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Respiratuar bronfliyolite ba¤l› interstisyel akci¤er hastal›¤›

O¤uzhan OKUTAN, Tayfun ÇALIfiKAN, Zafer KARTALO⁄LU, Erkan BOZKANAT, Ahmet ‹LVAN

GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi, Gö¤üs Hastal›klar› Klini¤i, ‹stanbul

ÖZET

Respiratuar bronfliyolite ba¤l› interstisyel akci¤er hastal›¤› (RB-ILD) yak›n dönemde tan›mlanm›fl, yo¤un sigara içimi

ile iliflkili bir klinik tablodur. RB-ILD özellikle sigara içicilerinde görülen histotolojik olarak pigmente alveolar maktrofajlar›n

bronkosentrik birikimi ile interstisyumun fibrotik veya hücresel inflamatuar de¤ifliklikleri ile karakterizedir. Hastalar

genellikle kuru/balgaml› öksürük, nefes darl›¤›, atefl, terleme ve gö¤üste s›k›flma hissi ile doktora baflvururlar. Dinlemekle

olgular›n yars›nda inspiratuar ral duyulur. Hemoptizi s›k görülen bir semptom de¤ildir.

Olgumuz 21 yafl›nda erkek olup, hemoptizi, balgaml› öksürük, nefes darl›¤›, kilo kayb› ve ellerde morarma flikayeti

ile klini¤imize geldi. Öz ve soy geçmiflinde bir özellik tan›mlam›yordu. ‹ki paket-y›l sigara hikayesi olan hastan›n

dinlemekle her iki akci¤er skapula alt›nda ral duyuldu. Arterial kan gaz› PaO2 48 mmHg, PaCO2 37 mmHg ve SpO2

%70 saptand›. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif patern saptand›. Toraks yüksek çözünürlüklü bilgisayarl›

tomografisinde sentrilobüler nodüller, her iki akci¤erde buzlu cam manzaras›, minimal plevral s›v›, sa¤ majör fissürde

plevral kal›nlaflma, sa¤ orta lobda peribronkovasküler kal›nlaflma ve atelektazik bant formasyonu gözlendi. Aç›k akci¤er

biyopsisi ile al›nan materyalin histopatolojik inceleme sonucunda bulgular RP-ILD ile uyumlu bulundu.

RB-ILD tan›s› konulan hastan›n klinik ve radyolojik bulgular› sigaran›n kesilmesi ile kendili¤inden kayboldu, ek olarak

steroid tedavisine ihtiyaç duyulmad›.

Anahtar kelimeler: interstisyel akci¤er hastal›¤›, respiratuar bronfliyolite ba¤l› interstisyel akci¤er hastal›¤›, sigara içimi, toraks YÇBT

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

Solunum 2008; 10: 62- 6

Yaz›flma adresi (Address for correspondence)

Doç. Dr. O¤uzhan Okutan. GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi, Gö¤üs Hastal›klar› Klini¤i, ‹stanbul
Tel.: (0216) 325 72 50-1600, e-posta: oguzhanokutan@gmail.com
Al›nd›¤› tarih: 04.10.2006, revizyon sonras› al›nma: 01.12.2006, kabul tarihi: 17.03.2007



G‹R‹fi

Respiratuar bronfliyolite ba¤l› interstisyel

akci¤er hastal›¤› (RB-ILD), ilk olarak 1974 y›l›nda

akci¤er d›fl› nedenlerle ölen sigara içen hastalarda

yap›lan bir otopsi çal›flmas› ile Niewoehner taraf›ndan

tan›mlanm›flt›r(1).

RB-ILD, genellikle sigara içenlerde görülen

oldukça nadir bir hastal›kt›r. RB-ILD sigara içimi

ile yak›n iliflkili olmas› nedeniyle idiopatik pulmoner

fibrozis (IPF), deskuamatif interstisyel pnömoni

(DIP), Langerhans hücreli histiyositosis ile birlikte

“sigara ile iliflkili interstisyel akci¤er hastal›klar›”

olarak de¤erlendirilmektedir(2,3).

