
Yaz›flma adresi: O¤uzhan Okutan. GATA Haydarpafla E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, Gö¤üs Hastal›klar› Anabilim Dal›, ‹stanbul
Tel.: (0532) 336 90 91

e-posta:oguzhanokutan@gmail.com

60

D‹FÜZ PARANK‹MAL AKC‹⁄ER HASTALIKLARI
KOLLAJEN DOKU HASTALIKLARI

VE
AKC‹⁄ER

O¤uzhan OKUTAN

GATA Haydarpafla E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Gö¤üs Hastal›klar› Anabilim Dal›, ‹STANBUL

Genel olarak kabul gören bir söylem vard›r; göz dibi kafa

içinin, akci¤erler ise vücudun aynas›d›r. Sistemik bir çok

hastal›¤›n seyrinde, akci¤er tutulumunun da klinik tabloya

eklendi¤ini görmekteyiz. Kollagen doku hastal›klar› (KAH);

akci¤erlerin de dahil oldu¤u bir çok organ› etkileyen, nedeni

bilinmeyen inflamatuar bir hastal›k grubudur. Solunum

sisteminde hava yollar›, parankim, damarsal yap›lar, plevra,

solunum kaslar› olmak üzere hemen hemen tüm yap›lar

etkilenebilmektedir. Solunum sistemi tutulumu hastal›¤›n seyri

s›ras›nda ortaya ç›kabilece¤i gibi ilk bulgusu da olabilmektedir.

Bu bafll›k alt›nda en s›k görülen KDH’dan sistemik lupus

eritamatoz, romatoid artrit, ankilozan spondilit, sistemik

skleroz, skleroderma, Sjögren Sendromu, dermatomiyozit/

polimiyozit, miks kollajen doku hastal›¤›nda akci¤er ve

plevran›n tutulumu anlat›lacakt›r. Tablo I’de bu hastal›klar›n

akci¤er-plevra tutulum özellikleri özetlenmifltir.

Tablo I: Konnektif doku hastal›klar›n›n akci¤er tutulumunun genel özellikleri(1,2).

DAD; Difüz alveoler hasar, OP; organize pnömoni, NSIP; nonspesifik interstisyel

pnömoni, RA; romatoid artrit, SLE; sistemik lupus eritematoz, PSS; proresif sistemik

skleroz, PM/DM; polimiyozit/dermatomiyozit, SS; Sjögren sendromu, MKDH; mikst

konnektif doku hastal›¤›, AS; ankilozan spondilit

S‹STEM‹K LUPUS ER‹TAMATOZ (SLE)

Sistemik lupus eritematoz(SLE) etyolojisi bilinmeyen,

multisistem inflamatuar otoimmün bir hastal›kt›r. Ço¤unlukla

kad›nlar› etkilemektedir. Prevalans› 12/100.000, insidans›

ise 1.2-7.6/100.000 olarak bildirilmektedir. Kad›nlarda 6-

10 kat daha fazla görülmektedir.

Sistemik lupus eritematozda hastal›¤›n seyrinde akci¤erler

de dahil olmak üzere tüm organlar etkilenebilmektedir. Akci¤er

tutulumu hastal›¤›n tan›s› için gerekli olmasa da mortaliteyi

art›ran bir faktördür(3,4). SLE akci¤er parankimi, havayolu,

plevra gibi hemen hemen tüm kompartmanlar› etkileye-

bilmektedir. SLE de akci¤er ve plevra tutulum flekilleri Tablo

II’de verilmifltir.

Tablo II: SLE’de akci¤er ve plevran›n tutulum flekilleri.

Plevra tutulumu

Sistemik sistemik lupus eritematozun torasik bölgede

en s›k görülen tutulum fleklidir. Hastal›¤›n ilk bulgusu olabilir

ve genellikle perikarditle birliktedir. Olgular›n bir k›sm›
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Bulgular RA SLE PSS PM/ SS MK AS
DM DH

Plevral tutulum x x x x x x x
Havayolu tutulumu x x x x
‹nterstisyel tutulum x x x x x x

- DAD x x x
- Difüz alveoler kanama x x
- Difüz alveoler kanama

ve kapillaritis x x x x x
- OP x x x x x
- NSIP x x x x x x
- Balpete¤i akci¤er x x x x x x x
- Eozinofilik infiltrasyon x

