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DiIFUZ PARANKIMAL AKCIGER HASTALIKLARI PATOLOJiSI

Leyla MEMis$

Gazi Universitesi Tip Fakultesi Patoloji Anabilim Dali, ANKARA

Interstisyel akciger hastaliklar, interstisyel alanda
ortaya c¢ikan, inflamasyon, grantlomatdz inflamas-
yon veya fibrozisin olusturdugu farkll  kombinas-
yonlar ile olusmus yaklasik 200 antiteyi icerir.
Temelde ayni morfolojik bulgularin eslik ettigi bu
hastaliklar, bazen patogenezle iliskili olarak daha
tanimsal bulgularla karakterize olur ve neden
belirlenebilir. Ancak bircok olguda etyopatogeneze
yonelik tanimlamalar kisithdir ve idyopatik baghdi
altinda yer alan kategorilerden biri tercih edilir(!).
Interstisyel akciger hastaliklarinin tanimlanmasinda
izlenen yol diger grup hastaliklarin tanimlanmasi
sirasinda kullanilan yoldan farkliliklar gosterir.
Klinikopatolojik korelasyon aslinda her tur olgunun
dogru yorumlanmasinda sarttir, ancak ozellikle
interstisyel patolojilerde en temel isbirligi olarak
karsimiza cikar. Klinisyen Yudksek rezolUsyonlu
bilgisayarl tomografi (YRBT) bulgularini yorumlayan
radyologla birlikte olguyu ¢ozUmleyebilir.Bu ikili
calismanin sonu¢ vermedigi durumlarda
transbronsial veya acik akciger biopsisi yaparak doku
pazinda taniya gidilecektir.

interstisyel akciger hastaliklarinin gelistigi alan cok
dar bir bag doku alani olup, endotel hucrelerinin
dosedigi kapillerleri, htcre bazal membranlarni,
ara dokuda kollajen lifleri, elastik lifler, proteoglikanlar,
fibroblastlar ve mast hdcreleri ile az sayida
mononukleer hucreyi icerir. Gelisen fibrozis ve
iitihabi huicre infiltrasyonu ile kalinlasan interstisyel
alan nedeniyle bu grup hastaliklarda akcigerin
esnekligi azalir ve restriktif hastalklar gelisir.
Interstisyel akciger hastaliklarinda siniflama genelde
etyolojiye yonelik yapilir.idyopatik kategorideki
nedeni aciklanamayan interstisyel hastaliklar patern
analizi ile  ¢coztmlenir. ilac kullanimi ve kollajen-
vaskuler hastaliklardaki akciger tutulumlarinda
idyopatik form benzeri paternler saptanir, ancak

ilac veya bag doku hastalig iliskili olarak yorumlanir.
Interstisyel akciger hastaliklarinda ana kategoriler
Tablo I'deki gibi siniflandirilabilir(2)

Tablo I: interstisyel Akciger Hastaliklari

1- Idyopatik interstisyel pnomoniler

2- llag, cevresel maruziyet ve kollajen-vaskuler
hastaliklara bagl interstisyel akciger hastaliklar

3-  GranUlomatoz interstisyel akciger hastaliklari
(Sarkoidoz, hipersensitivite pnémonisi gibi)

4- Dider interstisyel akciger hastaliklari
(Lenfanjiyoleyomiyomatoz ve Langerhans hicreli histiositoz gibi

IDYOPATIK INTERSTISYEL PNOMONILER

Inflamasyon ve fibrozisin dedisen paternlerde parankim
zedelenmesi olusturdugu heterojen bir grup seklindeki
bu hastaliklarin nedeni tam olarak bilinmemektedir.
Patolojik proges sadece interstisyumu dedil, siklikla
alveolleri, periferik havayollanni, damarlan da tutar.
Idyopatik interstisyel pnémoniler kendine 6zgu
klinik ve yuksek rezolusyonlu bilgisayarl tomografi
(YRBT) bulgulari ile karakterize hastaliklar grubudur.
Semptomlar siklikla yillardir bulunmaktadir ve tipik
bulgular 3-6 aydan daha uzun sarelidir. Olgularin
bir kisminda YRBT bulgulari ile klinigi degerlendiren
klinisyen tanitya gidebilir. Yuksek rezolusyonlu
bilgisayarl tomografide; akciger grafisinde bilateral
retikGlonoduler infiltrasyon , ‘Lines and dots' patern
ve buzlu cam goruntmu baslica bulgular seklinde
izlenir.

‘Lines and dots’ patern; inflamasyon ve fokal
parankimal skar birlikteligini, buzlu cam gérinumu
ise aktif interstisyel hastaligi ve alveoler alanlarda
makrofaj topluluklart ile fibromikzoid bag dokusunun
varligini gosterir.

