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Bag dokusu hastaliklari (BDH) siklikla solunum sistemi tutulumlarina
neden olabilmektedir. Rutin pratikte hasta ve hekimini en cok zorlayan,
en sik mortalite ve morbidite nedeni olan solunum sistemi tutulum
ornegi interstisyel akciger hastaligidir (IAH). idiyopatik pulmoner
fibroz (IPF) sik karsilasilan IAH nedenlerinden bir digeridir. BDH-IAH
ile IPF arasindaki patojenik, klinik ve radyolojik bulgular bakimindan
onemli oranlarda benzerlikler iki hastaligin ayrimini gticlestirmektedir.
Ancak, BDH-IAH ile IPF'nin tedavisi cok farklidir. Bu nedenle, her
ikisinin ayrimini yapmak oldukca énemlidir. [AH, histopatolojik ve
radyolojik olarak, usual interstisyel pnémoni (UiP), non-spesifik
interstisyel pnémoni (NSIP), lenfositik interstisyel pnémoni (LIP) ve
organize pnémoni olarak gruplandirilir. NSiP paterninde BDH-IAH olan
hastalarda immunostipresif tedaviye yanit UiP paterni olan hastalardan
daha iyidir. UiP paterni olan hastalarda antifibrotik tedavinin etkinligi
daha belirgindir. iPF UIP paterninde iken, BDH-IAH siklikla NSIP
paternindedir. Ancak, romatoid artrit UiP, Sjégren sendromu ise LIP
paterninde olabilir.

Anahtar Kelimeler: Bag dokusu hastaliklari, interstisyel akciger
hastalig, idiyopatik pulmoner fibroz

Giris

Interstisyel akciger hastaligi (IAH), kanser ve enfeksiyon
gibi nedenlerle olusanlar hari¢, hiicresel proliferasyon,
interstisyel enflamasyon ve fibroz veya bu t¢ bulgunun
kombinasyonundan olusan akciger parankim hastaligidir.™
Idiyopatik pulmoner fibroz (IPF), bag dokusu hastaliklarma
(BDH) bagh IAH, kronik hipersensitive pnémonisi,

Abstract

Connective tissue diseases (CTD) can often cause respiratory system
involvement. Interstitial lung disease (ILD) is an example of respiratory
system involvement, which is the most frequent cause of mortality and
morbidity, which challenges patients and their physicians in routine
practice. Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is another common cause
of ILD. Similarities between CTD-ILD and IPF in terms of pathogenic,
clinical and radiological findings complicate the distinction of the two
diseases. However, the treatment of CTD-ILD and IPF is very different.
Therefore, it is very important to distinguish both. ILD is grouped
histopathologically and radiologically as usual interstitial pneumonia
(UIP), non-specific interstitial pneumonia (NSIP), lymphocytic interstitial
pneumonia (LIP) and organized pneumonia. Patients with CTD-ILD in
the NSIP pattern have a better response to immunosuppressive therapy
than patients with the UIP pattern. The effectiveness of antifibrotic
therapy is more prominent in patients with the UIP pattern. While IPF
is in the UIP pattern, CTD-ILD is often in the NSIP pattern. However,
rheumatoid arthritis may be in the UIP pattern and Sjogren’s syndrome
in the LIP pattern.

Keywords: Connective tissue diseases, interstitial lung disease,
idiopathic pulmonary fibrosis

sarkoidoz ve pnémokonyozlar TAH &rnekleridir (Sekil
1).0mL2

Romatoid artrit (RA), Sjogren sendromu (SjS), sistemik
skleroz (SSk), sistemik lupus eritematoz (SLE) ve idiyopatik
enflamatuvar miyopatiler [dermatomiyozit(DM), polimiyozit
(PM) ve anti-sentetaz antikor sendromu (AAS)] BDH olarak
kabul edilen enflamatuvar romatizmal hastaliklardir. BDH
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Diffiiz Parankimal Akciger Hastaliklari = interstisyel Akciger Hastaliklari

