdsteren yizlerce hastaligi
kapsar. Hastaliga yol agan etken idiyopatik olabilecegi gibi mesleki hastaliklar, enfeksiyonlar, ilaglar gibi ¢ev-
resel faktorlere bagli da olabilir. Sarkoidoz, kalitsal hastaliklar ve kollajen doku hastaliklari gibi otoimmiin ve
sistemik hastaliklarin bir pargasi olarak da ortaya gikabilir. Bizde klinigimizde son bes yildir tedavi ve takip
ettigimiz 402 adet IAH tanili hastamizin dosyalarini inceledik. Tani ve basari oranimzi literatiirler esliginde
tartismayl amagladik.

Yontem: Calismada Haziran 2012—-Haziran 2017 yillari arasinda , hastanemizde G6gus Hastaliklari Poliklini-
gine basvuran, interstisyel Akciger Hastaligi tanisi alan hastalarin dosyalari retrospektif olarak taranmistir.
Bulgular: Olgularin yas ortalamasi 65.21+15.44 olup, 199'u (%49.5) kadin ve 203’ U (%55) erkekti. Hastalarin
380’inde (%94.5) nefes darligi, 269’unda (%66.9) 6ksiriik, 88’inde (%21.9) balgam, 11’inde (%2.7) hemopti-
zi, 11’inde (%2.7) gbgus agrisi sikayeti mevcuttu. Akciger grafilerinde 164 (%40.8) hastada gizgisel ve retiku-
ler opasiteler, buzlu cam opasiteleri, periferik ve alt zonlarda belirginlesen kaba retikiler ve retikiilonodler
opasiteler vardi. Hastalarin 386’sina (%96) solunum fonksiyon testi yapildi. Solunum fonksiyon testlerinde
14 (%3.5) obstruktif tipte, 72 (%17.9) restriktif tipte, 120 (%29.9) mikst tipte, 180 (%44.8) normal sinirlar-
daydi. Hastalar iAH alt tanilarina gore degerlendirildiginde 168'i (%41.8) undiferansiye interstisyel akciger
hastalig), 96’s1 (%23.9) idiyopatik pulmoner fibrozis mevcuttu.

Sonug: iAH yasam kalitesini ileri derece diisiirdiigiinden uygun hasta yénetimi 6nemlidir. Bu hastalik multi-
disipliner bir yaklagimi gerekmektedir. Kuru 6kstiriik ve nefes darligi ile bagvuran ve radyolojik olarak inters-
tisyel tutulum olan hastalarda iAH akilda tutulmaldir.

Anahtar Kelimeler: interstisyel Akciger Hastali§i, idiopatik Pulmoner Fibrozis, Dispne

ABSTRACT

Introduction: Interstitial lung diseases (ILD) is which inflammation and fibrosis are common in the lung
parenchyma. It usually includes hundreds of diseases with a chronic course, clinical, radiological and pat-
hological similarity. The causative agent may be idiopathic or may be due to environmental factors such as
occupational diseases, infections, drugs. Sarcoidosis can also occur as part of autoimmune and systemic
diseases such as hereditary diseases and collagen tissue diseases. In our clinic, we have examined the files
of 402 patients with ILD who have been treated and followed for the last five years in our clinic. We aimed
to discuss the diagnosis and success rate with the literature.

Methods: The files of patients diagnosed with interstitial lung disease between June 2012 and June 2017
were analyzed retrospectively.

Results: The mean age of the patients was 65.21 + 15.44 and 199 (49.5%) were female and 203 (55%) were
male. Of the patients, 380 (94.5%) had dyspnea, 269 (66.9%) had cough, 88 (21.9%) had sputum, 11 (2.7%)
had hemoptysis and 11 (2.7%) had chest pain. Lung radiographs included 164 (40.8%) patients with linear
and reticular opacities; Pulmonary function test was performed in 386 patients (96%). In respiratory func-
tion tests, 14 (3.5%) were obstructive type, 72 (17.9%) were in restrictive type, 120 (29.9%) in mixed type
and 180 (44.8%) in normal limits. There were 168 (41.8%) undifferentiated interstitial lung disease and 96
(23.9%) patients had idiopathic pulmonary fibrosis.

