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OZET

Respiratuar bronsiyolite bagl interstisyel akciger hastaligi (RB-ILD) yakin donemde tanimlanmis, yogun sigara icimi
ile iliskili bir klinik tablodur. RB-ILD 6zellikle sigara icicilerinde gorulen histotolojik olarak pigmente alveolar maktrofajlarin
bronkosentrik birikimi ile interstisyumun fibrotik veya huicresel inflamatuar dedisiklikleri ile karakterizedir. Hastalar
genellikle kuru/balgamli 6ksurtik, nefes darligi, ates, terleme ve goguste sikisma hissi ile doktora basvururlar. Dinlemekle
olgularin yarsinda inspiratuar ral duyulur. Hemoptizi sik gorulen bir semptom degildir.

Olgumuz 21 yasinda erkek olup, hemoptizi, balgamli 6ksurtk, nefes darlidgi, kilo kaybi ve ellerde morarma sikayeti
ile klinigimize geldi. Oz ve soy gecmisinde bir 6zellik tanimlamiyordu. ki paket-yil sigara hikayesi olan hastanin
dinlemekle her iki akciger skapula altinda ral duyuldu. Arterial kan gazi PaO2 48 mmHg, PaCO2 37 mmHg ve SpO2
%70 saptandi. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif patern saptandi. Toraks yuUksek ¢ézanuarlaklt bilgisayarh
tomografisinde sentrilobller noduller, her iki akcigerde buzlu cam manzarasi, minimal plevral sivi, sag major fissurde
plevral kalinlasma, sag orta lobda peribronkovaskuler kalinlasma ve atelektazik bant formasyonu gozlendi. Agik akciger
biyopsisi ile alinan materyalin histopatolojik inceleme sonucunda bulgular RP-ILD ile uyumlu bulundu.
RB-ILD tanisi konulan hastanin klinik ve radyolojik bulgulari sigaranin kesilmesi ile kendiliginden kayboldu, ek olarak

steroid tedavisine ihtiyac duyulmadi.
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SUMMARY
Respiratory bronchiolitis associated with interstitial lung disease: Case report

Respiratory bronchiolitis associated with interstitial lung disease (RB-ILD) is a recently described clinicopathological
entity that occurs almost exclusively in current heavy cigarette smokers. RB-ILD characterized histologically by
bronchiolocentric accumulation of pigmented alveolar macrophages and fibrotic or cellular inflammatory changes
of pulmonary interstitium. Patients with RB-ILD commonly present with productive/nonproductive cough and dyspnea,
fever, sweat and chest tightness. Auscultation of the lungs reveals inspiratory crackles in about half of patients.
Haemoptysis is uncommonly a symptom in a patient with RB-ILD.

The patient was a 21 year old man, who was admitted to the hospital for hemoptysis, productive cough, moderate
dyspnea, sputum expectoration, weight loss and peripheral cyanosis. He neither had a relevant medical history
before, nor a family history of respiratory system illness. He had 2 pack-year smoking history. Auscultation of the
lungs revealed bilateral infrascapular crackles. Arterial blood gases on room air showed PaO2 48 mmHg, PaCO2 37
mmHg and SpO2 70%. Pulmonary function results showed restrictive pattern. High-resolution computed tomography

(HRCT) scan findings in our case are centrilobular nodules, ground glass opacities at both lung, minimal effusion and
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pleural thickening at the right major fissure, thickening of peribronchovascular walls and atelectatic band formations

at middle lobe of right lung in the paracardiac area. Histopathological examination of the specimens taken by open

lung biopsy was compatible with RP-ILD. Clinical and radiological findings of the patient improved spontaneously

after smoking cessation and did not need corticosteroid.
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GiRis

Respiratuar bronsiyolite bagli interstisyel
akciger hastaligi (RB-ILD), ilk olarak 1974 yilinda
akciger disi nedenlerle 6len sigara icen hastalarda
yapilan bir otopsi calismasi ile Niewoehner tarafindan
tanimlanmustr(1).