Vasküler hastal›k
- Pulmoner hipertansiyon/

vaskülit x x x x x x
Parankimal nodüller x
Apikal fibrobüllöz hastal›k x x
Lenfoid proliferasyon x
Solunum kas fonksiyon bozuklu¤u x x x
Aspirasyon pnömonisi x x x

‹nterstisyel akci¤er hastal›¤›
Akut lupus pnömonosi
Nonspesifik interstisyel pnömoni
Organize pnömoni
Difüz alveoler hemoraji

Havayolu
Üst havayolu disfonksiyonu (epiglottit, larenjit vb.)
Bronflektazi
Bronfliyolitis obliterans

Diyafragma
Diyafragmatik disfonksiyon
Büzüflmüfl akci¤er

Plevra
Plevral efüzyon

Pulmoner vasküler
Tromboemboli
Vaskülit
Pulmoner hipertansiyon

Mediyastinal ve aksiler lenfadenopati
‹nfeksiyon



asemptomatik olmas›na karfl›n ço¤unda plevral tipte gö¤üs

a¤r›s› vard›r. Plevral efüzyonlu hastalar›n %45-60 ›nda akci¤er

grafisinde s›v› görülemeyebilir. Ancak otopsi serilerinde plevral

tutulum oranlar› %93’lere ulaflmaktad›r (3).

Lupus plörezisinde genellikle gö¤üs a¤r›s›, atefl, nefes

darl›¤›, öksürük vard›r. Efüzyon tek veya çift tarafl›, miktar› ise

de¤iflken olabilir. S›v› eksuda vas›fl› olup genellikle nötrofil veya

mononükleer hücre hakimiyeti vard›r. Biyokimyasal incelemesinde

birözellik yoktur ancakLDH yüksek, glukoz ise normal s›n›rlardad›r.

Plevra biyopsisi özellikle di¤er hastal›klardan ayr›m için önemlidir.

Lupus plörezisinde s›v› kendili¤inden gerileyebilir.

Kendili¤inden gerilemeyen efüzyonlarda düflük doz steroid

tedavisi ile h›zl› bir flekilde semptomlarda gerileme görülür.

Nadir de olsa s›v›n›n geç rezorbe oldu¤u durumlar vard›r.

Böyle durumlarda gö¤üs tüpü uygulanabilir, inatç›

durumlarda plöredez denenebilir.

Akci¤er tutulumu

Sistemik lupus eritematozda akci¤er tutulumu 20. yy

bafllar›nda bildirildi¤inden beri bir çok flekilde tan›mlanm›flt›r.

SLE’li hastalar›n %1-4’ünde görülmektedir(5). Klinik tablo

akut-subakut veya kronik olabilir.

Akut lupus pnömonisi: Klini¤in ortaya ç›k›fl› nonspesifiktir.

Genellikle öksürük, atefl, dispne, taflikardi, siyanoz görülür.

Hemoptizi s›k de¤ildir. Kan gaz› incelemesinde hipokapni

ile birlikte hipoksemi vard›r. Solunum sistemi muayenesinde

ince yada kaba raller saptan›r. Akci¤er grafisinde ve akci¤er

tomografisinde alt loblarda a¤›rl›kl› olmak üzere tek yada

iki tarafl› alveolar infiltratlar görülür. Plevral efüzyon genellikle

bu tabloya efllik eder(5).

Akut lupus pnömonisinin klini¤i; akci¤erin bakteriyel

pnömonisi, tromboembolik olaylar› veya di¤er akut tablolarla

kar›flabilir. Ayr›c› tan›ya yönelik tomografi, bronkoalvelar

lavaj gibi incelemeler mutlaka yap›lmal›d›r.

Akut lupus pnömonisinde, infeksiyonlar ekarte edildikten

sonra yüksek doz kortikosteroid (prednizon 1-2 mg/kg/gün)

tedavi önerilmekte ancak tedavi ile düzelme sa¤lansa bile

%50’ye varan mortalitenin bildirildi¤i seriler vard›r(6,7).

Kortikosteroidden yan›t al›namayan olgularda azotioprin,

siklofosfamid, metotreksat tedaviye eklenebilir veya tek bafl›na

kullan›labilir. Anti-TNF� gibi immunomodülatör ajanlar›n

tedavideki yeri henüz araflt›r›lmaktad›r(8).