Akci¤er grafisinde genellikle diffüz retikülono-

düler infiltrasyonlar, bronfliyal duvar kal›nlaflmas›

ve peribronkovasküler interstisyumun belirginleflme

ve buzlu cam manzaras› izlenir(4). RB-ILD, histopato-

lojik benzerli¤inedeniyle DIPve IPF ile kar›flabilmektedir
(5-9). Tan›, interstisyel akci¤er hastal›¤› ile ilgili

klinik bulgular, BT’de sentrilobular nodüller ve

buzlu cam manzaras›, solunum fonsiyonlar›nda

bozukluk ve biyopsi örneklerinde respiratuar bron-

fliyolitin gösterilmesi ile konulabilir(10).

Biz burada hemoptizi ve nefes darl›¤› flikayeti

ile klini¤imize baflvuran, histopatolojik olarak RB-

ILD tan›s› konan, sigara içen genç erkek bir hastay›

sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Yirmibir yafl›nda erkek hasta, a¤›zdan kan

gelmesi, nefes darl›¤›, ellerde morarma, balgam

ç›karma, kilo kayb› ve öksürük flikayetleri ile

klini¤imize yat›r›ld›. Öz ve soy geçmiflinde bir

özellik olmayan hastan›n 2 paket-y›l sigara hikayesi

vard›. Çevresel faktörlerle etkileflim konusunda

bir özellik saptanmad›.

Fizik muayenesinde, atefl 38,2ºC, arteryel

kan bas›nc› 80/60 mmHg, nab›z 98/dak düzenli,

solunum say›s› 18/dak düzenli, parmak probu ile

SpO2= %70 (oda havas›nda) saptand›. Ellerde

akrosiyanoz gözlenen hastan›n, solunum sistemi

oskültasyonunda her iki hemitoraks infraskapular

alanda raller duyuldu. PA akci¤er grafisinde, sa¤

akci¤er alt-orta zonda parakardiyak düzensiz s›n›rl›

k›smen homojen dansite art›m› izlendi. Arteriyel

kan gaz› analizinde PaO2 48 mmHg idi.

Hemogram›nda WBC 7100/μL, RBC 3260000/μL,

Hb 10,3 g/dL, Htc %28,8 , trombosit 447000/μL

bulundu. Eritrosit sedimentasyon h›z› 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 μg/dL, serum demir

ba¤lama kapasitesi 540 μg/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 saptand›.

Mikrobiyolojik çal›flmalar için al›nan balgam

gram boyama ve kültürü ile hemokültürde üreme

olmad›. Balgam yaymas›nda ARB görülmedi ve

ARB kültürleri negatif olarak bildirildi. Tüberkülin

deri testi negatif olarak ölçüldü.

Hasta ilk bulgularla toplum kökenli pnömoni

olarak de¤erlendirilerek sefuraksim aksetil

2x500mg/gün, klaritromisin 2x500 mg/gün ile

antibiyotik tedavisine baflland›. Hastaya 14 günlük

ikili antibiyotik tedavisine ra¤men klinik ve radyolojik

de¤ifliklik izlenmemesi üzerine çekilen toraks yüksek

çözünürlüklü bilgisayarl› tomografi-sinde (YÇBT);

sa¤ akci¤er üst lob posterior, her iki akci¤er alt lob

superior segmentlerde, sa¤ akci¤er alt lobda yamal›

tarzda, yer yer nodüler patern kazanan buzlu cam

dansitesinde infiltrasyon sahalar›, sa¤da major

fissürde minimal s›v› ve buna ba¤l› kal›nlaflma, sa¤

akci¤er orta lobda parakardiyak alanda atelektazik

bant formasyonlar›, peribronkovasküler duvar

kal›nlaflmalar› izlendi (Resim 1).
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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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Resim 1: Toraks YÇBT de sentri lobüler nodüller, her iki

akci¤erde buzlu cam manzaras›, minimal plevra s›v›s›, sa¤

orta lobda peribronkovasküler duvarda kal›nlaflma ve atelektatik

bant formasyonu saptand›.

