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Genel olarak kabul géren bir séylem vardir; goz dibi kafa
icinin, akcigerler ise vucudun aynasidir. Sistemik bir ¢ok
hastaligin seyrinde, akcidger tutulumunun da klinik tabloya
eklendigini gormekteyiz. Kollagen doku hastaliklar (KAH);
akcigerlerin de dahil oldugu bir cok organi etkileyen, nedeni
bilinmeyen inflamatuar bir hastalik grubudur. Solunum
sisteminde hava yollar, parankim, damarsal yapilar, plevra,
solunum kaslari olmak Uzere hemen hemen tum yapilar
etkilenebilmektedir. Solunum sistemni tutulumu hastaligin seyri
sirasinda ortaya cikabilecegi gibi ik bulgusu da olabilmektedir.

Bu baslik altinda en sik gordlen KDH'dan sistemik lupus
eritamatoz, romatoid artrit, ankilozan spondilit, sistemik
skleroz, skleroderma, Sjogren Sendromu, dermatomiyozit/
polimiyozit, miks kollajen doku hastaliginda akciger ve
plevranin tutulumu anlatilacaktr. Tablo I'de bu hastaliklann
akciger-plevra tutulum ozellikleri dzetlenmistir.

Tablo I: Konneiif doku hastaliklannin akcider tutulumunun genel dzeliikleril!-2!

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
interstisyel tutulum X X X X X X

- DAD X X X

- Difuz alveoler kanama X X

- Difuz alveoler kanama

ve kapillaritis X X X X X

- OP X X X X X

- NSIP X X X X X X

- Balpetegi akciger X X X X X X X

- Eozinofilik infiltrasyon X
Vaskuler hastalik

- Pulmoner hipertansiyon/

vaskulit X X X X X X

Parankimal noduller X
Apikal fibrobulldz hastalik X X
Lenfoid proliferasyon X
Solunum kas fonksiyon bozuklugu X X X
Aspirasyon pnémonisi X X X

DAD; Diftiz alveoler hasar, OP; organize pnomoni, NSIP; nonspesifik interstisyel
pnoémoni, RA; romatoid artrit, SLE; sistemik lupus eritematoz, PSS; proresif sistemik
skleroz, PM/DM; polimiyozit/dermatomiyozit, SS; Sjogren sendromu, MKDH; mikst

konnektif doku hastaligi, AS; ankilozan spondilit

SISTEMIK LUPUS ERITAMATOZ (SLE)

Sistemik lupus eritematoz(SLE) etyolojisi bilinmeyen,
multisistern inflamatuar otoimmuin bir hastaliktir. Cogunlukla
kadinlar etkilemektedir. Prevalansi 12/100.000, insidansi
ise 1.2-7.6/100.000 olarak bildirilmektedir. Kadinlarda 6-
10 kat daha fazla gorulmektedir.

Sistemik lupus eritematozda hastaligin seyrinde akcigerler
de dahil olmak Uzere tum organlar etkilenebilmektedir. Akciger
tutulumu hastaligin tanisi icin gerekli olmasa da mortaliteyi
artiran bir faktérdar3-4). SLE akciger parankimi, havayolu,
plevra gibi hemen hemen tum kompartmanlar etkileye-
bilmektedir. SLE de akciger ve plevra tutulum sekilleri Tablo
II'de verilmistir.

Tablo II: SLE'de akciger ve plevranin tutulum sekilleri.

interstisyel akciger hastaligi
Akut lupus pndémonosi
Nonspesifik interstisyel pnémoni
Organize pnémoni
Diftiz alveoler hemoraji
Havayolu
Ust havayolu disfonksiyonu (epiglottit, larenjit vb.)
Bronsektazi
Bronsiyolitis obliterans
Diyafragma
Diyafragmatik disfonksiyon
Buzusmus akciger
Plevra
Plevral eflizyon
Pulmoner vaskdler
Tromboemboli
Vaskdlit
Pulmoner hipertansiyon
Mediyastinal ve aksiler lenfadenopati
infeksiyon