RB-ILD, genellikle sigara icenlerde gortlen
oldukca nadir bir hastaliktir. RB-ILD sigara icimi
ile yakin iliskili olmasi nedeniyle idiopatik pulmoner
fibrozis (IPF), deskuamatif interstisyel pnémoni
(DIP), Langerhans hicreli histiyositosis ile birlikte
“sigara ile iliskili interstisyel akciger hastaliklan”
olarak degerlendiriimektedir(2.3).

Akciger grafisinde genellikle diffuz retikilono-
duler infiltrasyonlar, bronsiyal duvar kalinlasmasi
ve peribronkovaskuler interstisyumun belirginlesme
ve buzlu cam manzarasi izlenir(4). RBILD, histopato-
lojik benzerligi nedeniyle DIP ve IPF ile kansabilmektedir
(5-9). Tani, interstisyel akciger hastaligi ile ilgili
klinik bulgular, BT'de sentrilobular noduller ve
buzlu cam manzarasi, solunum fonsiyonlarinda
bozukluk ve biyopsi érneklerinde respiratuar bron-
siyolitin gosterilmesi ile konulabilir(10),

Biz burada hemoptizi ve nefes darligi sikayet
ile klinigimize basvuran, histopatolojik olarak RB-
ILD tanisi konan, sigara icen genc erkek bir hastay
sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Yirmibir yasinda erkek hasta, agizdan kan
gelmesi, nefes darligi, ellerde morarma, balgam
¢tkarma, kilo kaybr ve &ksaruk sikayetleri ile
klinigimize yatrldi. Oz ve soy gecmisinde bir
6zellik olmayan hastanin 2 paketyil sigara hikayesi
vardi. Cevresel faktorlerle etkilesim konusunda
bir 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde, ates 38,2°C, arteryel
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kan basinci 80/60 mmHg, nabiz 98/dak duzenli,
solunum sayisi 18/dak duzenli, parmak probu ile
SpO2= %70 (oda havasinda) saptandi. Ellerde
akrosiyanoz gézlenen hastanin, solunum sistemi
oskultasyonunda her ki hemitoraks infraskapular
alanda raller duyuldu. PA akciger grafisinde, sag
akciger alt-orta zonda parakardiyak dizensiz sinirh
kismen homojen dansite artimi izlendi. Arteriyel
kan gazi analizinde PaO2 48 mmHg idi.
Hemograminda WBC 7100/uL, RBC 3260000/uL,
Hb 10,3 g/dL, Htc %28,8 , trombosit 447000/uL
bulundu. Eritrosit sedimentasyon hizi 89 mm/saat,
CRP ise 117,2 mg/L idi. Biyokimyasal incelemede
LDH 574 U/L, AST 77 U/L, ALT 64 U/L, albumin
2,9 g/dL, serum Fe 40 png/dL, serum demir
baglama kapasitesi 540 ug/dL, ferritin 921 ng/mL
idi. Serolojik incelemede Hbs Ag, Anti HCV ve
Anti HIV negatif olarak bulundu. Tam idrar tahlili
normal idi. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif
tip bozukluk saptandi.

Mikrobiyolojik calismalar icin alinan balgam
gram boyama ve kultard ile hemokuiltirde treme
olmadi. Balgam yaymasinda ARB goérulmedi ve
ARB kultarleri negatif olarak bildirildi. Taberkdlin
deri testi negatif olarak olculdu.