Keywords: Interstitial Lung Disease, Idiopathic Pulmonary Fibrosis, Dyspnea
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GIRIS

interstisyel  akciger hastaliklari  (iIAH)  akciger
parankiminde ve interstisyumda bag dokuda gelisen
fibrozis ve inflamasyon ile karakterize bir hastalktr.
insidansi giderek artan bu hastalik bircok alt tipe
sahiptir ve sadece %25- 30’unun sebebi bilinmektedir.
IAH icin az sayida epidemiyolojik calisma vardir,
¢alismalarin yapildigi Ulkelere gore oldukga farkh
insidans ve prevalans oranlari bildirilmektedir [1,2].
Amerikan Toraks Dernegi/Avrupa Solunum Dernegi
(ATS/ ERS) 2002 yilinda IAH’da terminolojiyi standardize
etmek icin idiyopatik interstisyel pnoémonilerin
siniflandiriimasinda ortak bir konsensis olusturmustur.
2018 yilinda da bu konsenslis Uzerine glincelleme
yapilmis ve bu gilincellemenin tamamlayici olarak
kullaniimasi 8nerilmistir [2]. IAH’nin epidemiyolojisi
hakkinda ¢ok az sey bilinmektedir. Amerika
Birlesik Devletleri(ABD)'de prevalans 3-26/100000
olarak bildiriimektedir [3]. Ulkemizde IAH ile ilgili
epidemiyolojik veriler yoktur. Biz hastanemizde son
bes yillik IAH tanisi alan hastalari belirleyerek bu
bolgedeki hasta poplilasyonumuzun yogunlugunu ve
tedavi sekillerimizi saptamaya calistik.

YONTEM

Klinigimizde 5 yil boyunca IAH tanisi alan hastalar,
hastane bilgi islem yonetimi sisteminden (HBYS)
taranarak retrospektif olarak incelendi ve dosyalarina
ulasildi. Klinik, radyolojik ve patolojik olarak kesin
tani alan hastalar galismaya dahil edildi. Malignite,
enfeksiyon hastaliklari ve kalp hastaliklarina bagh
interstisyel o6dem ve fibrozis gelistigi dustnilen
hastalar ile tani yonteminde ve dosyada eksik veri
bulunan hastalar ¢alisma digi birakild.

Hastalarin yas, cinsiyet gibi demografik bulgulari
ve semptomlari, solunum fonksiyon testleri (SFT),
akciger grafi bulgulari, yiksek rezoltsyonlu bilgisayarh
tomografi (YRBT) bulgulari kaydedildi. Tani amagh
islem olarak endobronsiyal ultrasonografi (EBUS),
bronkoskopi ya da cerrahi tani yontemi uygulanan
hastalarin verileri kaydedildi. Bronkoskopi yapilan
hastalarin bronkoalveolar lavaj ( BAL) sivilarinda
eozinofil, lenfosit, monosit, epitel hiicre sayilari,
yapilan biyopsi cesitleri kaydedildi. Tim hastalarin
immin markerlerine ve aldiklari tedaviye bakildi.
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Hastalardan elde edilen veriler SPSS versiyon 16
istatistiksel analiz sistemine kaydedilerek tanimlayici
istatistikler (Aritmetik ortalama, ortanca, standart
sapma, yuzde dagilimlar) ile degerlendirildi.

BULGULAR

Dosyas! incelenen olgularin 402'sinde IAH saptanildi.
Olgularin yas ortalamasi 65.21+15.44 olup, 199'u
(%49.5) kadin ve 203" U (%55) erkekti. Hastalarin
380’'inde (%94.5) nefes darlig, 269’unda (%66.9)
Oksuriik, 88’inde (%21.9) balgam, 11’'inde (%2.7)
hemoptizi, 11’'inde (%2.7) gogls agrisi sikayeti
mevcuttu.