Plevra tutulumu

Sistemik sistemik lupus eritematozun torasik bolgede
en sk gordlen tutulum seklidir. Hastaligin ilk bulgusu olabilir
ve genellikle perikarditle birliktedir. Olgularin bir kismi
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asemptomatik olmasina karsin cogunda plevral tipte gdogus
agnisi vardir. Plevral efUizyonlu hastalann %45-60 inda akciger
grafisinde sivi gorulemeyebilir. Ancak otopsi serilerinde plevral
tutulum oranlan %93'lere ulasmaktadir (3),

Lupus plérezisinde genellikle gogus agrisi, ates, nefes
darligi, &ksuruk vardir. Eftzyon tek veya cift tarafl, miktari ise
degisken olabilir. Sivi eksuda vasifli olup genellikle notrofil veya
mononukleer hiicre hakimiyeti vardir. Biyokimyasal incelemesinde
bir dzellik yoktur ancak LDH yUksek, glukoz ise normal sinirlardadir.
Plevra biyopsisi Ozellikle diger hastaliklardan ayrim icin dnemlidir.

Lupus plérezisinde sivi kendiliginden gerileyebilir.
Kendiliginden gerilemeyen eflizyonlarda dusuk doz steroid
tedavisi ile hizl bir sekilde semptomlarda gerileme gorulur.
Nadir de olsa sivinin ge¢ rezorbe oldugu durumlar vardir.
Boyle durumlarda goégus tupu uygulanabilir, inatci
durumlarda pldredez denenebilir.

Akciger tutulumu

Sistemik lupus eritematozda akciger tutulumu 20. yy
baslarinda bildirildiginden beri bir cok sekilde tanimlanmustir.
SLE'li hastalarin %1-4'Gnde gorulmektedir(®). Klinik tablo
akut-subakut veya kronik olabilir.

Akut lupus pndédmonisi: Klinigin ortaya cikisi nonspesifiktr.
Genellikle oksuaruk, ates, dispne, tasikardi, siyanoz gorulur.
Hemoptizi sik degildir. Kan gazi incelemesinde hipokapni
ile birlikte hipoksemi vardir. Solunum sistemi muayenesinde
ince yada kaba raller saptanir. Akciger grafisinde ve akciger
tomografisinde alt loblarda agirlikli olmak Uzere tek yada
iki tarafl alveolar infiltratlar gordldr. Plevral efuzyon genellikle
bu tabloya eslik eder(5),

Akut lupus pnémonisinin klinigi; akcigerin bakteriyel
pnémonisi, tromboembolik olaylar veya diger akut tablolarla
kanisabilir. Ayrici tantya yonelik tomografi, bronkoalvelar
lavaj gibi incelemeler mutlaka yapiimaldir.

Akut lupus pndmonisinde, infeksiyonlar ekarte edildikten
sonra yuksek doz kortikosteroid (prednizon 1-2 mg/kg/gun)
tedavi Onerilmekte ancak tedavi ile duzelme saglansa bile
%50ye varan mortalitenin bildirildigi seriler vardir(é.7),
Kortikosteroidden yanit alinamayan olgularda azotioprin,
siklofosfamid, metotreksat tedaviye eklenebilir veya tek basina
kullanilabilir. Anti-TNFou gibi immunomodulatér ajanlarin
tedavideki yeri hentiz arastirimaktadir(8),

Kronik Lupus Pnémonisi: Kronik tablo sik gorilmemektedir.
Nefes darligi, oksuruk, plevral kaynakli gogus agrisi sik
gorulen semptomlardir. Fizik muayenede; hizli ylzeyel
solunum, goégus ekspansiyonunda azalma bazallerde kuru

Difftz parankimal akciger hastaliklar kollajen doku hastaliklari ve akciger

raller duyulabilir. Akciger grafisinde olgularin %3'Gnde
anormallik saptanirken toraks YRBT de bulgular daha ayrintili
saptanmaktadir. YRBT'de dedisik ozellikler raporlanmaklia
pirlikte siklikla alt loblarda interlobuler septalarda kalinlasma,
traksiyon bronsektazisi, buzlu cam, konsolidasyon alanlari
gorulebilmektedir. Akciger grafisi normal olarak
degerlendirilen olgularda DLCO ve VC'de azalma
saptanabilir. Kronik lupus pnémonili olgularin tedavisi
konusunda cok fazla bilgi yoktur. Yayinlanan calismalarda
da tedaviye yanitin iyi olmadigi belirtiimektedir.