Bilinen bagh diyopatik i Digerleri

hastaliklar pnomoniler (iiP) hastaliklar — LAM

— llaglar — Sarkoidoz — HX

— BDH

| MAJOR iiP’LER | | NADIR iiP’LER I | SINIFLANDIRILMAMIS |

— iPF

— idiyopatik nonspesifik
interstisyel pndmoni

— Respiratuar bronsiolit
interstisyel akciger hastaligi

— Deskuamatif interstisyel
pnémoni

— Kriptojenik organize
pnémoni

— Akutinterstisyel pnémoni

— idiyopatik lenfositik interstisyel
pnomoni

— idiyopatik pléroparankimal
fibroelastoz

Sekil 1. interstisyel akciger hastaliklarinda siniflama?
BDH: Bag dokusu hastaliklar, HX: Langerhans hiicreli histiyositoz, iPF:
idiyopatik pulmoner fibroz, LAM: Lenfanjiyoleiomyomatoz

bir¢ok sistemi etkiledigi gibi solunum sisteminde de oldukca
farkli tutulumlarla karsimiza cikabilmektedir (Tablo 1).P4
IAH bu tutulumlardan biridir ve tim BDH’de karsimiza
cikabilir (Tablo 2). BDH-TAH olan hastalarda idiyopatik
TAH’den farkli olarak plevral efiizyon ve plevral kalinlagma
goriilebilir; RA ve SjS’de hava yolu hastaligi ve pulmoner
nodiller tespit edilebilir.

A. Bag Dokusu Hastaliklarina ikincil iIAH:

Tiim BDH’lerde IAH gériilebilir. TAH etiyolojisi
aragtirilanlarin yaklagitk %15’inde etiyolojik neden BDH
iken, radyolojik paterni non-spesifik interstisyel pnémoni
(NSIP) ise nedenin BDH olma ihtimali %30%un iizerine
cikmaktadir.

1. Sistemik Sklerozda iAH;

BDH icerisinde pulmoner tutuluma en sik yol agan ve
pulmoner sorunlarin en sik mortalite nedeni oldugu hastalik
SSk’dir. SSk’de en sik kargilagilan tutulum 6rnegi TAHdir.
Yapilan tarama yontemine gore deZismekle birlikte,
semptomatik hastalarin yaklagik %40’mnda, asemptomatik
hastalar eklendiginde ise neredeyse hastalarmn %80’inde
TAH kanitlarina ulagilabilir.’”? SSk-TAH radyolojik olarak
siklikla N'SIP paterni sergiler.

SSk  hastalarinin = %18’inde pulmoner hipertansiyon
(PH) gelismektedir. SSk hastalarinda PH’nin en stk nedeni
tartigmalidir. Bazi kaynaklarda grup I PH, bazilarinda da
TAHye ikincil grup IIT PH en sik neden olarak bildirilmistir.
Sonra, grup I PH [pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH)]
ve sol kalp yetmezligine bagli grup II PH gorilir. SSk
hastalarinin yaklagik % 10unda PAH olusmaktadir.5-"!

2. Romatoid Artritte iAH;

RA solunum sisteminde her bolgeyi etkileyebilir.
Hastalarin yaklasik %20’sinde plevral tutulumlar (plorit,
plevral efiizyon ve plevral kalinlasma) goriilir. Cogu
asemptomatiktir ve otopsi serilerinde plevral tutulum
neredeyse hastalarin yarisinda gézlenmistir.®! RA hastalarinin
%5-25"inde yiiksek ¢oziinirlikli bilgisayarli tomografide
(HRCT) pulmoner nodil karsimiza cikabilir. Hava yolu
hastaliklar1, PAH, pulmoner emboli ve akciger kanseri daha
az siklikla kargilagilan diger pulmoner tutulum 6rnekleridir.
81 RA hastalarmnin % 10’unda klinik bulgulara neden olacak
diizeyde TAH saptamir. Toplamda, subklinik hastalar da
dahil edilirse, RA’da TAH sikligi %40’a ulagabilmektedir.

Tablo 1. BDH'de akciger tutulumlari ve HRCT bulgularina gére tutulum paternlerit®!