Akciger grafilerinde 164 (%40.8) hastada cizgisel ve
retikiiler opasiteler, buzlu cam opasiteleri, periferik
ve alt zonlarda belirginlesen kaba retikiiler ve
retikilonodiler opasiteler vardi. Hastalarin 386’sina
(%96) solunum fonksiyon testi yapildi. Solunum
fonksiyon testlerinde 14 (%3.5) obstruktif tipte, 72
(%17.9) restriktif tipte, 120 (%29.9) mikst tipte, 180
(%44.8) normal sinirlardaydi. Hastalarin solunum
fonksiyon test degerleri tabloda verilmistir (Tablo 1).

Tablo 1 Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum Fonksiyon Testi Bulgular
FEV1 73+ 24.05
FVC 70 +24.21
FEV1/FVC 766,97

FEV1;Fonksiyonel ekspiratuvar voliim, FVC; Fonksiyonel
vital kapasite

Hastalar IAH alt tanilarina gére degerlendirildiginde
168’i  (%41.8) undiferansiye interstisyel akciger
hastaligi, 96's1 (%23.9) idiyopatik pulmoner fibrozis (iPF)
mevcuttu (Sekil 1 ). YRBT' lerinde tutulum boélgelerine
bakildigi zaman 20 (%4,9) hastada parankimal tutulum
yoktu, 151 (%37.6) yaygin, 118'inde (%29.4) bazallerde,
12'sinde (%3) Ust loblarda, 1'inde (%0,2) periferik
tutulum vardi. YRBT' lerine 219 hastada Lenfadenopati
(LAP) mevcuttu (Sekil 2).
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# Undiferansiye Akciger Hastaliklan
o Idiyopatik Pulmoner Fibrozis

i Sarkoidoz

M Kollojen Doku Hastaligi

H Kriptojenik Organize Pnomoni

H Mesleki Akciger Hestaligi

u Lenfanjiyomiyomatozis

i Kronik Eozinofilik Pnémoni

w LiP

i NSIP

Hastalarin 140'ina tani amagh (%34.8) bronkoskopi
(parankimal biyopsi, BAL, igne aspirasyonu), 102’sine
(%25.37) Endobronsiyal ultrasonografi (EBUS), 11'ine
(%2.7) Video yardimh torakoskopik cerrahi (VATS) ile
wedge biyopsi uygulandi. Hastalarin bronkoalveolar
lavaj sivi 6rneklerinin karakterleri tabloda belirtilmistir

(Tablo 2). 402 hastadan 253'lne tani amagl girisimsel
islem uygulanmistt ve 110°unun (%27.36) patolojik
tanisi mevcuttu. 110 hastanin patolojik tanilari sirasi
ile 45'i sarkoioz, 58' si iPF, 7 LiP' di. Oto-immiin marker
bakilan hastalarin 23'linde (%5.7) bazi parametrelerde
pozitif deger mevcuttu. immiin marker alt tiplerine
baktigimiz zaman 9 hastada ANA, 2 hastada cANCA, 5
hastada anti SCL-70, 1 hastada anti ds-DNA, 4 hastada
pANCA, 10 hastada RF ve 1 hastada SS-A sonucu
pozitifti. Hastalarin 210’u ilagsiz takip edilirken, 99'u
steroid, 20'si siklofosfamid, 30'u metotreksat 24’G
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Nintedanip, 19’u Pirfenidon tedavisi verildi. 30 (%8)
hasta akciger transplantasyonuna yonlendirildi. 1
hastaya transplantasyon uygulandi. USOT kullanan 140
hasta (%35) mevcuttu. BPAP kullanan 34 hasta (%8.4)
mevcuttu.

Tablo 2 Bronkoalveolar Lavaj Sivi Ozellikleri

N:36 Eozinofil | Lenfosit | Makrofaj Epitel | Monosit
Median 0(0-1) 10+4.28 | 64.50+22.88 | 3+1.4 |1
(Min-Maks)