Kronik Lupus Pnömonisi: Kronik tablo s›kgörülmemektedir.

Nefes darl›¤›, öksürük, plevral kaynakl› gö¤üs a¤r›s› s›k

görülen semptomlard›r. Fizik muayenede; h›zl› yüzeyel

solunum, gö¤üs ekspansiyonunda azalma bazallerde kuru

raller duyulabilir. Akci¤er grafisinde olgular›n %3’ünde

anormallik saptan›rken toraks YRBT’de bulgular daha ayr›nt›l›

saptanmaktad›r. YRBT’de de¤iflik özellikler raporlanmakla

birlikte s›kl›kla alt loblarda interlobüler septalarda kal›nlaflma,

traksiyon bronflektazisi, buzlu cam, konsolidasyon alanlar›

görülebilmektedir. Akci¤er grafisi normal olarak

de¤erlendirilen olgularda DLCO ve VC’de azalma

saptanabilir. Kronik lupus pnömonili olgular›n tedavisi

konusunda çok fazla bilgi yoktur. Yay›nlanan çal›flmalarda

da tedaviye yan›t›n iyi olmad›¤› belirtilmektedir.

Difüz alveolar hemoraji (DAH): DAH, SLE’nin seyri

s›ras›nda nadir görülen ama ciddi bir tablodur ve %50-90

mortalite bildirilmektedir(6,8,10). Patogenezi tam olarak

ayd›nlat›lm›fl de¤ildir. Özellikle böbrek tutulumu olan SLE’li

olgularda DAH riski yüksektir. Histolojik tablo akut lupus

pnömonisine benzemektedir. Kapiller, arterioller ve küçük

müsküler arterlerde inflamasyon ve nekroz görülür.

Hastalar bafllang›çta asemptomatik olabildi¤i gibi gürültülü

bir klinik tablo da ortaya ç›kabilir. Olgular›n 2/3’ünde dispne,

atefl, öksürük, anemi gibi semptomlar üç günden k›sa süre

içerisinde ortaya ç›kar. Hemoptizi olgular›n %42-66’s›nda görülür.

Arteryel hipoksemi genelde görülür ve olgular›n %50’sinde

mekanik ventilasyon gerektiren solunum yetmezli¤i ortaya ç›kar.

Sistemik lupus eritematozlu hastalarda geliflen difüz

alveoler hasar›n tedavisi konusunda çok fazla yay›n yoktur.

Yüksek doz kortikosteroid tedaviye yan›t zay›f olmakla birlikte

plazmaferez ve siklofosfamidin kullan›ld›¤› tedavi sonuçlar›

umut vermektedir(11).

Hava yolu tutulumu: Üst hava yolu tutulumu oldukça

nadirdir. SLE’li olgular›n %0.3-13’ünde laringeal tutulum

raporlanm›flt›r(12). Glottis ve krikoaritenoid eklem tutulumu

olabilmektedir. Tutulum yerine göre horlama, bo¤az a¤r›s›, dispne

semptomlar› geliflir. Büyük havayolu tutulumu nadirdir. Olgular›n

bir k›sm›nda bronflektazi ve bronfliyolit görülebilir. SLE’li olgular›n

klinik takibinde solunum fonksiyon testleri yap›lmal›d›r. S›n›rl› say›da

olguda havayolu obstrüksiyonu bildirilmifltir(13).

Pulmoner vasküler hastal›k: Sistemik lupus eritematozlu

olgular›n %5-14’ünde de¤iflik düzeylerde pulmoner

hipertansiyon (PHT) görülmektedir(14-16). Pulmoner

hipertansiyonun efllik etti¤i SLE’li olgularda 2 y›ll›k yaflam

süresi %50’nin alt›ndad›r(17). PHT tan›s› için kardiyak

kateterizasyon gereklidir. Bu hastalarda kronik tromboembolik

PHT ekarte edilmelidir. Tedavide oral antikoagülanlar ve

vazodilatörler kullan›l›r. Epoprostenol ve sildenafil ile iyi

sonuçlar elde edildi¤i bildirilmektedir(18-20).
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Sistemik lupus eritematozlu olgular›n %25’inde

tromboembolizm görülmektedir. Anti fosfolipid antikor

pozitifli¤i SLE’de s›k görülmektedir. Buna ba¤l› olarak SLE’de

pulmoner tromboemboli, tromboemboliye ba¤l› PHT riskinin

artt›¤› belirtilmektedir. Optimal tedavi konusunda ortak bir

görüfl olmamakla birlikte bu olgularda uzun süreli oral

antikoagülan kullan›m› önerilmektedir.