BDH uip NSiP oP Lip Kanama Hava yolu* Nodiil Plérit
RA +4++ ++ ++ + - +4++ +++ +++
SSk + +++ + - - - - -
PM/DM + +++ +++ - - - - -
SjS + ++ - ++ - + + -
SLE + ++ + ++ +++ - - +++
MBDH + ++ + - - - - +

BDH: Bag dokusu hastaliklar, HRCT: Yiiksek cozindirliikli bilgisayarli tomografi, LIP: Lenfositik interstisyel pnémoni, MBDH: Miks bag dokusu hastaligi, NSIP: Non-spesifik
interstisyel pnémoni, OP: Organize pnéumoni, PM/DM: Polimyozit/dermatomiyozit, RA: Romatoid artrit, SLE: Sistemik lupus eritematoz, SjS: Sjégren sendrom, SSk: Sistemik
skleroz, UIP: Usual interstisyel pnémoni, *Hava yolu hastaligi: Bronsiyektazi, bronsiyal duvar kalinlasmasi ve konstriktif bronsiyolit

Tablo 2. BDH'de IAH tutulumlari ve HRCT bulgularina gére tutulum paternleri!

BDH iAH sikligi iAH paterni
Sistemik skleroz %30-40 klinik, %80 subklinik NSIP UiP
Romatoid artrit %10 klinik, %30 subklinik UiP NSiP OP
Sjogren sendromu %20 klinik, %40 subklinik NSIP UIP LiP
Sistemik lupus eritematoz %8-12 DAH, NSIP
idiopatik enflamatuvar miyopatiler %40 NSIiP+OP NSIP OP UIP

BDH: Bag dokusu hastaliklar, DAH: Diffiiz alveolar hemoraji, HRCT: Yiiksek cziindirlikli bilgisayarli tomografi, IAH: Interstisyel akciger hastalig, LIP: Lenfositik interstisyel
pnémoni, NSIP: Non-spesifik interstisyel pnémoni, OP: Organize pnémoni, UIP: Usual interstisyel pnémoni
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Sigara kullanimi, erkek cinsiyet, ileri yas ve seropozitiflik
RA’da TAH riskini artirmaktadir. RA’da goriilen TAH %60
olasilikla usual interstisyel pnémoni (UIP) paternindedir.

Béylece tedavi yanitsizligi ve prognozu IPF’ye benzerdir.®

3. Sjégren Sendromunda IAH;

SjS tanuli hastalarin %9-20’sinde pulmoner tutulum eslik
etmektedir.” Plevral tutulumlar, hava yolu hastaliklar1 ve
PAH olast pulmoner tutulumlardir. SjS hastalarmm %3-
11’inde TAH gézlenmektedir. Radyolojik patern en sik
NSIP ile uyumludur (SjS-TAH’lilerin yaklagik %45°i). UIP
ve lenfositik interstisyel pnémoni (LIP) paternine &zgii
bulgular da gériilebilir (her ikisi de SjS-TAHlilerin yaklagik
%15’). BDH-IAH’lilerin icerinde LIP paterni yapacak
hastaligin SjS oldugu akilda tutulmalidir.”) TAH etiyolojisi
aragtirilan hastalarda LIP paterni ile kargilagildi ise nedenin
SjS olma olasiigt %25°tir, tersine SjS hastalarin yaklagik
% 1’inde LIP paternine 6zgii bulgular olusur.'” LIP paterni
HRCT bulgular: interlobular septa ve bronkovaskiiler
demet boyunca kalinlagma, sentrilobiiler nodiiller, buzlu
cam goriinimi ve kistler ile karakterizedir (Sekil 2). Kistler
ince duvarli ve degisen boyutlardadir.

Sekil 2. Sjogren sendromu tanili hastanin toraks BT incelemesinde

lenfositik interstisyel pnémoni paterni
BT Bilgisayarli tomografi

4. Sistemik Lupus Eritematozda IiAH;

SLE alt solunum yolunda, en sik %60 ile plevrayr
etkilemektedir. Bu oran otopsi serilerinde %90’in {izerine
¢ikmaktadir.  PAH  %7-13 hastada,
sendromu <%1 hastada olusabilir. SLE hastalarinin % 1-

Shrinking Lung

#tnde akut lupus pnomonisi, %2’sinde diffiiz alveolar
hemoraji ve %1-15"inde TAH olusmaktadir. SLE-IAH en
sik NSIP paternindedir, nadiren UIP, LIP, OP, folikiiler
bronsiyolit ve folikiiler nodiiler hiperplazi goriilebilir.!