Eger tani konusunda fikir birligi olusmazsa doku
orneklerinde histopatolojik olarak tani konulmaya
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calisilir. Difuz interstisyel akciger hastaliklarinin
cogunun tanisinda transpronsiyal biyopsinin rolu
sinirhdir. Transbronsiyal biyopsinin yararli oldugu
hastaliklar Tablo Il de siralanmistir.

Tanisal cerrahi patoloji agisindan en faydal yol olan
histolojik patern tanimlamasi kGguk biyopsilerde bile
uygulanabilir(3),

Tablo II: Transbronsiyal biyopsinin yararli oldugu hastaliklar

. Sarkoidoz

. infeksiyon

. Tamor

. Lenfanjiyoleyomiyomatoz
. Alveoler proteinoz

. Amiloidoz

. Eozinofilik pnémoni

Interstisyel akciger hastaliklarinin buytk bir kisminda
ise acik akciger biyopsisi ile tani konulur. Acik akciger
biyopsisi icin, lingula ve sag orta lob dneriimez, tanimsal
olmayan fibrotik alanlar secilmez ve biyopsi buyuk
poyutlu ve derin olmalidir { bayUk ¢capr en az 5cm ).
Muamkunse birden fazla lob 6rneklenmelidir (3.
Doku orneginin incelenmesinde lezyonlar difuz ve
yama tarzinda saptanabilir. inflamatuvar reaksiyon
akciger parankiminin tum bdlumlerini tutuyorsa
difuz, sadece secilmis bazi parankim alanlarini
tutuyorsa yama tarzinda olarak adlandirilir.
Idyopatik interstisyel akciger hastaliklarinin siniflama-
sinda uzun yillar kullanilan  terminoloji 1969 yilinda
Liebow'un yayinladigi siniflamadir. Bu siniflamada
usual interstisyel pndomoni (UIP), bronsiolitis obliterans
ve interstisyel pnomoni (BIP), deskuamatif interstisyel
pnémoni (DIP), lenfoid interstisyel pnémoni (LIP)
ve dev hucreli interstisyel pndmoni olmak uzere
bes kategori bulunmaktadir. Zamanla bu siniflamada
GIP, kobalt pnémokonyozu olarak ve LIP ise bircok
olguda MALT lenfoma seklinde daha &zel nedenlere
paglanmis, DIP ve BIP ise degiserek yeniden
adlandirimistir. Deskuamatif interstisyel pnémoni
gunumuzde sigara iliskili hastalik olarak kabul
gormektedir. Bronsiolitis obliterans ve interstisyel
pndémoni ise 1980 lerde bronsiyolitis obliterans
organize pnémoni olarak isim dedisikligine ugrarmistir
(4),

2002 yiinda Amerikan Toraks Dernegi (ATS) ve
Avrupa Solunum Dernegi (ERS) histolojik paternler
ile Kklinik ve radyolojik bulgularn kombine eden bir
konsensus siniflama sistemi yayinlamistir(>).
Uluslararasi standardizasyonu saglamay! amaglayan

pbu sema idyopatik interstisyel pndmoniler icin,
idyopatik pulmoner fibroz (iPF- UIP patolojisi ile
karakterize) nonspesifik interstisyel pnomoni (NSIP),
kriptojenik organize pndmoni (COP), akut interstisyel
pnoémoni (AIP), respiratuvar bronsiolit ile iliskili
interstisyel akciger hastaligi (RB-IAH), Deskuamatif
interstisyel pnémoni (DIP), Lenfoid interstisyel
pnomoni (LIP) olmak tzere yedi adet klinikopatolojik
antiteyi tanimlamistir.

Tablo IlI: idyopatik interstisyel Pnémonilerde ATS/ERS klasifikasyonu

Histolojik patem Kliniko-radyolajik-patolojik tani

Usual interstisyel Pnémoni (UIP) interstisyel Pulmoner Fibroz (iPF)
Nonspesifik interstisyel Pndmoni (NSIP) - Nonspesifik interstisyel Pnomoni
Organize Pnédmoni Patemi Kriptojenik Organize Pnémoni (KOP)
Difftiz Aveoler Zedelenme (DAD) AUt interstisyel Pnomoni (AIP)
Respiratuar brongiolitis ve Respiratuar bronsiolitis iliskili

lokalize DIP reaksiyonu interstisyel akciger hastaligi (RBIAH)
Deskuamatif interstisyel Deskuamatif interstisyel Pnomoni (DIP)
pnomonibenzer reaksiyon (DIP)

Lenfoid Interstisyel Pnémoni Patemi (LIP) - Lenfoid Interstisyel Hastalik (LIP)

Usual interstisyel Pnémoni (idyopatik Pulmoner
Fibroz -iPF)