Diftz alveolar hemoraji (DAH): DAH, SLE'nin seyri
sirasinda nadir gorulen ama ciddi bir tablodur ve %50-90
mortalite bildirilmektedir(¢-8.10) Patogenezi tam olarak
aydinlatimis degildir. Ozellikle bobrek tutulumu olan SLE'li
olgularda DAH riski yuksektir. Histolojik tablo akut lupus
pnémonisine benzemektedir. Kapiller, arterioller ve ktguk
muskuler arterlerde inflamasyon ve nekroz goruldr.

Hastalar baslangicta asemptomatik olabildigi gibi gurditlit
pir klinik tablo da ortaya cikabilir. Olgularin 2/3'Gnde dispne,
ates, oksuruk, anemi gibi semptomlar U¢ gunden kisa sdre
icerisinde ortaya cikar. Hemoptizi olgularin %42-66'sinda gorulur.
Arteryel hipoksemi genelde gorultr ve olgularin %50'sinde
mekanik ventilasyon gerektiren solunum yetmezligi ortaya cikar.

Sistemik lupus eritematozlu hastalarda gelisen difuz
alveoler hasarin tedavisi konusunda ¢ok fazla yayin yoktur.
Yuksek doz kortikosteroid tedaviye yanit zayif olmakla birlikte
plazmaferez ve siklofosfamidin kullanildigr tedavi sonuclar
umut vermektedir(1).

Hava yolu tutulumu: Ust hava yolu tutulumu oldukga
nadirdir. SLE'li olgularin %0.3-13'Unde laringeal tutulum
raporlanmistir(12). Glottis ve krikoaritenoid eklem tutulumu
olabilmektedir. Tutulum yerine gore horlama, bogaz agnsi, dispne
semptomlan gelisir. BuyGk havayolu tutulumu nadirdir. Olgulann
bir kisminda bronsektazi ve bronsiyolit gortlebilir. SLE'i olgulann
Klinik takibinde solunum fonksiyon testleri yapimalidir. Sinirl sayida
olguda havayolu obstriksiyonu bildirilmistirl'3).

Pulmoner vaskuler hastalik: Sistemik lupus eritematoziu
olgularin %5-14'Unde degisik duzeylerde pulmoner
hipertansiyon (PHT) gortlmektedirl!4-16] Pulmoner
hipertansiyonun eglik ettigi SLE'li olgularda 2 yillik yasam
suresi %50'nin altindadirl!7). PHT tanisi icin kardiyak
kateterizasyon gereklidir. Bu hastalarda kronik tromboembolik
PHT ekarte edilmelidir. Tedavide oral antikoagulanlar ve
vazodilatorler kullanilir. Epoprostenol ve sildenafil ile iyi
sonuclar elde edildigi bildirilmektedirl18-20).
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Sistemik lupus eritematozlu olgularin %25’inde
tromboembolizm gordlmektedir. Anti fosfolipid antikor
pozitifligi SLE'de sik gorulmektedir. Buna bagl olarak SLE'de
pulmoner tromboemboli, tromboemboliye baglh PHT riskinin
arttgr belirtimektedir. Optimal tedavi konusunda ortak bir
gorus olmamakla birlikte bu olgularda uzun sureli oral
antikoagulan kullanimi dnerilmektedir.