Hasta ilk bulgularla toplum kdkenli pnémoni
olarak degerlendirilerek sefuraksim aksetil
2x500mg/gun, klaritromisin 2x500 mg/gun ile
antibiyotik tedavisine baslandi. Hastaya 14 gunluk
ikili antibiyotik tedavisine ragmen klinik ve radyolojik
degisiklik izlienmemesi Uzerine cekilen toraks yuksek
¢6zUnarldklb bilgisayarl tomografisinde (YCBT);
sag akciger Ust lob posterior, her iki akciger alt lob
superior segmentlerde, sag akciger alt lobda yamali
tarzda, yer yer noduler patem kazanan buzlu cam
dansitesinde infiltrasyon sahalan, sagda major
fissirde minimal sivi ve buna bagh kalinlasma, sag
akciger orta lobda parakardiyak alanda atelektazik
bant formasyonlari, peribronkovaskuler duvar
kalinlasmalari izlendi (Resim 1).
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Resim 1: Toraks YCBT de sentri lobuler noduller, her iki
akcigerde buzlu cam manzarasi, minimal plevra sivisi, sag

orta lobda peribronkovaskuler duvarda kalinlasma ve atelektatik

bant formasyonu saptandi.

Klinik ve radyolojik bulgular degerlendiritdiginde,
interstisyel akciger hastaligi ve vaskulit olabilecegi
dusunulerek planlanan ANA, cANCA, pANCA, AMA,
RF, kriyoglobulin, anti dsDNA, AGBMA, C3, C4, IgA,
IgG, IgM degerleri normal sinirlarda bulundu.

Hastaya tanisal amacl, oral yoldan fiberoptik
bronkoskopi yapildi. Bronkoskopide; tim lob ve
segment orifisleri acik idi, endobronsiyal lezyon
gorulmedi, sag akciger orta lob lateral segmentten
BAL ve transbronsiyal akciger biyopsisi alindi.
Brons lavajinda makrofaj hakimiyeti izlendi.

Bronkoskopik inceleme ile alinan materyalin
patoloji ve mikrobiyoloji sonuclarinin tanisal
olmamaisi, klinik ve radyolojik bulgularda belirgin
duzelme olmamasi Uzerine tedaviye baslangicin-
dan bir ay sonra tanisal torokotomi yapildi. Patoloji
incelemede bulgular RB-ILD ile uyumlu olarak
degerlendirildi (Resim 2a, 2b).

Resim 2(a,b): Orneklerin histopatolojik incelemesinde
peribronsiyal sahada ve klcUk havayollannda fibrozisle birlikte
pigmente alveoler makrofajlarin birikimi, alveoler septal

kalinlasma dikkati cekmektedir.
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Hastanin sigarayi birakmasi sagland ve steroid
tedavisi uygulanmadi. Yapilan (bir, Ug ve altinci
aylarda) kontrollerde belirgin klinik ve radyolojik
duzelme saglanan hasta takibe alindi (Resim 3).
Bu kontroller strecinde hasta sigaray birakmist.
Bu sureden sonraki kontrolleri baska bir saghk
kurumunda devam etmistir

Resim 3: Sigaranin birakiimasindan sonraki G¢linct ayda

cekilen toraks YCBT'de lezyonlar tama yakin kaybolmustur.

IMA 10
SPT

TARTISMA

RB-ILD &zellikle sigara icicilerinde gorulen,
histolojik olarak pigmente alveolar maktrofajlarin
bronkosentrik birikimi ile interstisyumun fibrotik
veya hucresel inflamatuar degisiklikleri ile
karakterize bir hastaliktir(10),

RB-ILD sigara icimi ile yakin iliskili olmasi
nedeniyle DIP, Langerhans hucreli histiyositosis ile
birlikte “sigara ile iliskili interstisyel akciger hastaliklan”
olarak degerlendirilmektedirl?). Histopatolojik olarak
deskuamatif interstisyel pnémoni (DIP) ile benzer
oldugu icin kanstirilabilir(>.6). DIP'de gérilen



histopatolojik degisiklikler RB-ILD’ye gére daha
yaygin ve yogun olarak gozlenir(>2.11),

Bircok olgu subklinik olup tesadUfen saptan-
maktadir(19). Semptomlarin baslangici genellikle
4-5 nci dekatlarda olmaktadir. Erkeklerde biraz
daha fazla gérilmektedir(3.5.9). Hastalar produktif/
nonproduktif 6ksurdk, nefes darlg, ates, terleme
ve gogusde sikisma sikayetleri ile doktora basvurur.
Oskultasyonda hastalarin yarisinda inspiratuar ral
duyulur(>.7.9),