Idyopatik pulmoner fibroz histopatolojik olarak usual
interstisyel pnédmoni paterni ile karakterizedir. Bu
antitede, akcigerlerde nedeni bilinmeyen, zamanla
agir derecede fibrozise yol acan kronik interstisyel
pndémoni tablosu mevcuttur. Idyopatik pulmoner
fibroz kronik ve ilerleyici 6zellikte Oksuruk ve nefes
darligi ile karakterize olup, 50-60' I yaslarda ortaya
cikar. Radyolojik olarak alt loblarda belirgin
retikblonoduler infiltrasyon, zamanla bal petedi
goranumu izlenir. Kortikosteroid tedavisine cevap
azdir. Hastalarin % 50'si Gg¢ yil icinde kaybedilir.
Usual interstisyel pnémoni gelisiminde ilk reaksiyon
alveolit tablosunun yani, interstisyel alanlarda 6dem
ve iltihabi hucre infiltrasyonun gelismesidir.
Patogenezde alveoler makrofajlardan salinan IL-1,
TNF gibi mediatorlerin rolu bulunmaktadir. Alveolit
tablosu tekrarlayarak, akciger parankiminde gittikce
artan skar dokusu olusturmaktadir. Histopatolojik
orneklerde izlenen fibroblastik, geng¢ bag dokusu
alanlari, UIP olgularinda bag doku gelisiminin
sureklilik gosterdiginin kaniti olarak dusunulebilir.
Usual interstisyel pnémoni paterninin en temel
Ozellikleri yama tarzinda, periferden ozellikle
subplevral, paraseptal baslayan, interlobuler fissurler
poyunca ilerleyen fibrozis, parankim yapisinda bal
petedi akciger olusturacak kadar yogun destruksiyon



ve skarl alanlarda izlenen geng fibroblastik odaklardir
(Resim 1).Bu odaklar, temporal heterojenite olarak
isimlendirilir ve UIP paternine 6zgu kabul edilir
(Resim 2). Seyrek de olsa nonspesifik interstisyel
pndémoni paterninde de goérulebilecedi
bildirilmistir.\Vaskuler skleroz, mukus tikacglar, tip 2
epitel metaplazisi ve bronsiolit tablosu sekonder
patolojiler olarak izlenir. Yogun eozinofilik infiltrasyon
iceren olgularin bulundugu ve bunlarin kotu
prognozla karakterize oldugu ileri sGrdlmektedir.
Son donem bal petegdi akciger tablosunun gelistigi
dénemdir (Resim 3).

Usual interstisyel pndmoni paterni pnémokonyozis,
ila¢ kullanimi, kollajen vaskdler hastaliklar gibi
hastaliklarda da gelisebilir. Bu nedenle hasta dykustinde
olasi nedenler dikkatli incelenmeli ve eger etyolojik
neden Pelli ise drnedin; bag doku hastaligina sekonder

UIP paterni tanisi konmalidir (1.3.6].

Resim 1: Subplevral lokalizasyonlu skar dokusu ve cevrede
normal akciger dokusunun olusturdugu yama tarzi tutulum

gosteren UIP paterni.HE

Resim 2: UiP olgusunda skarli alanlarda izlenen geng fibroblastik

odaklarla karakterize temporal heterojenite ve deforme akciger

parankimi.HE

Patoloji

Resim 3:UIP olgusunda multifokal gelisen progressif fibrozisin

olusturdugu, deforme parankim, kistik, mukus dolu bosluklar

ve metaplastik epitellerin izlendigi bal petedi akciger géruntmu.HE

Nonspesifik interstisyel Pnémoni (NSIP)
Nonspesifik interstisyel pnémoni, idyopatik
interstisyel akciger hastaliklar terminolojisine nisbeten
yeni katilmis bir antitedir.Bu gruba ait olgularn
once UIP tanisi aldigi ancak steroide iyi yanit
olusturdugu izlenmis, bazi olgularda ise tam olarak
siniflanamayan interstisyel fibrozis paternlerinin
saptanmasi ile ayri bir antite olarak dusunulmesi
geregi ortaya cikmistir. NSIP sellGler ve fibrozisli
varyantlar icermektedir(!.6.7).

Hastalik tablosu 40'1-50 li yaslarda ortaya cikar ve
solunum fonksiyon teslerinde hafif restriksiyon
saptanir. Radyolojik olarak bilateral retikilonoduler
infiltrasyon, buzlu cam goérinuma vardir. Bal petedi
akciger gelisimi nadirdir. Ozellikle selltler varyant
formlannin steroide yaniti fazladir.

Histopatolojik olarak alveoler septal agirlikli difuz
akciger patolojisi izlenir (Resim 4). Selltler varyantda
interstisyel alanda mononUkleer hicre infiltrasyonlar
saptanir. Seyrek olarak fibroblastik odaklarla karakterize
ternporal heterojenite gdzlenir. Bu odaklann varligina
dayanarak, UIP paterni tanisi koymamak, UIP
paterninin diger komponentlerini aramak gereklidir.
Granulom , eozinaofilik infiltrasyon yoktur.