Klinik ve radyolojik bulgularde¤erlendiril-di¤inde,

interstisyel akci¤er hastal›¤› ve vaskülit olabilece¤i

düflünülerek planlanan ANA, c-ANCA, p-ANCA, AMA,

RF, kriyoglobülin, anti dsDNA, AGBMA, C3, C4, IgA,

IgG, IgM de¤erleri normal s›n›rlarda bulundu.

Hastaya tan›sal amaçl›, oral yoldan fiberoptik

bronkoskopi yap›ld›. Bronkoskopide; tüm lob ve

segment orifisleri aç›k idi, endobronfliyal lezyon

görülmedi, sa¤ akci¤er orta lob lateral segmentten

BAL ve transbronfliyal akci¤er biyopsisi al›nd›.

Bronfl lavaj›nda makrofaj hakimiyeti izlendi.

Bronkoskopik inceleme ile al›nan materyalin

patoloji ve mikrobiyoloji sonuçlar›n›n tan›sal

olmamas›, klinik ve radyolojik bulgularda belirgin

düzelme olmamas› üzerine tedaviye bafllang›c›n-

dan bir ay sonra tan›sal torokotomi yap›ld›. Patoloji

incelemede bulgular RB-ILD ile uyumlu olarak

de¤erlendirildi (Resim 2a, 2b).

Resim 2(a,b): Örneklerin histopatolojik incelemesinde

peribronfliyal sahada ve küçük havayollar›nda fibrozisle birlikte

pigmente alveoler makrofajlar›n birikimi, alveoler septal

kal›nlaflma dikkati çekmektedir.

Hastan›n sigaray› b›rakmas› sa¤land› ve steroid

tedavisi uygulanmad›. Yap›lan (bir, üç ve alt›nc›

aylarda) kontrollerde belirgin klinik ve radyolojik

düzelme sa¤lanan hasta takibe al›nd› (Resim 3).

Bu kontroller sürecinde hasta sigaray› b›rakm›flt›.

Bu süreden sonraki kontrolleri baflka bir sa¤l›k

kurumunda devam etmifltir

Resim 3: Sigaran›n b›rak›lmas›ndan sonraki üçüncü ayda

çekilen toraks YÇBT’de lezyonlar tama yak›n kaybolmufltur.

TARTIfiMA

RB-ILD özellikle sigara içicilerinde görülen,

histolojik olarak pigmente alveolar maktrofajlar›n

bronkosentrik birikimi ile interstisyumun fibrotik

veya hücresel inflamatuar de¤ifliklikleri ile

karakterize bir hastal›kt›r(10).

RB-ILD sigara içimi ile yak›n iliflkili olmas›

nedeniyle DIP, Langerhans hücreli histiyositosis ile

birlikte “sigara ile iliflkili interstisyel akci¤er hastal›klar›”

olarak de¤erlendirilmektedir(2). Histopatolojik olarak

deskuamatif interstisyel pnömoni (DIP) ile benzer

oldu¤u için kar›flt›r›labilir(5,6). DIP’de görülen
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histopatolojik de¤ifliklikler RB-ILD’ye göre daha

yayg›n ve yo¤un olarak gözlenir(5,9,11).

Birçok olgu subklinik olup tesadüfen saptan-

maktad›r(10). Semptomlar›n bafllang›c› genellikle

4-5 nci dekatlarda olmaktad›r. Erkeklerde biraz

daha fazla görülmektedir(3,5,9). Hastalar prodüktif/

nonprodüktif öksürük, nefes darl›¤›, atefl, terleme

ve gö¤üsde s›k›flma flikayetleri ile doktora baflvurur.