Karatas et al. Bag dokusu hastaliklarinda pulmoner fibroz

5. idiyopatik Enflamatuvar Miyopatilerde iAH;

Hastalarin  %30’undan azinda TAH goriilir. Ancak,
AAS’de %75’in iizerinde, anti- MDAS antikoru pozitiflerde
ise %90’a varan oranlarda TAH gériiliir. Anti-sentetaz
anti-MDAS  antikoru negatiflerde TAH
daha nadir goriilir ve daha hafif seyirlidir. Idiyopatik
enflamatuvar miyopatilere ikincil TAH NSIP, UIP ve OP
paterni sergileyebilir.!

antikoru  ve

6. Miks Bag Dokusu Hastaliginda iAH;

Miks bag dokusu hastaligi (MBDH) SLE, SSk ve PM’nin
klinik 6zelliklerini tagir. Raynaud fenomeni ve yiiksek titrede
anti-U1RNP (Ul riboniikleoprotein) antikor pozitifligi ile
karakterizedir. Hastalarin yaklagik %85’inde pulmoner
tutulum gorilir. Bunlarin bir kismiasemptomatiktir. MBDH
hastalarinda %50-70 oraninda klinik yakinma ve bulguya
neden olabilen pulmoner tutulum go6zlenebilmektedir.
Plevral efiizyon, TAH ve PAH MBDH’de karsimiza
cikabilecek olasi tutulumlardir. MBDH’de gorillen TAH
siklikla fibrotik NSIP paternindedir. Artriti olan ve romatoid
faktor (RF) pozitif olanlarda IAH daha az iken; disfajisi
olanlarda, Raynaud fenomeni tanimlayanlarda, anti-Ro52
ve anti-Sm pozitif MBDH’lilerde TAH olasilig1 daha yiiksek
bulunmugtur.”!

B. idiyopatik Pulmoner Fibroz:

IPF sikliginin son yillarda artugi kabul edilmektedir.
Insidans: 3-9/100.000 ve prevalanst 10-60/100.000 olarak
hesaplanmistir. Hastalar 50 yas tizerindedir ve yas ilerledikge
insidans ve prevalans rakamlar1 daha da artmaktadir.'”
Hastalarn BDH-TAHde oldugu gibi efor dispnesi, oksiiriik
ve ralleri olacaktir. BDH-TAH’de pek beklemedigimiz
comak parmak bulgusu IPF’de daha sik goriiliir (Tablo
3). Solunum fonksiyon testinde (SFT) zorlu vital kapasite
(FVC), total akciger kapasitesi (TLC) ve karbonmonoksit
difiizyon kapasitesi (DLco) diisiik bulunacaktir. Ancak
hastaligin erken evresinde ve amfizemi olanlarda SFT”de bu
degisimler goriilmeyebilir.

IPF tanist icin kronik hipersensitivite pnémonisi
etiyolojisinde yeri olan kus, kiif ve nem ile temas olmadig:
bilinmelidir. Ek olarak, BDH diglanmali, BDH klinigi
olmasa dahi oto-antikorlarin negatif oldugu gésterilmelidir.
3 Herhangi bir antikorun pozitifligi IPF tamisini diglatamaz.
Daha onceki yillarda TPF hastalarinda bazi oto-antikorlarin
siklikla pozitif oldugu ifade edilmekteydi. 2015 yilinda
yapilan bir diizenleme ile IPF ve BDH-IAH arasinda kalan
hastalar interstitial pneumonia with autoimmune features

(IPAF) olarak adlandirildi.[¥



Tablo 3. iPF ve BDH-IAH
acisindan farklar

arasindaki epidemiyolojik ve klinik bulgular

iPF BDH-IAH
Gorildiigi yas grubu 50 yas lizerinde Daha genc yaslar
gorulir, yas (orta yas grubu)

ilerledikce riski
artar

Cinsiyet egilimi

Erkeklerde siktir

Kadinlarda siktir

Comak parmak bulgusu

Sik gorultr (>%50
hastada)