Pulmoner infeksiyon: Sistemik lupus eritematoz

morbidite ve mortalitesinin önemli bir nedenidir. Baz›

serilerde ölümlerin %50’sinden fazlas›n›n nedeni olarak

bildirilmektedir. ‹nfeksiyonlar›n en önemli nedeni ise hastal›¤›n

kendisine veya tedaviye ba¤l› olarak ortaya ç›kan

immünsüpresyondur. Alternatif tan›lar netleflinceye kadar,

akci¤er grafisi veya YRBT’de saptanan infiltratlar pulmoner

enfeksiyonlar dikkate al›narak ampirik tedavi bafllanmal›d›r(5).

Diyafragmatik disfonksiyon ve büzüflen akci¤er:

‹lerleyici dispne ile kendini gösteren akci¤er grafisinde

diyafragmada yükselme bazallerde atelektazi ve restriktif

fonksiyon bozuklu¤u ile karekterize bir klinik tablodur.

Diyafragmatik disfonksiyona ba¤l› olarak geliflti¤i

düflünülmektedir. Kortikosteroid tedavi ile diyafragma

fonksiyonlar›nda düzelme sa¤lansa dahi restriktif bozuklu¤un

devam etti¤i gösterilmifltir(6).

ROMATO‹D ARTR‹T

Romatoid artrit (RA) bir çok eklemi ayn› anda tutabilen,

kronik seyirli, etyolojisi bilinmeyen sistemik otoimmun bir

hastal›kt›r. En çok 35-60 yafllar›nda ve kad›nlarda erkeklerden

daha s›k görülmektedir. RA’in akci¤er tutlumu ile ilgili

bulgular Tablo III’de verilmifltir. RA kad›nlarda daha s›k

görülmesine ra¤men akci¤er tutulumu erkeklerde daha

s›kt›r(5).

Tablo III: Romatoid artritin akci¤er tutulum bulgular›

Plevral tutulum

Romatoid artritte histopatolojik olarak plevra tutulumu

%40-70 olarak bildirilmektedir(6). Genellikle visseral plevra

etkilenmektedir. Plevran›n tutulumu klinik olarak sessiz

olabilir. Plevral kaynakl› a¤r› olgular›n %25’inde vard›r,

plevral efüzyon ise %5’inde görülür. S›v› genellikle tek tarafl›

ve azd›r, kendili¤inden gerileyebilir. S›v›da glukoz tipik olarak

0.5 g/l’den düflüktür. Plevral s›v›da pH düflük; adenozin

deaminaz, romatoid faktör ve nöron spesifik enolaz yüksek

bulunsa da RA için spesifik de¤ildir(21,22).

Romatoid artrite ba¤l› geliflen plevral efüzyonlarda

spesifik bir tedaviye gerek yoktur. Ancak dispneye yol açacak

kadar fazla veya dirençli effüzyonlarda tüp drenaj› veya

sklerozan tedavi uygulanabilir(23).

Parankim tutulumu

Romatoid artritli olgularda akci¤er parankim tutulumu

s›k görülmektedir. ‹nterstisyel akci¤er hastal›¤› akci¤er

biyopsilerinde %80, tomografide %50, akci¤er grafisinde

ise %5 oran›nda saptanabilmektedir(23,25). Klinik olarak efor

dispnesi ve kuru öksürük vard›r. Daha nadir olarak plevral

gö¤üs a¤r›s›, hemoptizi ve atefl görülebilir. Solunum sistemi

muayenesinde takipne ve bazallerde raller vard›r. Çomak

parmak, ilerlemifl olgularda siyanoz saptanabilir. Olgular›n

%40’›nda DLCO testinde düflme vard›r. YRBT’de genellikle

buzlu-cam manzaras› ve retiküler yap›lanma izlenir.

Histopatolojik olarakta UIP, NSIP, DIP gibi de¤iflik paternler

görülmektedir. RA’e ba¤l› interstisyel akci¤er hastal›¤›n›n

prognozu iyi olup akci¤er fonksiyonlar›ndaki bozulma

yavaflt›r. Tedavide ilk tercih kortikosteroidlerdir. Siklofosfamid,

metotreksat gibi ilaçlar tek yada kortikosteroid tedaviye ek

olarak verilebilir.