Pulmoner infeksiyon: Sistemik lupus eritematoz
morbidite ve mortalitesinin dnemli bir nedenidir. Bazi
serilerde olumlerin %50'sinden fazlasinin nedeni olarak
bildiriimektedir. Infeksiyonlann en énemli nedeni ise hastaligin
kendisine veya tedaviye bagh olarak ortaya cikan
immunsupresyondur. Alternatif tanilar netlesinceye kadar,
akciger grafisi veya YRBT de saptanan infiltratlar pulmoner
enfeksiyonlar dikkate alinarak ampirik tedavi baslanmalidir(>),

Diyafragmatik disfonksiyon ve buzUsen akciger:
llerleyici dispne ile kendini gosteren akciger grafisinde
diyafragmada yukselme bazallerde atelektazi ve restriktif
fonksiyon bozuklugu ile karekterize bir klinik tablodur.
Diyafragmatik disfonksiyona bagh olarak gelistigi
dustnulmektedir. Kortikosteroid tedavi ile diyafragma
fonksiyonlannda duzelme saglansa dahi restriktif bozuklugun
devam ettigi gosterilmistir(©).

ROMATOID ARTRIT

Romatoid artrit (RA) bir cok eklemi ayni anda tutabilen,
kronik seyirli, etyolojisi bilinmeyen sistemik otoimmun bir
hastaliktir. En ¢cok 35-60 yaslarinda ve kadinlarda erkeklerden
daha sik gorulmektedir. RA'In akciger tutlumu ile ilgili
bulgular Tablo Ill'de verilmistir. RA kadinlarda daha sik
gorulmesine ragmen akciger tutulumu erkeklerde daha
siktir(>),

Tablo IlI: Romatoid artritin akciger tutulum bulgular

Parankim tutulumu

Usual interstisyel pndmoni, nonspesifik interstisyel pnémoni,
organize pnémoni, lenfositik interstisyel pnémoni, kronik eozinofilik
pnoémoni, apikal fibrobulléz hastalik, romatoid nodul, Caplan
Sendromu, ilaglara bagli interstisyel akciger hastaligi, (penisillamin,
metotreksat, altin, celocoxib), infeksiyon (tipik-atipik mikobakteri
infeksiyonu), amiloid, pulmoner vaskuler lezyonlar, pulmoner
hipertansiyon.

Havayolu tutulumu

Ust solunum yolu disfonksiyonu, bronsektazi, bronsiyolitis
obliterans, follikuler bronsiyolit, difuz panbronsiyolit

Plevra tutulumu

Plérezi, ampiyem, romatoid nodllle birlikte bronkoplevral fistul,
piyopnémotoraks

Plevral tutulum

Romatoid artritte histopatolojik olarak plevra tutulumu
%40-70 olarak bildirimektedirl®). Genellikle visseral plevra
etkilenmektedir. Plevranin tutulumu klinik olarak sessiz
olabilir. Plevral kaynakli agr olgularin %25’'inde vardir,
plevral efuzyon ise %5’inde gorulur. Sivi genellikle tek tarafl
ve azdir, kendiliginden gerileyebilir. Sivida glukoz tipik olarak
0.5 g/I'den dusuktur. Plevral sivida pH dusuk; adenozin
deaminaz, romatoid faktor ve néron spesifik enolaz ylksek
bulunsa da RA icin spesifik degildir(21.22).

Romatoid artrite bagl gelisen plevral efuzyonlarda
spesifik bir tedaviye gerek yoktur. Ancak dispneye yol acacak
kadar fazla veya direncli effGzyonlarda tUp drenaj veya
sklerozan tedavi uygulanabilir(23).