Klinik tablo genellikle kronik olup nadiren akut
gelisen durumlar olabilir3). Hastamiz sikayetlerinin
akut baslangich olmasi nedeniyle az gérulen bir RB-
ILD vakasidir. Hastamizin dispne sikayeti én
plandaydi. Olgumuzun ilgin¢ 6zelliklerinden bir
digeri ise, klinigimize basvuru sikayetlerinden birisinin
hemoptizi olmasiydi. Hemoptizi ilk semptom olarak
cok fazla gérulmemekle birlikte literatGrde hemoptizi
sikayeti ile basvuran olgular tanimlanmistir(12.13),

Akciger grafilerinde retikGlonoduler opasiteler
gorulebilmekle birlikte olgularin tgte birinde normal
olabilir>7.9). RBILD'de bilgisayarl tomografi bulgulan
olarak genellikle; sentrilobller noduller, buzlu cam
manzarasi ve bronsiyal duvar kalinlasmast izlenir(14-
17). Hastanin toraks YCBT bulgulari, blyUk élctide
RB-ILD ile uyumlu idi.

RB-LD ile DIP ayriminda bronkoalveolar lavaj
yardimci olabilir. Bronkoalveoler lavajda, RB-LD de
DIP'den farkl olarak makrofajlarda artis izlenir ve
eozinofil géralmez!18). Olgumuzun BAL inceleme-
sinde makrofaj hakimiyeti saptanmisti.

Ayiricl tanida sigaraile iliskili interstisyel akciger
hastaliklar (Deskuamatif interstisyel pnomoni,
langerhans hucreli histiyositosis, idiopatik pulmoner
fibrosis) ve diger interstisyel akciger hastaliklan
dikkate alinmaldir.

Olgularin bir kisminda bronkoalveolar lavaj
ve transbronsiyal biyopsi ile tani konulabilirken
tani icin torokoskopik veya acik akciger biyopsisi
gerekebilir.

RB-ILD'nin prognozu iyidir. Hastaligin tedavi-
sinde oncelikle sigara birakilmasi énerilmektedir.
Sigara birakiimasi ile solunum fonksiyonlari
dizelmektedirl>.7.9). Sadece sigaranin birakimasi
ile iyilesen hastalar oldugu gibi, steroid tedavisi
uygulanan yaklasimlar vardir. Kortikosteriodlerin
faydasinin sinirl oldugunu ortaya koyan calismalar
vardirl13.19),

65

Respiratuar bronsiyolite bagli interstisyel akciger hastaligi

Olgumuzun Klinik tablosunun baslangi¢ sekli,
yasinin geng olmasi, sigara icim stresinin kisa olmasi,
tani konusunda tereddut olusturmustur. Ancak
hastanin kliniginde antibiyotik tedavisine ragmen
degisiklik olmamasi, radyolojik degerlen-dirme ile
histopatolojik bulgularin RB-ILD ile uyumlu olmasi
ve hastanin bulgulannin sigara kesiimesinden sonraki
takiplerde duzelmesi tani konusundaki suphelerimizi
ortadan kaldirmistir. RB-ILD &zellikle sigara icen ve
interstisyel akciger hastaligi distinllen hastalarda
ayinci tanida dikkate alinmalidir. Bu RBHLD ilgili daha
ayrintili epidemiyolojik verilerin elde edilmesine ve
patofizyolojisinin aydinlatimasina yardimci olacaktir.

Tesekkdurler: G6gus Cerrahisi Kliniginden
Op.Dr. Habil Tung, Patoloji Servisinden Uzm. Dr.
Hakan Cermik ve Radyoloji Servisinden Esref
Kizilkaya'ya katkilarindan dolay tesekkur ederiz.