TARTISMA

Hastalarin demografik araliklarina baktigimiz zaman
cinsiyetlerinin nerede ise esit oranda oldugunu
gdrmekteyiz. IAH alt tanilarina baktigimiz zaman 168
(%41.8) oraninda undiferensiye interstisyel akciger
hastaligi tanisi  konulmustur. Diferensiye edilen
hastaliklardan en sik 96 (%23.9) oraninda IPF, 2. siklikta
87 (%21.6) oraninda Sarkoidoz tanisi gelmistir. Az
gorilen olgular ise lenfanjitis karsinomatoza, meslek
hastaliklari Bronsiolitis obliterans organize pndémoni
(BOOP), kollajen doku hastaligiydu. Literatiirde 6zellikle
iPF ve Non Spesifik interstisyel Pnémoni (NSIP) tani
oranlari daha ylksek bildirilmistir [1-3]. Coultas ve ark.
yaptgi calismada IPF tani orani %31'dir, fakat patolojik
tani orani olduk¢a dlsuktur. Bizim calismamizda
siniflandirilamayan iAH tani oranimizin yiiksek olmasini
hastanin ileri evrede bagvurmasina ve invaziv islemlerin
yeterli dlzeyde yapilamamasina bagli olabilecegini
diisindik. Hastalarin solunum fonksiyon testlerinde
restriktif patern hakimdi ve semptom olarak en ¢ok
nefes darligi 380(%94.5), 269 (%66.9) kuru oOksiirik
mevcuttu. Hastanemiz konum olarak bircok mermer
fabrikasina yakin bolgede oldugu halde meslek hastaligi
tanisi tahminimizin ¢ok altinda gelmistir. Bu olgularin
daha cok isyeri hekimlerince meslek hastanelerine
yonlendirilmelerine  bagh olabilir.  Calismamizda
sarkoidozlu olgular yiksek bir oran teskil ediyordu,
bunun nedeni sarkoidoz tanisinda girisimsel islemlerin
daha sik yapilmasi ve radyolojik gortntilerinin daha
spesifik olmasina bagli olabilir.

iAH'da tanisal yaklasimda hastalar l¢ grupta ele
alinabilir. ilk grup cevresel ve mesleksel maruziyet
oykusl olan hasta grubudur, bu grupta klinik ve
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radyolojik bulgular ile tani konulabilir. Bu olgularda
nadiren invaziv girisimlere ve patolojik ayirima
gerek duyulur. ikinci grup sistemik yada romatolojik
hastalig bilinen gruptur, bu grupta da nadiren invaziv
girisimsel yodntemlere basvurulur. Tani koymakta
zorlanilan grup ise lglincl gruptur. IPF, sarkoidoz ve
daha nadir gorilen interstisyel akciger hastaliklari alt
gruplarinin bulundugu bu grupta fizyolojik, serolojik
tetkikler taniya yardimci olmakla birlikte doku tanisi
icin siklikla invaziv girisimlere ihtiyac duyulur [3-
5]. Hastalarimiz bu yénden ele alindiginda kollajen
doku hastaligi ve meslek hastaligi olan hastalarda
tanida zorlanilmadigl gorildi. Bu hastalarda tanilar
genellikle klinik ve radyolojik olarak konuldu. Ozellikle
sarkoidozlu hastalarda tani invaziv girisimsel islem
(bronkoskopi veya EBUS) ile konuldu. Toplam 253
(%62.8) hastaya diagnostik amagli invaziv islem yapildi.
Diger kliniklerde IAH'da tani koyma amacli invaziv
girisim oranlarini degerlenirdigimiz zaman Ertlrk ve
arkadaslarinin galismasinda bu oranin %64.7 oldugunu
gérmekteyiz [4]. Bu oran bir ¢ok galismada %50-90
arasinda degismektedir [7,8]. Ucar ve arkadaslari
yaptiklari calismada invaziv girisim oranini %48 olarak
saptamislardir [5]. Kriptojenik organize pndémoni
KOP’lu olgularda da bronkoskopi ve TBAB'nin
(Transbronsiyal akciger biyopsi) tani koydurucu ozelligi
yuksektir ve 6zelliklede genel durumu hizla bozulan
hastalarda en 6nemli tani sekli olmaktadir [10-12]. Son
yillarda sadece radyolojik goriintt ve klinik bulgular ile
spesifik olan biyopsisiz tani, tedavi ve degerlendirme
yapilabilir goriast 6ne ¢ikmaktadir [6],[7]. Acik akciger
biyopsisi yada glnimiz sartlarinda Video Assisted
Thoracoscopic Surgery (Video Yardimli Toraks Ameliyati)
ile biyopsi altin standart olmakla birlikte, glinimuzde
gorintileme yontemlerinin gelismesi nedeni ile kesin
gerekliligi tartisiimalidir. Bizim c¢alismamizda cerrahi
biyopsi orani cok disliktir 11 (%2.7).