Fibrozisli varyantda ise tablo, interstisyel fibrozise
eslik eden hafif derecede infiltrasyonla karakterizedir.
Organizasyon, lenfoid follikul olusumu veya
respiratuvar bronsiolitis sekonder patoloji olarak
saptanabilir.

NSIP olgularinda, bazi hastalarda tam iyilesme,
bazilarinda stabilizasyon ya da nukslerle giden bir
seyir izlenir. Hastalann bir bolumunde ise ilerleyici
seyreder ve olumle sonuclanir.
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Resim 4: interstisyel alanlarda orta derecede fibrozis ve iltihabi

hucre infiltrasyonu ile karakterize NSIP paterni.HE

Organize Pnémoni Paterni (Kriptojenik
Organize Pnémoni -COP)

Liebow tarafindan bronsiolitis obliterans ve Interstisyel
pnémoni olarak tanimlanan (BIP) antite daha sonra
kriptojenik organize pnémoni (COP) seklinde isim
dedistirmistir. Antite organize pndémoni paterni ile
karakterize olup bir dénem bronsiolitis obliterans
organize pndmoni -BOOP olarak kullanilan antitenin
sinonimidir.

Hastaligin ortaya cikisi 40°1-60" I yaslarda olur. Ates,
kuru oksuruk mevcuttur, antibiyotiklere yanit
alinamaz. Unilateral veya bilateral buzlu cam
goérunumu olusturan alveoler infiltrasyonlar ve
migratuvar noduller mevcuttur.

Viral ya da bakteriyel enfeksiyonlar; inhale edilen
toksinler, ilaclar, kollajen vaskuler hastaliklar gibi
cok cesitli etkenler de neden olabilir. Herhangi bir
neden belirlenemeyen durumlarda COP olarak
isimlendiriimelidir.

Histopatolojik olarak lezyonlar yama tarzinda dagiim
gosterir(1.8). Hava yollarinda ve intraalveoler
fibromikzoid bag doku tikaclar (fibroid polipler)
izlenir. Alveoler bosluklar dolduran bag doku
tikaclarinin lokalize inflamasyonlarin iyilesmesi
sirasinda sik¢a olusabilecedi akilda tutulmal ve klinik-
radyolojik destek olmaksizin bu tani konulmamalidir.
Peribronsiyoler ve septal mononukleer infiltrasyon
gozlenir. Grantlom nadir olarak eslik edebilir (Resim
5).

Steroide yanit nedeniyle, prognoz iyi olup, 5 yillik
yasam % 85'dir.

Resim 5: Organize pndmoni paterninde intraalveoler gelisen
fibroblastik polipoid olusumlar ve cevre akciger dokusunda

iltihabi hucre infiltrasyonu ile bag doku proliferasyonu.HE

Difliiz Alveoler Zedelenme Paterni (Akut
interstisyel Pnémoni -AiP)

Akut formda akciger zedelenmesini gosteren ve
hyalin membran olusumui ile karakterize bir tablodur.
Klasik olarak yetiskinlerin solunum sikintisi
sendromunda (ARDS) gelisir ancak, bakteriyel, viral
veya fungal enfeksiyonlarla , toksinlerle, ilaclarla,
sok, travma,radyasyon gibi nedenlerle de ortaya
cikabilir.Multipl travma, gdgus travmasi, kardiopul-
moner by-pass operasyonlari da etyolojik nedeni
olusturabilir>7).

Erkek ve kadin cinste gérdime sikiigr esittir.30-50'li
yaslarda gorulur.

Klinik olarak, akut solunum yetmezIigi tablosunu
yansitan nefes darligi, takipne, oksijene refrakter
siyanoz ve radyolojik olarak difuz bilateral
infiltrasyonla karakterli bir tablodur.

Akut interstisyel pnémoni ise difuz alveoler
zedelenmenin idyopatik formudur.

Histopatolojik incelemede, diflz olarak gelismis
alveoler septal yerlesimli, akut veya subakut akciger
doku zedelenmesi saptanir. Karakteristik bulgu
yaygin hyalin membran olusumudur. Fibrinden
zengin, deskuame alveol epitel hudcrelerini ve az
sayida notrofil lokositleri iceren bu membranlar tim
alveoler yapilarnn i¢ yGzeylerini doser ve yer yer
atelektaziye yol acar (Resim 6). interstisyumda 6dem
ve akut inflamasyon mevcuttur. Granulom, vaskulit
izlenmez. Bu dénem akut eksudatif evre olarak
adlandirlir.