Beklenmez (Nadir)

Klinik seyri Yavas ve progresif Hizli seyir sergiler
Aspirasyon
Cevresel faktorler Sigara Cevresel toksinler
Enfeksiyonlar
HLA-DRB1*15:01,
TERT HLA-DQB1*06:02
SP-A ve SP-C BANK1
Genetik TOLLIR TLR3 RE-S ve IRF-8
MUC5B TERT
SPPLC2 MUC5B RA-IAH
ilk hasar Epitelyal > endotelyal  Endotelyal > epitelyal
; P . . Patogeneze katkisi
Immiin disregiilasyon Kisitl etkiler daha fazladir
immiinsiipresifler Etkisizdir Etkilidir

BANK: B cell scaffold protein with ankyrin repeats, BDH: Bag dokusu hastaliklari,
HLA: Insal I6kosit antijeni, IRF: Interferon regulatory factor, [AH: interstisyel
akciger hastalidi, IPF: Idiopatik pulmoner fibroz, MUC: Miisin, RA: Romatoid artrit,
SP: Surfaktan proteini, SPPLC: Signal peptide peptidase, TERT: Telomeraz revers
transkriptaz, TLR: Toll-like receptor, TOLLIP: Toll-interacting protein

IPF icin tanisal siirecin devaminda HRCT ve/veya
akciger biyopsisinde UTP paterni gosterilmelidir. HRCT’de
gosterilen kesin UTP paterni ve olast UIP paterni olan
hastada iyi ayirici tani yapilirsa akciger biyopsisi yapmaya

12]

gerek kalmayabilir.!

C. iPF ile BDH-iAH Arasindaki Farklar:

1. Epidemiyolojik Bulgular:

IPF erkeklerde sik ve 50 yas iizerinde goriiliir. BDH-
IAH ise kadinlarda siktir ve orta yas grubunda goriiliir. Yas
ilerledikce TPF sikhigi artarken, bu durum BDH-IAH igin
gecerli degildir. Sigara kullanmak (maruziyet) TPF riskini
ve BDH’de pulmoner tutulum riskini artirmaktadir. Ancak
tiitiin iiriinleri ile IPF arasindaki iliski daha belirgindir ve
IPF’nin major risk faktorii olarak kabul edilir (Tablo 3).1%

2. Patogenez:

Hem IPF, hem de BDH-TAH’de akciger parankim hasari
icin patogenik siire¢ tekrarlayan hasar ile baglar. SSk-TAH
basta olmak BDH-IAH’de endotel hasari én plandadr,
sonrasinda epitel hasart eslik ediyorken, TPF’de olay epitel
hasar1 ile baglamaktadir. BDH-TAH’de epitel hasar belirteci
olan misin 1 [MUCT; KL-6 (Krebsvon den Lungen-6) olarak
da bilinir] diizeyi artmakta ve pulmoner fibrozun siddeti ile
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iligkilidir. Epitelyal hasardan genetik yatkinlik ve cevresel
faktorler [sigara, aspirasyon (gastro-Ozafagiyal refliide
mikroaspirasyon) ve enfeksiyonlar] sorumlu tutulmaktadir.
IPF’de tetikleyici ajan olarak sigaramin etkisi daha belirgin
iken, SSk-TAH’de gastro-6zafagiyal reflii siddeti pulmoner
fibroz derecesi (KL-6 diizeyi) ile iligkili bulunmugtur.['’!