Romatoid nodül, RA’de hastal›¤a spesifik bir lezyondur.

Nodüller genellikle üst veya orta zonda, periferal subplevral

yerleflimlidir. Nodüllerin tüberküloz, malignite gibi di¤er

hastal›klara ba¤l› olanlardan ayr›m› için sistematik yaklafl›m

önerilir.

Havayolu tutulumu

Havayolu tutulumu RA’de di¤er kollagen hastal›klara

göre daha s›kt›r. RA’de bronflektazi nispeten s›k olup, YRBT

incelemelerinde %20-35 oran›nda saptanm›flt›r(25). Akci¤er

lezyonlar› erkeklerde daha s›k görülmekle birlikte bronflektazi

kad›nlarda daha s›kt›r(26). RA’de bronflektazinin s›k

görülmesinin nedeni aç›klanamam›flt›r. Ancak gerek RA

gerekse tedavinin ortaya ç›kard›¤› immün yetersizli¤in

sonucu oluflan infeksiyonlar›n bunda etkili oldu¤u düflünül-

mektedir(27).
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Parankim tutulumu
Usual interstisyel pnömoni, nonspesifik interstisyel pnömoni,

organize pnömoni, lenfositik interstisyel pnömoni, kronik eozinofilik
pnömoni, apikal fibrobüllöz hastal›k, romatoid nodül, Caplan
Sendromu, ilaçlara ba¤l› interstisyel akci¤er hastal›¤›, (penisillamin,
metotreksat, alt›n, celocoxib), infeksiyon (tipik-atipik mikobakteri
infeksiyonu), amiloid, pulmoner vasküler lezyonlar, pulmoner
hipertansiyon.

Havayolu tutulumu
Üst solunum yolu disfonksiyonu, bronflektazi, bronfliyolitis

obl i terans, fol l iküler bronfl iyol i t , d ifüz panbronfl iyol i t
Plevra tutulumu
Plörezi, ampiyem, romatoid nodülle birlikte bronkoplevral fistül,

piyopnömotoraks



Romatoid artritli hastalarda kronik havayolu obstrük-

siyonunun ve havayolu duyarl›l›¤›n›n art›¤› saptanm›flt›r(28-

30). Hastalar inhale kortikosteroid ve bronkodilatörlerden

fayda görmektedirler.

‹laca ba¤l› akci¤er hastal›¤›

Romatoid artritin tedavisinde kullan›lan metotreksat,

alt›n tuzlar›, D-penisillinamin, nonsteroid anti-enflamatuar

gibi baz› ilaçlar akci¤er parankim hastal›¤›na yol açabilir.

Tedavi s›ras›nda ortaya ç›kabilecek de¤iflikliklerde bu göz

önünde bulundurulmal›d›r.

SJÖGREN SENDROMU

Sjögren sendromu(SS) otoimmün egzokrinopatidir. De¤iflik

dokular›n, en s›k da göz yafl› ve tükrük bezlerinin CD4 pozitif

T lenfosit infiltrasyonuyla karakterize bir hastal›kt›r. Di¤er ba¤

dokusu hastal›klar› ile görülebilir. Akci¤er tutulumu hastalar›n

de¤erlendirmeyöntemlerinegöre farkl› oranlarda saptanmaktad›r.

Akci¤erlerde tüm birimleri etkileyebilmektedir (Tablo IV). YRBT

ile olgular›n %34-65’inde anormallik görülürken(31,32) SFT’de

ise %75’ inde bozukluk saptanmaktad›r(33).

Tablo IV: Sjögren sendromunda akci¤er tutulum özellikleri

‹nterstisyel akci¤er hastal›¤›

Olgular›n %8-38’inde saptanmaktad›r(5). ‹nterstisyel

tutulumun histopatolojisi nonspesifiktir. Ço¤unlukla NSIP

paterni görülür(34,35). Hastalar genellikle asemptomatik

olup en s›k egzersiz dispnesi ve öksürük yak›nmalar› vard›r.