Parankim tutulumu

Romatoid artritli olgularda akciger parankim tutulumu
sik gorulmektedir. Interstisyel akciger hastaligi akciger
biyopsilerinde %80, tomografide %50, akciger grafisinde
ise %5 oraninda saptanabilmektedir(23.25)_ Klinik olarak efor
dispnesi ve kuru oksuruk vardir. Daha nadir olarak plevral
gogus agrisi, hemoptizi ve ates gorulebilir. Solunum sistemi
muayenesinde takipne ve bazallerde raller vardir. Comak
parmak, ilerlemis olgularda siyanoz saptanabilir. Olgularin
%40’ Inda DLCO testinde dusme vardir. YRBT'de genellikle
buzlu-cam manzarasi ve retikler yapilanma izlenir.
Histopatolojik olarakta UIP, NSIP, DIP gibi degisik patermnler
gorulmektedir. RA’e bagl interstisyel akciger hastaliginin
prognozu iyi olup akciger fonksiyonlarindaki bozulma
yavastir. Tedavide ilk tercih kortikosteroidlerdir. Siklofosfamid,
metotreksat gibi ilaclar tek yada kortikosteroid tedaviye ek
olarak verilebilir.

Romatoid nodul, RA'de hastaliga spesifik bir lezyondur.
Noduller genellikle Ust veya orta zonda, periferal subplevral
yerlesimlidir. Nodullerin tUberkdloz, malignite gibi diger
hastaliklara bagl olanlardan ayrimi i¢in sistematik yaklasim
onerilir.

Havayolu tutulumu

Havayolu tutulumu RA'de diger kollagen hastaliklara
gore daha siktir. RA'de bronsektazi nispeten sik olup, YRBT
incelemelerinde %20-35 oraninda saptanmistir(25). Akciger
lezyonlar erkeklerde daha sik gorulmekle birlikte bronsektazi
kadinlarda daha siktir(26]. RA'de bronsektazinin sik
gorulmesinin nedeni agiklanamamistir. Ancak gerek RA
gerekse tedavinin ortaya cikardigr immun yetersizligin
sonucu olusan infeksiyonlarin bunda etkili oldugu dasunul-
mektedir(27).



Romatoid artritli hastalarda kronik havayolu obstruk-
siyonunun ve havayolu duyarliiginin artigr saptanmistir{28-
30). Hastalar inhale kortikosteroid ve bronkodilatorlerden
fayda gérmektedirler.

llaca bagl akciger hastalig

Romatoid artritin tedavisinde kullanilan metotreksat,
altin tuzlar, D-penisillinamin, nonsteroid anti-enflamatuar
gibi bazi ilaglar akciger parankim hastaligina yol acabilir.
Tedavi sirasinda ortaya ¢ikabilecek dedgisikliklerde bu goz
onunde bulundurulmaldir.

SJOGREN SENDROMU

Sjégren sendromu(SS) otoimmuin egzokrinopatidir. Degisik
dokularn, en sik da gdz yasi ve tukruk bezlerinin CD4 pozitif
T lenfosit infiltrasyonuyla karakterize bir hastaliktir. Diger bag
dokusu hastaliklart ile gorulebilir. Akciger tutulumu hastalarin
degerlendirme yontemlerine gore farkii oranlarda saptanmaktadir.
Akcigerlerde tum birimleri etkileyebilmektedir (Tablo V). YRBT
ile olgulann %34-65inde anormallik gortltirken(3132) SFT'de
ise %75 inde bozukluk saptanmaktadiri33).

Tablo IV: Sjogren sendromunda akciger tutulum ozellikleri

Parankimal akciger hastahgi
- Nonspesifik interstisyel pnémoni, organize pnémoni, usual
interstisyel pnémoni, lenfositik interstisyel pnémoni, amiloidoz,
tekrarlayici pnémoniler
Havayolu hastahgi
- Atrofik rinit, kserostomi, kserotrakea, kronik bronsit, atelektazi
Pulmoner vaskuler hastahk
- Pulmoner vaskulit, pulmoner hipertansiyon
Plevral hastalik
- Ploritis (efGzyonlt veya dedil)

Interstisyel akciger hastalig

Olgularin %8-38'inde saptanmaktadir(®). interstisyel
tutulumun histopatolojisi nonspesifiktir. Cogunlukla NSIP
paterni goraltri34.35). Hastalar genellikle asemptomatik
olup en sik egzersiz dispnesi ve oksuruk yakinmalari vardir.
Radyolojik incelemede spesifik bir gérunum yok, ancak
histopatolojisi LIP olanlarda YRBT'de kistik lezyonlar sik
gorulurl3é). Sjogren sendromunda interstisyel akciger
hastalig tedavisi ile ilgili bilgilerimiz sinirlidir. Ancak yine de
kortikosteroid ve azotiopirin tedavisi denenmelidir.