Oskültasyonda hastalar›n yar›s›nda inspiratuar ral

duyulur(5,7,9).

Klinik tablo genellikle kronik olup nadiren akut

geliflen durumlar olabilir(3). Hastam›z flikayetlerinin

akut bafllang›çl› olmas› nedeniyle az görülen bir RB-

ILD vakas›d›r. Hastam›z›n dispne flikayeti ön

plandayd›. Olgumuzun ilginç özelliklerinden bir

di¤eri ise, klini¤imize baflvuru flikayetlerinden birisinin

hemoptizi olmas›yd›. Hemoptizi ilk semptom olarak

çok fazla görülmemekle birlikte literatürde hemoptizi

flikayeti ile baflvuran olgular tan›mlanm›flt›r(12,13).

Akci¤er grafilerinde retikülonodüler opasiteler

görülebilmekle birlikte olgular›n üçte birinde normal

olabilir(5,7,9). RB-ILD’de bilgisayarl› tomografi bulgular›

olarak genellikle; sentrilobüler nodüller, buzlu cam

manzaras› ve bronfliyal duvar kal›nlaflmas› izlenir(14-

17). Hastan›n toraks YÇBT bulgular›, büyük ölçüde

RB-ILD ile uyumlu idi.

RB-ILD ile DIP ayr›m›nda bronkoalveolar lavaj

yard›mc› olabilir. Bronkoalveoler lavajda, RB-ILD de

DIP’den farkl› olarak makrofajlarda art›fl izlenir ve

eozinofil görülmez(18). Olgumuzun BAL inceleme-

sinde makrofaj hakimiyeti saptanm›flt›.

Ay›r›c› tan›da sigara ile iliflkili interstisyel akci¤er

hastal›klar› (Deskuamatif interstisyel pnomoni,

langerhans hücreli histiyositosis, idiopatik pulmoner

fibrosis) ve di¤er interstisyel akci¤er hastal›klar›

dikkate al›nmal›d›r.

Olgular›n bir k›sm›nda bronkoalveolar lavaj

ve transbronfliyal biyopsi ile tan› konulabilirken

tan› için torokoskopik veya aç›k akci¤er biyopsisi

gerekebilir.

RB-ILD’nin prognozu iyidir. Hastal›¤›n tedavi-

sinde öncelikle sigara b›rak›lmas› önerilmektedir.

Sigara b›rak›lmas› ile solunum fonksiyonlar›

düzelmektedir(5,7,9). Sadece sigaran›n b›rak›lmas›

ile iyileflen hastalar oldu¤u gibi, steroid tedavisi

uygulanan yaklafl›mlar vard›r. Kortikosteriodlerin

faydas›n›n s›n›rl› oldu¤unu ortaya koyan çal›flmalar

vard›r(13,19).

Olgumuzun klinik tablosunun bafllang›ç flekli,

yafl›n›n genç olmas›, sigara içim süresinin k›sa olmas›,

tan› konusunda tereddüt oluflturmufltur. Ancak

hastan›n klini¤inde antibiyotik tedavisine ra¤men

de¤ifliklik olmamas›, radyolojik de¤erlen-dirme ile

histopatolojik bulgular›n RB-ILD ile uyumlu olmas›

ve hastan›n bulgular›n›n sigara kesilmesinden sonraki

takiplerde düzelmesi tan› konusundaki flüphelerimizi

ortadan kald›rm›flt›r. RB-ILD özellikle sigara içen ve

interstisyel akci¤er hastal›¤› düflünülen hastalarda

ay›r›c› tan›da dikkate al›nmal›d›r. Bu RB-ILD ilgili daha

ayr›nt›l› epidemiyolojik verilerin elde edilmesine ve

patofizyolojisinin ayd›nlat›lmas›na yard›mc› olacakt›r.
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