Radyolojik incelemede spesifik bir görünüm yok, ancak

histopatolojisi LIP olanlarda YRBT’de kistik lezyonlar s›k

görülür(36). Sjögren sendromunda interstisyel akci¤er

hastal›¤› tedavisi ile ilgili bilgilerimiz s›n›rl›d›r. Ancak yine de

kortikosteroid ve azotiopirin tedavisi denenmelidir.

Havayolu tutulumu

Burundan alveollere kadar tüm mukozada lenfositik

infiltrasyon vard›r. Semptomlar mukosiliyer klirensin

bozulmas›na ba¤l› olarak geliflir. Tekrarlay›c› havayolu ve

parankim infeksiyonlar› görülür. Havayolu obstrüksiyonu

olgular›n ço¤unda izlenmektedir. Havayollar› afl›r› duyarl›l›¤›

%40-60 olarak bildirilmekte, ancak bu ast›mda gördü¤ümüzden

farkl› olarak inhale kortikosteroidlere cevap vermemektedir
(37,38). YRBT’de bronfl duvar kal›nl›¤›nda artma, bronflektazi,

bronfliyal nodüller izlenir.

Pulmoner lenfoma

Sjögren sendromunda lenfoma geliflme riski artm›flt›r.

Genellikle B-cell non-hodgkin tipinde öncelikle tükrük

bezlerinde, mide ve akci¤er de görülmektedir. Akci¤erlerde

SS’li hastalar›n %1-2 sinde saptanm›flt›r(39). Pulmoner

lenfomaya cerrahi ve kemoterapiyle olumlu yan›t al›n›p

kontrol alt›na al›nabilir.

PROGRESS‹F S‹STEM‹K SKLEROZ (SKLERODERMA)

Progressif sistemik skleroz (PSS) skleroderma deri, kan

damarlar›, sinovyum ve iskelet kaslar›n›n ilerleyici fibrozis

ve dejeneratif de¤iflikleri ile karakterize otoimmun bir

hastal›kt›r. Kalp, akci¤er, gastrointestinal sistem, böbrekler

gibi bir çok sistemi etkileyebilmektedir. Kad›nlarda daha s›k

görülmektedir.

Progressif sistemik sklerozun de¤iflik s›n›fland›rmalar›

vard›r. En s›k kullan›lan› derinin tutulum derecesine göre

yap›lan s›n›fland›rmad›r. S›n›rl› kutanöz formunda yüz

ekstremitelerin uç k›s›mlar› diz ve dirsekler etkilenmektedir.

Bu formda hastal›¤›n seyri daha hafiftir. Yayg›n kutenöz

formunda ise hastal›¤›n erken döneminde yayg›n deri

bulgular› vard›r. Ekstremitelerin proksimal k›s›mlar› ve gö¤üs

bölgesinde deri bulgular› vard›r. Yayg›n formunda mortaliteyi

etkileyen kalp, akci¤er ve böbrek tutulumlar› s›k görülür.

Progressif sistemik sklerozda akci¤er tutulumu s›kt›r (Tablo

V) ve PSS’de ölüm nedenlerinin bafl›nda akci¤er

komplikasyonlar› gelmektedir(40). ‹nterstisyel akci¤er hastal›¤›

en s›k görülen pulmoner tutulumdur. Progressif sistemik

sklerozun difüz ve s›n›rl› olmak üzere iki formu vard›r. Difüz

formunda akci¤er tutulumu daha s›kt›r.

‹nterstisyel akci¤er hastal›¤›

Progressif sistemik sklerozun her iki formunda da

görülebilir. Olgular›n %25’inde klinik olarak saptanabilen

bulgular varken %13’ünde ciddi boyutta restriktif tip akci¤er

hastal›¤›na sebep olur(41,42). PSS ba¤l› interstisyel akci¤er

hastal›¤›nda histopatolojik görünüm NSIP ile uyumludur.

YRBT’de her iki bazal ve subplevral alanda retiküler ve buzlu

cam ve bal pete¤i görünümü vard›r.
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Parankimal akci¤er hastal›¤›
- Nonspesifik interstisyel pnömoni, organize pnömoni, usual

interstisyel pnömoni, lenfositik interstisyel pnömoni, amiloidoz,
tekrarlay›c› pnömoniler

Havayolu hastal›¤›
- Atrofik rinit, kserostomi, kserotrakea, kronik bronflit, atelektazi

Pulmoner vasküler hastal›k
- Pulmoner vaskülit, pulmoner hipertansiyon

Plevral hastal›k
- Plöritis (efüzyonlü veya de¤il)



Tedavide siklofosfamidle birlikte kortikosteroid kullan›m›n›n

hastal›¤› stabilize etti¤i ve akci¤er fonksiyonlar›nda düzelme

sa¤lad›¤› belirtilmektedir(43-45).