Akut donemden yaklasik 5-10 gun sonra izlenen
organizasyon evresinde ise alveoler bosluklardaki
eksudatif materyalin fibrozis ile organizasyonu,
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proliferasyonu ve interstisyel fibrozis gelisir. KlgcUk
caplh arteriollerde fibrin trombusleri gozlenir.
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Resim 6: Alveoler bosluklan déseyen yaygin hyalin membran

olusumlari, interstisyel ddem ve inflamasyon. HE

Hastaligin etkin bir tedavisi yoktur ve olgularin cogu
ventilator tedavisine ihtiya¢c duyar. Prognozu
kotadur. Mortalitesi; % 60 tir.

Respiratuar bronsiolitis ve lokalize DIP reaksiyonu
(Respiratuar Bronsiyolitis iliskili interstisyel
Akciger Hastaligi -RB-iIAH)

Asin miktarda sigara icen kisilerde, 30'lu-40'l yaslarda
gelisen ve erkek ve kadin cinste esit olarak ortaya
cikan bir antitedir. Respiratuar bronsiyoller icerisinde
pigmente makrofajlarin varligi ile karakterli olan
lezyon genellikle asemptomatik olarak seyreder.
Eger sigara icen kisilerde herhangi bir nedenle
akciger rezeksiyonu yapilirsa ek bulgu olarak respira-
tuvar bronsiolitis tablosu saptanir.

Nadir olarak, 6ksuruk gibi semptomlar ve akciger
fonksiyonunda mikst restriktif/obstrUktif tipte bozulma
ile radyolojide retikUlonoduler infiltrasyonlar, fokal
buzlu cam gérunumu gibi bulgularla kisi kronik
interstisyel akciger hastasi olarak karsimiza gelebilir
ve lezyon respiratuar bronsiyolitis iliskili interstisyel
akciger hastaligi olarak isimlendirilir(8.10).
Akcigerlerin mikroskopik incelenmesinde yama
tarzinda, bronkiolosentrik dagiim goésteren patolojik
dedisiklikler saptanir. Peribrongiyoler mononukleer
infiltrasyon mevcuttur. Septal az sayida mononukleer
hucre izlenir. Respiratuvar bronsiyollerin icinde
pigmente alveoler makrofaj topluluklar dikkati ceker
(Resim 7). Makrofaj sitoplazmalari ince altin renginde
pigment icerir. Respiratuvar bronsiyolitis iliskili
interstisyel akciger hastaligi ve deskuamatif interstisyel

Patoloji

pnomoni (DIP) birbiri ile yakindan iliskili iki lezyon
olup, DIP olgularinda difuz makrofaj akimulasyonu
tani koydurucudur.

Ancak bulgular bazen dikkat ¢ekici olmayabilir.
Ayrica fibrozisin belirgin oldugu nonspesifik
interstisyel pnémoni olgulari sigara icen Kisilerde
yanlis tani alabilir.

Hastalarin sigaray! birakmasi semptomlari azaltir.
Steroide yanit son derece iyi olup, 5 yillik yasam %
100dar.

Resim 7: intraalveoler yerlesimli pigmente makrofaj topluluklar.HE

Deskuamatif interstisyel Pnémoni benzeri
reaksiyon

(Deskuamatif interstisyel Pnémoni- DiP)
Deskuamatif interstisyel pnoémoni (DIP); 4. 5.
dekadda sigara icenlerde gorulen bir patolojidir.
Klinik olarak yavas gelisen nefes darligi ve dksuruk
ile ortaya cikar. Radyolojik olarak alt loblarda bilateral
buzlu cam goruntusU veren opasiteler izlenir.
Prognozu genel olarak iyidir. Hastalann cogu sigarayi
birakmaktan ve kortikosteroid tedavisinden yarar
gorur(8. 10),

Histopatolojik olarak en temel bulgu alveoller
icerisinde ¢cok sayida makrofajin toplanmasidir (Resim
8) . Bu makrofajlarin sitoplazmasinda demir boyalari
ile boyanan pigment, PAS pozitif granuller ve lipid
bulunur. Bu hastaliga, ilk tanimlandigi siralarda
alveolleri dolduran hucrelerin dékulmus alveol
hucreleri oldugu sanilarak DIP adi verilmis, bunlarin
aslinda makrofaj oldugu daha sonra gosterilmistir.
Bu hdcrelerin varligina ek olarak interstisyel alanlarda
degisik derecelerde fibrozis izlenir.
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Resim 8: DiP'de alveollerin icini dolduran makrofajlar.HE

Lenfoid interstisyel Pnémoni (LiP)