Bronkoalveolar lavaj (BAL), IAH tanisinda altta yatan
hastaligin ayirici tanisinda dnemli role sahiptir. Ozellikle
sarkoidoz, hipersensitivite pndmonisi ve alveolar
proteinozis gibi hastaliklarda non invaziv ozelligi
olan tani yontemidir . Bronkoskopi islemi yapilan
tim olgularimizdan BAL o6rnegide alinmisti. Gegmis
calismalarla benzer olarak sarkoidozlu hastalarda
lenfosit hakimiyeti izlenirken IPF ve NSIP tanili
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hastalarda makrofaj ve notrofillerde artis mevcuttu
[8]. Hastalarin PA grafilerini degerlendirdigimiz zaman
164 olguda (%40.8) goriintiide interstisyel patern
mevcuttu. YRBT' de ise tutulum bdlgelerine bakildig
zaman 20(%4,9) hastada akciger parankimal alanda
tutulum yoktu, 151 (%37.6) hastada yaygin parankimal
tutulum, 118(%29.4) hastada bazal bdlge parankimal
tutulum, 12 (%3) hastada Ust bolge parankimal
tutulum, 1(%0,2) hastada periferik bolge parankimal
tutulum vardi. YRBT gorintilerini inceledigimiz zaman
iPF hastalarinda bilateral bazallerde tutulum gozledik,
meslek hastaliklari ya da sarkoidozu olan hastalarda Gst
zonlarda tutulum mevcuttu.

Kollojen doku hastaliklar akcigerlerde bir ¢cok bolgeyi
etkileyebilir. Ozellikle Romatoid Artrit ( RA), Sistemik
skleroz (SS), Polimiyozit, Dermatomiyozit, Sistemik
skleroz (SS), mixed bag doku hastaliklari, sjogren,
Sistemik lupus eritamotozis (SLE) akcigerlerde
interstisyel tutulum yapabilirler. YRBT' de buzlu cam,
interstisyel kalinlasma, multiple nodiller, bal petegi
goruntiisu gibi bir ok farkh goriintliye sebep olabilirler
[9]. NSIP ve pulmoner hipertansiyon sklerodermada,
bronsiektazi ve nodiller RA'de, plevral eflizyon ve
pulmoner hemoraji SLE'de, Ust loblarda fibrozis ve
micetoma ankilozan spondilit'de sik gozlenir [10].
Bizim galismamizda 10 hastada RA nedeni ile tutulum
mevcuttu. RA tanili 2 hastada plevral eflizyon, septal
kalinlama, amfizem ve Ust loblarda agirhkli olmak
izere buzlu cam goriintlsi mevcuttu, 3 hastada yaygin
noddller (0,5-1 cm, ortasi nekrotik) gézlendi, 5 hastada
yaygin buzlu cam gorlintlisii mevcuttu. Hastalarin 284
(%70,6) takip verildigi, tedavi uygulananlara agirhk
olarak steroid 99 (%24,6 ) tedavisi uygulandigi gozlendi.
IPF hastalarinda steroid disi yeni nesil antifibrinotik
tedavilerin,  antifibrinozan  etkilerinden  dolayi
bundan sonraki hastalarimizda artirilmasi gerektigini
dislinmekteyiz.

SONUC

IAH yasam kalitesini ileri derece dusirdigiinden
uygun hasta yonetimi 6nemlidir. Radyolojik olarak
retikilonodiler gorinimi bircok akciger hastaligina
benzerlik gosterdigi icin bu semptomlarda girisimsel
islem vyapilarak ayirici tani oranini yikseltmek ve
tedaviyi bu duruma gore diizenlemek énemlidir.
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