Havayolu tutulumu

Burundan alveollere kadar tum mukozada lenfositik
infiltrasyon vardir. Semptomlar mukosiliyer klirensin
bozulmasina bagl olarak gelisir. Tekrarlayici havayolu ve

Diffuz parankimal akciger hastaliklan kollajen doku hastaliklar ve akciger

parankim infeksiyonlari gorulur. Havayolu obstriksiyonu
olgularn ¢ogunda izlenmektedir. Havayollart asirt duyarliigi
%40-60 olarak bildirimekte, ancak bu astmda gordugumuizden
farkl olarak inhale kortikosteroidlere cevap vermemektedir
(37.38). YRBT'de brons duvar kalinliginda artma, bronsektazi,
pronsiyal noduller izlenir.

Pulmoner lenfoma

Sjoégren sendromunda lenfoma gelisme riski artmustir.
Genellikle B-cell non-hodgkin tipinde oncelikle tukrak
bezlerinde, mide ve akciger de gorulmektedir. Akcigerlerde
SS'li hastalarin %1-2 sinde saptanmistir(39). Pulmoner
lenfomaya cerrahi ve kemoterapiyle olumlu yanit alinip
kontrol altina alinabilir.

PROGRESSIF SISTEMiK SKLEROZ (SKLERODERMA)

Progressif sistemik skleroz (PSS) skleroderma deri, kan
damarlari, sinovyum ve iskelet kaslarinin ilerleyici fibrozis
ve dejeneratif degisikleri ile karakterize otoimmun bir
hastaliktir. Kalp, akciger, gastrointestinal sistem, bdbrekler
gibi bir cok sistemi etkileyebilmektedir. Kadinlarda daha sik
gorulmektedir.

Progressif sistemik sklerozun dedisik siniflandirmalari
vardir. En sik kullanilani derinin tutulum derecesine gore
yapilan siniflandirmadir. Sinirli kutandz formunda yuz
ekstremitelerin uc kisimlari diz ve dirsekler etkilenmektedir.
Bu formda hastaligin seyri daha hafiftir. Yaygin kutendz
formunda ise hastaligin erken déneminde yaygin deri
bulgulan vardir. Ekstremitelerin proksimal kisimlari ve goégus
polgesinde deri bulgulan vardir. Yaygin formunda mortaliteyi
etkileyen kalp, akciger ve bobrek tutulumlar sik gorulur.
Progressif sistemik sklerozda akciger tutulumu siktir (Tablo
V) ve PSS'de olum nedenlerinin basinda akciger
komplikasyonlar gelmektedir(40). interstisyel akciger hastalig
en sik gorulen pulmoner tutulumdur. Progressif sistemik
sklerozun difuz ve sinirli olmak Gzere iki formu vardir. DifGz
formunda akciger tutulumu daha siktir.

interstisyel akciger hastalig

Progressif sistemik sklerozun her iki formunda da
gorulebilir. Olgularin %25'inde klinik olarak saptanabilen
bulgular varken %13’Unde ciddi boyutta restriktif tip akciger
hastaligina sebep olur(41.42). PSS bagli interstisyel akciger
hastaliginda histopatolojik géranum NSIP ile uyumludur.
YRBT de her iki bazal ve subplevral alanda retikuler ve buzlu
cam ve bal petegi géranumu vardir.
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Tedavide siklofosfamidle birlikte kortikosteroid kullaniminin
hastaligr stabilize ettigi ve akciger fonksiyonlarinda dlzelme
sagladigr belirtimektedirl43-45).