Genetik yatkinlik agisindan birgok aday gen analiz
edilmistir.'617) TPF hastalarmin %5-15"inin ailesel oldugu
gozlenmistir. Ailesel IPF’de surfaktan protein A (SP-
A), SP-C ve telomeraz revers transkriptaz (TERT) geni
mutasyonlartsorumlu bulunmustur. TERT gen defektlerinin
ailesel ve sporadik TPF’ye ek olarak IPAF ve BDH-IAH
ile iligkisi gosterilmigtir. Bu gene ek olarak, MUC5B gen
polimorfizmleri de IAH ile iliskili bulunmustur. IPF hastalari
ve RA-TAH’de MUCS5B polimorfizmleri pulmoner fibroz ile
iliskili bulunmus, ancak bu gen bélgesi ile SSk-TAH arasinda
iliski bulunamamugtir. MUCSB UIP paterni ile ilikilidir.
Toll-interacting protein (TOLLIP) TLR genlerini etkileyen
bir adaptor proteindir. TOLLIP gen polimorfizmleri IPF’ye
yatkinlik ve prognoz ile iligkili bulunmugtur. RA-TAFdeki
MUCS5B geninin roli yaninda, HLA allelleri (DRB1*15:01
ve DQB1*06:02) BDH’de TAH ile iligkili bulunmugtur.'¢!7)

Patogenezde, epitel ve/veya endotel hasarmi takiben
olugan immiin disregiilasyon BDH-TAH’de daha belirgindir.
Ancak, IPF’de enflamatuvar hiicrelerin rolii kisithdir ve
BDH-IAH’de etkinlik sergileyen enflamatuvar siireci
hedef alan tedaviler IPF’de etkinlik sergileyememektedir.
Patogenezin en son evresinde fibroblast aktivasyonu ve
artmus ekstraseliiler matriks iiretimi hem IPF, hem de BDH-
IAH’de olusmaktadir. Epitel, endotel, perisit, adiposit gibi
hiicrelerin fibroblastik hiicrelere doniisiimii ve fibroblastik
hiicrelerin miyofibrolastlara dontisiimii her iki hastalik
grubunda da benzerdir. Aktive fibrolastlardan {retilen
kollajenler ve tenaskin IPF ve BDH-TAHdeki fibroblastlarmn
patojenik fenotipine katki saglamaktadir. Hem IPF, hem de
BDH-IAH aktive olan fibrolastlardan AT-II, CTGF, PAI-
1 ve NOX-4 gibi profibrotik genlerin tiretimi artar. Ancak,
IL-17, antijen sunumu ile ilgili genler ve kemokinlerle
ilgili genlerin tretimi sadece BDH-IAH fibroblastlarinda
artmaktadir.'

3. Klinik Bulgular:

IPF ve BDH-TAH’nin klinik bulgulari benzerdir. Efor
dispnesi, kuru oksiirik ve fizik bakida bazallerde raller
duyulur. TPF hastalarinda comak parmak %50’den fazla
hastada goriiliirken, BDH-IAH’de comak parmak bulgusuna
nadiren rastlamir. IPF’den farkli olarak, BDH-IAH’de
BDH’ye 6zgii klinik yakinma ve bulgular gorilir (Tablo
3).I51 SFT her iki durumda da restriktif patern sergiler.
FVC, TLC ve DLco her iki durumda da azalir.



4. Radyolojik Bulgular:

HRCT’de kesin UIP paterni veya olasi UIP paterni
IPF’yi destekler. Kesin UIP paterni; periferal veya alt loblara
yerlesik, bal petegi goriiniimi, retikiilasyon ve traksiyon
brongektazisi bulgularindan olugur (Sekil 3). Olasi UIP
paterni; bal petegi gortinimi yoktur, ancak alt loblarda

veya periferlerde traksiyon brongektazisi ve retikiilasyon
bulgulari gézlenir. Hem IPF hem de BDH-IAH’de bulgular
periferal ve alt loblara yerlesiktir (Tablo 4). Diger bolgelere
yerlesimli TAF’de bu iki hastaligin olasilig1 azalir.l1215)

BDH-IAH’de, UIP paterni yerine sikhkla NSIP
paterni olugmaktadir (Sekil 4). Boylece, HRCT’de buzlu

Sekil 3. Romatoid artrit tanili hastanin HRCT incelemesinde usual

interstisyel pnémoni paterni
HRCT: Yuksek coztnurlukld bilgisayarli tomografi

Tablo 4. iPF ve BDH-IAH arasindaki radyolojik ve histopatolojik bulgular

acisindan farklar

iPF

BDH-iAH

HRCT'de buzlu
cam gordnimda

Gorulmez

Subplevral yerlesimli buzlu
cam gorinimu siktir

HRCT'de UIP
paterni

Bazal ve periferal
yerlesimli bal petegi
gorinuma,
retikUler belirginlesme ve
traksiyon bronsiyektazisi