Daha ¢ok kadin cinsi etkileyen ve 40l - 60" I yaslarda
ortaya cikan antite, akcigerde artmis lenfoid infiltrasyonla
karakterizedir. Dispne ve Okstruk semptomlan gosteren
antitede Sjogren, romatoid artrit, sistemik lupus
eritematoz gibi kollajen vaskuler hastaliklarla birliktelik
% 40 oranindadir. Akcigerlerde bilateral retikilonoduler
infiltrasyon ve nadiren buziu cam gordnUmu meveuttur.
Histopatolojik incelemede alveoler septal tutulum ile
karakterize diffUiz akciger zedelenmesi mevcuttur. Alveol
septumlarinda lenfosit ve plazma hucrelerinin
olusturdugu infiltrasyon, minimal kollajenizasyon
izlenirl1.4.11) " Lenfoid folliktller ve nadir olarak
nonnekrotizan granulomlar vardir (Resim 9).
LiP olgularinin Dustuk Grade'li MALT lenfomalari ile
ayinmi 6nemlidir. MALT lenfoma olgularinda LiP
olgularndaki diftz dagim paterni yerini lenfanjitik
paterne birakir. Lenfoma hdcrelerinin plevral infilttrasyonu
ve brons kikirdagina invazyonu gozlenir. Alveoler
bosluklar polimorfik hlcrelerle konsolide gorundmdedir.
Steroidlere yanit olumludur. Lenfoma riski % 10-20
oranindadir.

Resim 9: Akciger parankiminde lenfoid folliktllerin eslik ettigi

hafif derecede interstisyel kalinlasma ile karakterize LIP olgusu. HE

Dev Hiicreli interstisyel Pnémoni (Agir Metal
Pnémokonyozisi- GIP)

Bu olgular daha cok agir metallerle ortaya cikan
hastaliklar olup, idyopatik GIP olgular nadirdir.
Tungsten, kobalt, titanyum ve tantalum alasimlarnin
kullaniimasi ile gelisebilir. Astma, hipersensitivite
pnémonisi, retikblonoduler infiltrasyonlar, GIP, UIP,
DIP paterninde interstisyel fibrozis seklinde ortaya
cikabilir. Oksurtik, kilo kaybr, hinltili solunum, comak
parmak gelisebilir. RetikUlonoduler infiltrasyonlar
zamanla bal petedi akcidger ile sonlanir.
Bronkoalveoler lavajda dev hucreleri saptanabilir
(12),

Histopatolojik incelemede yama tarzinda bronkiolo-
sentrik zedelenme paterni izlenir.Temporal heteroje-
nite mevcuttur. Sentrlobdler bronkiolosentrik skar
dokusuna fibroblastik odaklar eslik eder.
Lenfoplazmasitik huicresel infiltrasyon mevcuttur.
Hava yollar ve alveoller icinde makrofaj topluluklar
ve kanibalistik dev hucreleri mevcuttur. MultinGkleer
pnodmositler, lenfoid follikUller gézlenir. Doku
analizlerinde tungsten ve titanyum saptanabilir.

KOLLAJEN-VASKULER HASTALIKLARDA
AKCIGER TUTULUMU

Bu grup hastaliklar sadece interstisyumu degil,
havayollarini, damarlari, parankimi, plevray ve
solunum kaslarini da tutarl!3.14. Bag doku hastaliklan
icinde akcigerde; sistemik lupus eritematoz, romatoid
artrit, Sjogren sendromu, sistemik skleroz, polimyozit-
dermatomyozit ve mikst bag doku hastalig
interstisyel tutulum olusturur.

Sistemik Lupus Eritematoz

Bag doku hastaliklar icinde en sik akciger tutulumu
yapan hastalik olup, daha ¢ok kadinlarda gordlmesine
karsin akciger tutulumu erkeklerde  fazla ve mortaliteyi
artincidir. Plorit ve plevral efuzyon en sik bulgudur.
Nadir olarak 6dem ve hemoraiji ile karakterize alveoler
zedelenme izlenir. Kronik interstisyel fibrozis ve kdglen
akciger sendromu (diyafragmatik tutulum) goralebilir
ancak, hicbiri SLE'a 6zgu dedildir.

Akut lupus pndmonisi SLE hastalarinin % 1-4 Unde
goruldr. Klinik akut enfeksiydz pndmoniye benzer.
DAD-Alveol duvarlarinda zedelenme ve
nekroz,alveoler 6dem, hiyalen membran, iltihabi



hucre infltrasyonu, alveoler kanama, kapillarit ve
trombozis vardir.

Difuz alveoler hemoraiji ise nadir, ancak mortalitesi
% 50-90 olan bir patolojidir.