Tablo V: Progressif sistemik sklerozda akciger tutulumu

Parankimal akciger hastaligi
- Nonspesifik interstisyel pnémoni, usual interstisyel pnémoni,
diftiz alveoler hasar, aspirasyon pnémonisi
Havayolu hastaligi
- Obstruktif akciger hastalig
- Bronsiyolit
Vaskuler hastalik
- Pulmoner hipertansiyon
- Pulmoner hemoraiji
Plevral tutulum
- Ploritis

Pulmoner hipertansiyon

Pulmoner hipertansiyon interstisyel akciger hastaligina
bagl yada akciger parankim hastaligindan bagimsiz olarak
ortaya cikabilir. Progressif sistemik sklerozlu hastalarin %5-
33’Unde gortlmektedir. PSS tanisi konulduktan 7-9 yil sonra
PHT ortaya cikmaktadir. Kardiyovaskdler sistem muayenesinde
ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti siddetlenmistir.
Pulmoner ve trikuspit regurjitasyonuna bagh ufurim
duyulabilir. Tani ve tedavinin yonlendiriimesinde invaziv
hemodinamik calismalar sart olmakla birlikte, ekokardiyografi
de oOnemli bilgiler verebilmektedir.

Pulmoner hipertansiyonun tedavisinde klasik yaklasimlar
olarak oksijen destedi, ditretikler, kalsiyum kanal blokorleri
kullanilmaktadir. Yeni tedavi yaklasimlarindan endotelin
reseptor antoganisti (bosentan), fosfodiesteraz-5 inhibitord
(sildefanil) ile yapilan calismalarda hemodinamik
parametrelerde ve yasam surelerinde olumlu duzelmeler
saptanmistir(46-49).

ANKILOZAN SPONDILIT

Ankilozan spondilit (AS) vertebra ve sakroiliak eklemleri
tutan seronegatif spondiloartrittir. Ankilozan spondilit esas
olarak U¢cuncu dekatta baslayan ve cogunlukla erkeklerin
etkilendigi bir tablodur. Akciger tutulumu %1-2 oraninda
gorultr(>0). Radyolojik olarak YRBT'de apikal fibrozis,
paraseptal amfizem, bronsektazi, interstisyel fibrozis,
mediyastinal lenfadenopati ve trakeal dilatasyon gorulebilir.
Histopatolojik olarak ozellikle apekslerde interstisyel fibrozis,
kollajen yapilarda dejenerasyon vardir. Apikal bolgedeki
degisiklikler radyolojik olarak tuberkuloz ile karisabilir.
Ankilozan spondilitde pulmoner bulgular temelde gdgus
duvarl hareketinin kisitlanmasi ve ust lob fibrobulléz

degisikliklerdir. Fibrobulloz hastalik insidansi %1.3 olarak
bildiriimektedir. Ankilozan spondilitde fibrobulléz degisimler
hastaligin baslangicindan 2-38 yil sonra gelismektedir.
Degisiklikler tek tarafli baslasa da diger tarafta da gelisir.
Lezyonlar yavas ama ilerleyici olabilecegi gibi yillarca stabil
kalabilir.

Hastalarda sik gorulen semptomlar, gogus kafesinin
hareketlerinin kisitlanmasina veya apikal fibrobulloz yapilara
bagl olarak gelisen, oksurdk, nefes darlidgi, hemoptizidir.

Hastaligin tedavisinde mobilizasyon esastir. Fibrobulléz
yapilarin gelisiminin dnlenmesinde tedavi etkisizdir.

POLIMiYOZIT/DERMATOMIYOZIT (PM/DM)

Polimiyozit/dermatomiyozit ¢izgili kaslarin inflamatuar
bir hastaligi olup, ekstremitelerin proksimalinde, farengeal
ve boyun kaslarinda zayiflikla kendini gosterir. Kadinlarda
erkeklerden iki kat daha sik goéralur. Akciger bulgulari
olgularin %5’inde gorulur (Tablo VI). Radyolojik olarak
parankimal degisikliklerin izlenme orani dusuktur (%5), en
sik bilateral akciger bazallerinde agirlikh olmak Gzere retikller
patern izlenir. Bu yapilarin ilerlemesiyle bal petegdi goranumu
olusur(>1).