Bazal ve periferal yerlesimli
bal petegi gérinuima,
retikuler belirginlesme ve
traksiyon bronsiyektazisi
hastaligin gec evresinde ve

eslik edebilir daha siklikla goralur
HRCT'de plevral Gorulmez Gorulebilir
tutulum
HRCT'de Gorillmez Gorlebilir
pulmoner noddl
HRCT'de
Ozafagiyal Gorilmez Ssk'de gorilebilir
dilatasyon

Akciger biyopsisi

Gerekmeyebilir

Gerekmez

Biyopsi bulgulari

UIP bulgulari

NSIP (seliiler veya fibrotik)
bulgular tespit edilir. UIP
bulgulari nadirdir

Biyopside vaskduler
bulgular

IPF-PH hastalarinda dahi
bu bulgular oldukca
nadirdir

SSk-PH hastasinda
konsantrik intimal
proliferasyon ve luminal
okluzyon olabilir

BDH: Bag dokusu hastaliklari, HRCT: Yiksek ¢6zindrlikli bilgisayarli tomografi,
IAH: interstisyel akciger hastaligi, IPF: Idiyopatik pulmoner fibroz, NSIP: Non-
spesifik interstisyel pnémoni, PH: Pulmoner hipertansiyon, SSk: Sistemik skleroz,

UIP: Usual interstisyel pnémoni

Karatas et al. Bag dokusu hastaliklarinda pulmoner fibroz

__A
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Sekil 4. Dermatomiyozit tanili hastanin toraks BT incelemesinde non-

spesifik interstisyel pnémoni paterni
BT: Bilgisayarli tomografi

cam gorinimi daha sik olacakur. Hastaligin ilerleyen
evrelerinde UIP paterninde gériilen bulgular ile kargilasmak
olasidir. Buzlu cam gériiniimii, plevral tutulum, nodiil varlig:
ve 6zofagus dilatasyonu BDH-TAH’de daha olasidir. Ust ve
orta akciger yerlesimi olanlarda, peribronsiyal ve subplevral
dagilim gosterenlerde, buzlu cam ve mozaik ateniiasyon
bulgulari 6n planda olanlarda, plevral tutulum, nodiil ve kist
varhginda IPF’den uzaklagilir."”

5. Histopatolojik Bulgular:

HRCT’de kesin UIP paterni veya olasi UIP paterni
tespit edilen hastalarda iyi bir dislama yapildiginda IPF
tansi icin biyopsiye gerek kalmayabilir. BDH-TAH tanusi
icin akciger biyopsisi yapmaya gerek yoktur (Tablo 4).01213
IPF’de histopatolojik olarak UTP bulgulari elde edilir. BDH-
TAH’de ise UIP bulgular1 oldukca nadir (SSk-TAH’de <%30
hastada gériiliir) iken, siklikla NSIP (fibrotik veya seliiler
NSIP) bulgular gériiliir. Fibrotik NSTP’te fibroza ek olarak
hafif enflamatuvar hiicre infiltrasyonu goriilir iken, seliiler
NSIP’te fibroz olmadan enflamatuvar hiicre infiltrasyonu 6n
plandadir."! Ek olarak, konsantrik intimal proliferasyon ve
luminal okluzyon gibi vaskiiler bulgular TPF’de beklenmez,
ancak SSk-PAH hastalarinda goriilebilir (Tablo 4).

6. Akut Alevlenme:

Pulmoner fibroz hastalarinda akut alevlenme 6nemli
mortalite nedenlerindendir. IPF ve BHD-IAH hastalarinda
solunum problemlerinde akut alevlenmede de farklar
gozlenmektedir.2 TAH olan bireylerde akut alevlenme icin
olusturulan tani kriter seti 2016 yilinda revize edilmistir
(Tablo 5).21