KAYNAKLAR

1. Niewoehner DE, Kleinerman J, Rice DB. Pathologic
changes in the peripheral airways of young cigarette
smokers. N Engl J Med 1974; 291: 755- 8.

2. Canessa PA, Prattico L, Bancalari L, et al. Respiratory
bronchiolitis associated with interstitial lung disease.
Monaldi Arch Chest Dis 2004; 61: 174- 6.

3. Katzenstein AA, Myers JL. Idiopathic pulmonary fibrosis:
clinical relevance of pathologic classification. Am J Respir
Crit Care Med 1998; 157: 1301- 15.

4. King TE. Respiratory bronchiolitis-associated interstitial
lung disease. Clin Chest Med 1993; 14: 693- 8.

5. Yousen SA Colby TV, Gaensler EA. Respiratory bronchiolitis-
associated interstitial lung disease and its relationship
to desquamative interstitial pneumonia. Mayo Clin Proc
1989; 64: 1373-80.

6. Craig PJ, Wells AU, Doffman S, et al. Desquamative
interstitial pneumonia, respiratory bronchiolitis and their
relationship to smoking. Histopathology 2004; 45: 275-
82.

7.  Moon J, Du Bois RM, Colby TV, et al. Clinical significance
of respiratory bronchiolitis on open lung biopsy and its
relationship to smoking related interstitial lung disease.
Thorax 1999; 54: 1009- 14.

8.  Sadikot RT, Johnson J, Loyd JE, Christman JW. Respiratory
bronchiolitis associated with severe dyspnea, exertional
hypoxemia, and clubbing. Chest 2000; 117: 282- 5.

9. MyersJL, Veal CF Jr, Shin MS, Katzenstein ALA. Respiratory

Solunum 2008; 10: 62- 6



Oguzhan Okutan ve ark.

bronchiolitis causing interstitial lung disease. A clinicopathologic
study of six cases. Am Rev Respir Dis 1987; 135: 880-
4.

Goeckenjan G. Respiratory bronchiolitis-associated interstitial
lung disease (RB-ILD) Pneumologie 2003; 57: 278- 87.
Ryu JH, Colby TV, Hartman TE, Vassallo R. Smoking-
related interstitial lung diseases: a concise review. Eur
RespirJ 2001; 17: 122- 32.

McWilliams AM, Lake FR. Respiratory bronchiolitis associated
interstitial lung disease (RBLD) presenting with haemoptysis.
Respirology 2000; 5: 385- 7.

Mavridou D, Laws D. Respiratory bronchiolitis associated
interstitial lung disease (RB-ILD): a case of an acute
presentation. Thorax 2004; 59: 910- 1.

Park JS, Brown KK, Tuder RM, etal. Respiratory bronchiolitis
associated interstitial lung disease: radiologic features
with clinical and pathologic correlation. J Comput Assist

Tomogr 2002; 26: 13- 20.

Solunum 2008; 10: 62- 6

66

Remy-Jardin M, Remy J, Boulenguez C, et al. Morphologic
effects of cigarette smoking on airways and pulmonary
parenchyma in healthy adult volunteers: CT evaluation
and correlation with pulmonary function tests. Radiology
1993; 186: 107- 15.

Holt RM, Schmidt RA, Godwin JD, Raghu G. High resolution
CT in respiratory bronchiolitis-associated interstitial lung
disease. J Comput Assist Tomogr 1993; 17: 46- 50.
Hartman TE, Tazelaar HD, Swensen SJ, Muller NL. Cigarette
smoking: CT and pathologic findings of associated
pulmonary diseases. Radiographics 1997; 17: 377-90.
Yamada Y, Tatsuni K, Kono C, et al. The clinical and
bronchoalveolar lavage features of respiratory bronchiolitis-
associated interstitial lung disease. J Bronchol 2004;
11: 160- 4.

Ryu JH, Myers JL, Capizzi SA et al. Desquamative interstitial
pneumonia and respiratory bronchiolitis-associated

interstitial lung disease. Chest 2005; 127: 178- 84.