Tablo V: Progressif sistemik sklerozda akci¤er tutulumu

Pulmoner hipertansiyon

Pulmoner hipertansiyon interstisyel akci¤er hastal›¤›na

ba¤l› yada akci¤er parankim hastal›¤›ndan ba¤›ms›z olarak

ortaya ç›kabilir. Progressif sistemik sklerozlu hastalar›n %5-

33’ünde görülmektedir. PSS tan›s› konulduktan 7-9 y›l sonra

PHT ortaya ç›kmaktad›r. Kardiyovasküler sistem muayenesinde

ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti fliddetlenmifltir.

Pulmoner ve triküspit regürjitasyonuna ba¤l› üfürüm

duyulabilir. Tan› ve tedavinin yönlendirilmesinde invaziv

hemodinamik çal›flmalar flart olmakla birlikte, ekokardiyografi

de  önemli bilgiler verebilmektedir.

Pulmoner hipertansiyonun tedavisinde klasik yaklafl›mlar

olarak oksijen deste¤i, diüretikler, kalsiyum kanal blokörleri

kullan›lmaktad›r. Yeni tedavi yaklafl›mlar›ndan endotelin

reseptör antoganisti (bosentan), fosfodiesteraz-5 inhibitörü

(sildefanil) ile yap›lan çal›flmalarda hemodinamik

parametrelerde ve yaflam sürelerinde olumlu düzelmeler

saptanm›flt›r(46-49).

ANK‹LOZAN SPOND‹L‹T

Ankilozan spondilit (AS) vertebra ve sakroiliak eklemleri

tutan seronegatif spondiloartrittir. Ankilozan spondilit esas

olarak üçüncü dekatta bafllayan ve ço¤unlukla erkeklerin

etkilendi¤i bir tablodur. Akci¤er tutulumu %1-2 oran›nda

görülür(50). Radyolojik olarak YRBT’de apikal fibrozis,

paraseptal amfizem, bronflektazi, interstisyel fibrozis,

mediyastinal lenfadenopati ve trakeal dilatasyon görülebilir.

Histopatolojik olarak özellikle apekslerde interstisyel fibrozis,

kollajen yap›larda dejenerasyon vard›r. Apikal bölgedeki

de¤ifliklikler radyolojik olarak tüberküloz ile kar›flabilir.

Ankilozan spondilitde pulmoner bulgular temelde gö¤üs

duvar› hareketinin k›s›tlanmas› ve üst lob fibrobüllöz

de¤iflikliklerdir. Fibrobülloz hastal›k insidans› %1.3 olarak

bildirilmektedir. Ankilozan spondilitde fibrobüllöz de¤iflimler

hastal›¤›n bafllang›c›ndan 2-38 y›l sonra geliflmektedir.

De¤ifliklikler tek tarafl› bafllasa da di¤er tarafta da geliflir.

Lezyonlar yavafl ama ilerleyici olabilece¤i gibi y›llarca stabil

kalabilir.

Hastalarda s›k görülen semptomlar, gö¤üs kafesinin

hareketlerinin k›s›tlanmas›na veya apikal fibrobüllöz yap›lara

ba¤l› olarak geliflen, öksürük, nefes darl›¤›, hemoptizidir.

Hastal›¤›n tedavisinde mobilizasyon esast›r. Fibrobüllöz

yap›lar›n gelifliminin önlenmesinde tedavi etkisizdir.

POL‹M‹YOZ‹T/DERMATOM‹YOZ‹T (PM/DM)

Polimiyozit/dermatomiyozit çizgili kaslar›n inflamatuar

bir hastal›¤› olup, ekstremitelerin proksimalinde, farengeal

ve boyun kaslar›nda zay›fl›kla kendini gösterir. Kad›nlarda

erkeklerden iki kat daha s›k görülür. Akci¤er bulgular›

olgular›n %5’inde görülür (Tablo VI). Radyolojik olarak

parankimal de¤iflikliklerin izlenme oran› düflüktür (%5), en

s›k bilateral akci¤er bazallerinde a¤›rl›kl› olmak üzere retiküler

patern izlenir. Bu yap›lar›n ilerlemesiyle bal pete¤i görünümü

oluflur(51).