Patogenezde immunkompleks iliskili zedelenme, alveoler
kapillarit, enfeksiyona badl alveoler hasar disunuimektedir.
Histolojik bulgular akut lupus pnomonisine benzer.
Kronik interstisyel pulmoner hastalik % 3 oraninda
saptanir. Akut pnémoni sekeli olabilir. Nonspesifik
patoloji vardir; interstisyel lenfositik infiltrasyon,
interstisyel fibrozis, bal petegi degisiklikleri gorulur.
LIP,OP cok nadir olarak olusur. Pulmoner vaskuler
hastalik ise hastalarin % 5-14 Gnde izlenir, medial
hipertrofi, intimal fibrozis, pleksiform lezyonlar gérdlr.

Romatoid Artrit

En sik bag doku hastalidi olup, akciger komplikasyonu
erkeklerde siktir ve  plevral tutulum RA hastalarinin
otopsilerinde %40-70 oraninda izlenir. Plevrada
romatoid nodul, akut inflamatuvar degisiklikler, plevral
fibrozis, lenfoid hiperplazi ve eftizyon gorulebilirl14).
Akciger parankiminde bilateral akciger nodulleri,
silikozis, RA birlikteligi Caplan Sendromunu olusturur.
Interstisyel fibrozis, en sik nonspesifik interstisyel
pnémoni paterninde saptanir. Usual interstisyel
pnémoni ve RB daha seyrek izlenen paternlerdir.

Sjégren Sendromun

Tum solunum yolunda lenfositik infiltrasyon
mevcuttur. Interstisyel hastalik % 8-38 oraninda
izlenir, NSIP, UIP, LIP, follikuler bronsit, OP, bal
petegi akciger gorulebilir. Nonspesifik interstisyel
pnémoni en sik olarak izlenen paterndir.

Sistemik Skleroz

Akdciger tutulumu hem Klinik olarak hem de otopsilerde
sikur. Pulmoner komplikasyonlar birinci olum nedenidir.
En yaygin pulmoner hastalik; progressif fibrozis (otopsi-
%75) ve pulmoner hipertansiyondur (%50). interstisyel
akciger hastaligr sinirl veya diftiz formda olusabilir (Resim
10). Nonspesifik interstisyel pnomoni en sik gdzlenen
paterndir. UIP basta olmak uzere diger paternler de
saptanabilir. Puimoner hipertansiyona interstisyel fibrozis
pazen eslik eder. Fibrozis, idiopatik pulmoner
fibrozdan histopatolojik olarak farklr degildir.

Polimyozit-Dermatomyozit
Olgularinda, interstisyel akciger hastaligr hastalarin
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%20-30" unda ve tani aninda saptanir. Pulmoner
tutulum kotu prognostik bulgudur. Akut solunum
yetmezligine goturen difuz alveoler zedelenme,
alveoler hemoraiji saptanabilir. Progressif interstisyel
fibrozlu akciger hastaligi ve dzellikle NSIP en sik
gorulen patern olarak dikkati ceker.

Mikst Bag Doku Hastaligi

Hastalar, SLE, progressif SS, PM-DM Kinik géranumileri
beraber icerirler. interstisyel akciger hastaligi ve pulmoner
fibrozis %20-65, plevral efuzyon %50, pulmoner
hipertansiyon ise %10-45 oraninda saptanir.

Resim 10: Sistemik skleroz olgusunda hipertansif vaskulopatinin

agirlikta oldugu interstisyel fibrozis gérinumu. HE

PULMONER HEMORAOI SENDROMLARI

intraalveoler hemoraiji bir grup antitede interstisyel
akciger hastaligi olarak ortaya ¢ikabilir. Bu hastaliklara
pulmoner hemoraji sendromlarr adi verilmektedir.
Bu grupta baslica tg¢ hastalik yer alir (1),

1. Goodpasture Sendromu

2. ldyopatik pulmoner hemosideroz

3. Vaskulit ile birlikte gérulen hemorajiler

Goodpasture Sendromu

Bobrek glomerdllerindeki kapiller bazal membranlari
ve akcigerdeki alveol bazal membranlarina karsi
olusan otoantikorlarla gelisen, nadir gorulen bir
hastaliktir. Genellikle hizli ilerleyen (kresentik)
glomerulonefrit tablosu ile hastalar bobrek
yetmezligine girer. Bu hastalarda gelisen
glomerUlonefrit, en agreziv form olup, lezyonlar
agirdir.

Tip IV kollajenin alfa3 zincirinin c-terminal non-
kollajendz globuler domain‘ine karsi antikorlar olusur.
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Glomerul bazal membranlarn boyunca IgG'nin lineer
lokalizasyonlar karakteristiktir. Hastalarin yarisinda
pulmoner kapiller tutulum ile karakterize Good-
Pasture Sendromu gelisir. Akcigerdeki tablo hemorajik
interstisyel pnoémoni seklindedir (Resim 11). Iki ve
Uclncu dekatlarda erkeklerde sik gorualar. Klasik
olgularda akcigerler normalden agir olup, kirmizi-
kahverengi konsolidasyon odaklar icerir. Alveoller
icerisinde kanama ya da hemosiderin yUkit makrofajlar
saptanir. Alveoler duvarlarda nekroz gorulebilir. lleri
doénemlerde, septumlarda fibréz kalinlasma, tip |l
pndémosit hipertrofisi ve alveoler bosluklardaki
materyalin organizasyonu saptanir. immunfloresan
calismalarda septal duvarlann bazal membranlari
boyunca IgG'nin lineer depolanmasi gorulUr.