Akut alevlenme IPF hastalarinda  mortalitenin
%30-40'ndan  sorumludur.?? BDH-IAH hastalarinda
akut alevlenme nispeten daha az goriiliir, ancak BDH’nin



prognozunu énemli oranda etkiler.20224  BDH-IAH
alevlenme riski 1 yil icin %1-3 iken, IPF’de 1 yillik akut
alevlenme riski %5-14°dir.?>**! BDH grubunda solunum
problemlerine ilag toksisitesi ve enfeksiyon daha sik neden
oldugu i¢in, biz klinisyenler BDH-IAH akut alevlenme
tamisinda  gecikiriz.?? Akut alevlenme tamsi icin olasi
diglanmast ~ gereklidir.?)  BDH-TAH  akut
alevlenme tamisi icin, IPF akut alevlenmesi tanisi icin
gerekenden, daha uzun siire kullanilmaktadir.??! Ek olarak,

nedenlerin

IPF akut alevlenmesinden farkli olarak, 15kosit sayis1 ve akut
faz reaktanlarnin diizeyi BDH-IAH akut alevlenmesinde
daha yiiksektir.' TPF’de akut alevlenme hastaligin gec
evresinde olusur. Akut alevlenmesi olan IPF hastalarinda
FVC daha diisiik ve HRCT’de bal petegi gorinimi daha
yaygindir. BDH-TAH grubunda ise akut alevlenme hastaligin
erken evrelerinde olusmaktadir.?? Son olarak, BDH-IAH’de
akut alevlenme IPF akut alevlenmesinden daha mortaldir
(Tablo 6). Artan mortalite rakamlarinin bir nedeni akut

alevlenme tanisi konuluncaya kadar olan gecikme olabilir.?

Sonuc

BDH-IAH ile IPF arasinda patojenik, klinik ve radyolojik
bulgular bakimindan 6nemli oranlarda benzerlikler oldugu
gibi, ikisi arasindaki bir kisim farklar ayiricr tanida isimizi
kolaylastiracaktir.

- IPF erkeklerde ve ileri yasta sik goriiliirken, BDH ve
BDH-IAH orta yasta ve kadinlarda sik goriilmektedir.

- Sigara ile IPF arasindaki iliski daha belirgindir.

- TERT ve TOLLIP gen defektleri IPF ile iliskilidir.
MUCSB gen defekti IPF’ye ek olarak RA-TAH ile iligkilidir.

- Klinik yakinma ve bulgulart benzerdir, ancak ¢omak
parmak bulgusu BDH-TAHyi degil IPF’yi isaret edecektir.

Tablo 5. interstisyel akciger hastaliginda akut alevlenme kriterleri

1 Daha énceden IAH tanisi almistir

Son 30 gun icerisinde solunum yakinmalari kétlesmis veya dispne

2 gelismistir

HRCT'de; yeni buzlu cam gorintmleri ve/veya daha énceki bal petegi
veya retikuler patern bulgusu Uzerine konsolidasyon eklenmistir

4 Sol kalp yetmezligi, pulmoner emboli gibi olasi nedenler dislanmistir

HRCT: Yiiksek cozindrlikli bilgisayarli tomografi, IAH: Interstisyel akciger hastaligi

Tablo 6. Akut alevlenme acisindan iPF ve BDH-IAH arasindaki farklar
iPF BDH-iAH
%5-14 Daha az (%1-4)

Gec evrelerde Erken evrelerde

Akut alevienme sikligi (bir yil icin risk)

Akut alevlenmenin zamani

Lokosit sayisi Normal Yuksek
Akut faz reaktanlari Normal Yuksek
Akut alevlenme tanisi icin gereken stre Daha kisa Daha uzun
Akut alevlenmede mortalite Yuksek Cok yuksek

BDH: Bag dokusu hastaliklar, HRCT: Yiksek c¢6zdndrlikli bilgisayarli tomografi,
IAH: Interstisyel akciger hastaligi, IPF: Idiyopatik pulmoner fibroz
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- Radyolojik paternler; SSk-TAH siklikla NSTP, RA-TAH
ve IPF UIP patern sergiler. LIP paterninde SjS-TAH akla
gelmelidir.

- Akut alevlenme IPF’de daha olasidir. Ancak, BDH-
[AH’de akut alevlenme daha kétii prognozludur.

- IPF’de kortikosteroid ve immiinosiipresifler etkisizdir.
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