Polimiyozite ba¤l› solunum kaslar›n›n tutulmas› sonucu

diyafragma fonksiyonlar› bozulur, akci¤erlerin bazallerinde

atelektazi geliflir. Farengeal kaslar›n tutulumu sonucunda

ise aspirasyon pnömonileri geliflir. Özellikle ileri yafltaki

hastalarda aspirasyon pnömonileri ölüm nedenidir(52,53).

Tablo VI: Polimiyozit/dermatomiyozitde akci¤er tutulum bulgular›

Akci¤er kanseri PM/DM’li hastalar›n %15 görülmektedir.

Özellikle tan› konuldu¤u ilk y›l bu risk en yüksek düzeydedir(
(5, 54 55).

Tedavide kortikosteroid, siklofosfamid kullan›m› ile solunum

fonksiyonlar›nda stabilizasyon sa¤lanabilir.
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Parankimal akci¤er hastal›¤›
- Nonspesifik interstisyel pnömoni, usual interstisyel pnömoni,

difüz alveoler hasar, aspirasyon pnömonisi
Havayolu hastal›¤›

- Obstrüktif akci¤er hastal›¤›
- Bronfliyolit

Vasküler hastal›k
- Pulmoner hipertansiyon
- Pulmoner hemoraji

Plevral tutulum
- Plöritis

Parankim hastal›¤›
- Nonspesifik interstisyel pnömoni,organize pnömoni,usual interstisyel

pnömoni, lenfositik interstisyel pnömoni, difüz alveoler hasar
- Farenks ve özofagus fonksiyon bozukluklar›na ba¤l› aspirasyon

pnömonisi
- Solunum kaslar›n›n fonksiyon bozuklu¤una ba¤l› solunum

yetmezli¤i
Vasküler hastal›k

- Pulmoner hipertansiyon
Kullan›lan ilaçlara ba¤l› komplikasyonlar

- ‹laca ba¤l› pnömonitis (metotreksat)
- F›rsatç› infeksiyonlar

Malignite
Plevral tutulum



M‹KS KOLLAJEN DOKU HASTALI⁄I

Miks kollagen doku hastal›¤›(MKDH) ilk olarak 1972

y›l›nda Sharp ve arkadafllar› taraf›ndan tan›mlanm›flt›r.

Progresif sistemik skleroz, SLE ve polimiyozitin klinik

özel l iklerinin bir arada oldu¤u ve yüksek anti-

ribonükleoprotein antikor titresi ile karakterize bir klinik

tablodur. Akci¤er tutulumu hastalar›n %25-80’ninde

tan›mlanm›flt›r(56). Genelde akci¤er tutulumu olarak

interstisyel pnömoni ve pulmoner fibrozis (%20-65),

pulmoner hipertansiyon (%10-45), plevral efüzyon (%50)

görülür(5). Miks kollagen doku hastal›¤›nda görülen akci¤er

tutulum flekilleri Tablo VII’de verilmifltir.

Tablo VII: Miks kollagen doku hastal›¤›nda akci¤er tutulum flekilleri

Miks kollagen doku hastal›¤›n akci¤er tutulumunda iki

ana histopatolojik tablo vard›r; interstisyel fibrosis ve vasküler

de¤ifliklikler. ‹nterstisyel de¤ifliklikler UIP veya NSIP fleklindedir.

Hastal›¤›n akci¤erlerde yapm›fl oldu¤u fizyolojik bozukluklara

ra¤men radyolojik de¤ifliklikler ayn› fliddette de¤ildir.

Bozulmufl fizyolojik parametrelere ra¤men olgular›n ancak

%21’ inde radyolojik bozukluk gösterilebilmifltir(57). Radyolojik

de¤ifliklikler daha çok alt loblarda interstisyel infiltratlar

fleklindedir.

Tedavide kortikosteroidler ve siklofosfamid kullan›larak

akci¤er bulgular›nda %38-86 düzelme sa¤lanm›flt›r(58). Miks

kollagen doku hastal›¤›nda akci¤er tutulumunun mortalitesi,

ileri aflamalarda fark edilebildi¤inden yüksektir.
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