Polimiyozite bagl solunum kaslarinin tutulmasi sonucu
diyafragma fonksiyonlar bozulur, akcigerlerin bazallerinde
atelektazi gelisir. Farengeal kaslann tutulumu sonucunda
ise aspirasyon pnémonileri gelisir. Ozellikle ileri yastaki
hastalarda aspirasyon pnomonileri olim nedenidir(52.53),

Tablo VI: Polimiyozit/dermatomiyozitde akciger tutulum bulgular

Parankim hastalig
- Nonspesifik interstisyel pnémoni, organize pndmoni, usual interstisyel
pnémoni, lenfositik interstisyel pnémoni, diftz alveoler hasar
- Farenks ve 6zofagus fonksiyon bozukluklarina bagl aspirasyon
pnoémonisi
- Solunum kaslarinin fonksiyon bozukluguna bagl solunum
yetmezligi
Vaskdler hastalik
- Pulmoner hipertansiyon
Kullanilan ilaclara bagl komplikasyonlar
- llaca bagh pnémonitis (metotreksat)
- Firsatcr infeksiyonlar
Malignite
Plevral tutulum

Akciger kanseri PM/DM'li hastalarin %15 gorulmektedir.
Ozellikle tani konuldugu ilk yil bu risk en yiksek diizeydedir|
(5, 54 55)

Tedavide kortikosteroid, siklofosfamid kullanimiile solunum
fonksiyonlarinda stabilizasyon saglanabilir.



MiKS KOLLAJEN DOKU HASTALIGI

Miks kollagen doku hastaligi(MKDH) ilk olarak 1972
yilinda Sharp ve arkadaslan tarafindan tanimlanmistir.
Progresif sistemik skleroz, SLE ve polimiyozitin klinik
Ozelliklerinin bir arada oldugu ve yuksek anti-
ribonukleoprotein antikor titresi ile karakterize bir klinik
tablodur. Akciger tutulumu hastalarin %25-80'ninde
tanimlanmistir(>6). Genelde akciger tutulumu olarak
interstisyel pndmoni ve pulmoner fibrozis (%20-65),
pulmoner hipertansiyon (%10-45), plevral efGzyon (%50)
gorulurl>). Miks kollagen doku hastaliginda gortlen akciger
tutulum sekilleri Tablo VII'de verilmistir.

Tablo VII: Miks kollagen doku hastaliginda akciger tutulum sekilleri

Parankimal hastalik
interstisyel pnémoni ve fibrozis
Kronik aspirasyon pnémonisi
Vaskuler hastalik
Pulmoner hipertansiyon
Pulmoner kapillaritis
Pulmoner kistler
Havayolu hastaligi
Obstruktif akciger hastahgi
Plorezi
Diyafragma fonksiyon bozuklugu

Miks kollagen doku hastaligin akciger tutulumunda iki
ana histopatolojik tablo vardir; interstisyel fibrosis ve vaskuler
degisiklikler. Interstisyel dedisiklikler UIP veya NSIP seklindedir.
Hastaligin akcigerlerde yapmis oldugu fizyolojik bozukluklara
ragmen radyolojik degisiklikler ayni siddette degildir.
Bozulmus fizyolojik parametrelere ragmen olgularin ancak
9%21" inde radyolojik bozukluk gosterilebilmistir>/). Radyolojik
degisiklikler daha cok alt loblarda interstisyel infiltratiar
seklindedir.

Tedavide kortikosteroidler ve siklofosfamid kullanilarak
akciger bulgularinda %38-86 duzelme saglanmistirl>8). Miks
kollagen doku hastaliginda akciger tutulumunun mortalitesi,
ileri asamalarda fark edilebildiginden yUksektir.
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