Resim 11: Akciger parankiminde 6dem ve tip Il epitelle doseli

alveollerde hemoraiji, hafif derecede interstisyel kalinlasma. HE

idyopatik Pulmoner Hemosideroz

Cocukluk ve geng eriskin yas grubunu tutan, az gordlen
bir akciger hastalididir. Adultlerde erkek cinste tutulum
fazladir. Patogenezi bilinmemekle birlikte immun
mekanizmalann rold oldugu dusunulmektedir.
Produktif oksurtk, hemoptizi, anemi, kilo kaybi ve
akcigerde infiltrasyonlar ile ortaya ¢ikar.

Akcigerler kirmizi-kahverengi konsolide alanlar icerir.
Normale gore agirdir. Tanimsal histopatolojik
bulgular, alveoler bosluklarda hemoraji, alveoler
septumlarda ve alveoler makrofajlarda hemosiderozis
varligidir. Tip Il pnémosit hiperplazisi ve dedisen
derecelerde interstisyel fibrozis de mevcuttur. Vaskulit,
kapillarit ve iltihabi hticre infiltrasyonu yokturt1-2).

Vaskiilitik Sendromlar
Akcigerde vaskulitik sendrom tanisi koymak zordur
cunkd, bu hastaliklar nadir rastlanan, morfolojileri

birbirini tekrarlayan klinikopatolojik antiteler
seklindedir(1).

Akdgeri siklikla tutan idiyopatik vaskulitik sendromlar,
Wegener Granulomatozu, Churg-Strauss angiitis
ve granulomatozu ve mikroskopik polianjiitis'dir.
Akcigeri nadir tutan idyopatik vaskulitik sendromlar
ise nekrotizan sarkoid granulomatoz, poliarteritis
nodoza , ktcuk damar vaskuliti, Takayasu Arteritisi,
Henoch-Schonlein Purpura,

Behget Sendromu, kriyoglobulinemik vaskullit, idyopatik
granulomatoz arterit ve dissemine visseral dev hucreli
anjiitis'dir.

Wegener Granulomatozu

Sistemik grantlomatdz iltinabi procges, en ¢ok Ust-
alt solunum yollar ve bébredi tutan vaskulit izlenir
(Resim 12). Hastalik, orta yas(>0) eriskinlerde izlenir,
cocuklarda nadirdir.

Mikroskopik mindr bulgular olarak — parankimde
noduler interstisyel fibrozis, endojen lipoid pnémoni,
alveoler hemoraiji, organize intraliminal fibrozis, lenfoid
agregatlar, doku eozindfilleri, ksantogranulo-matéz
lezyonlar ve alveoler makrofaj akimulasyonu saptanir.
Klasik sarkoidoz, kollajen-vaskuler hastaliklar,
inflamatuvar barsak hastaligi ve malignite gibi
sistemik hastaliklarda da vaskulit gorulur.
Pulmoner enfeksiyon, bronkosentrik grantlomatozis,
pulmoner hipertansiyon, kronik eozinofilik pnémoni,
Langerhans hucreli histiozitoz gibi interstisyel akciger
hastaliklar, inflamatuvar psddotumoar, sekestrasyon,
embolik materyal, ilac-toksik madde maruziyeti,
transplantasyon ve radyasyonda sekonder-lokalize
vaskulit mevcuttur.

Resim 12: Tum damar duvanni tutan iltihabi hticre infiltrasyonu,

notrofil I6kosit debrileri ve yaygin fibrinoid nekroz ile karakterize

vaskulit tablosu. HE



PNOMOKONYOZ (TOZ HASTALIKLARI)

Pnémokonyoz, ¢cevremizde bulunan mineral tozlarinin
inhalasyonu ile olusan nonneoplastik akciger reaksiyon-
larini tanimlar. Pnémokonyoz gelisiminde akcigerde
ve hava yollarinda kalan toz miktari, partiktllerin sekli,
boyutu, havada asili kalabilme &zelligi énem tagir.
PartikUllerin fizikokimyasal ozellikleri ve solUbilitesi de
onemlidir. Dider irritanlann birlikte bulunmasl, drnegin
sigara icimi ilave etki olusturur. Akcigerlerde kalan toz
miktanni havadaki toz konsantrasyonu, maruz kalma
stresi ve temizleme mekanizmalarinin etkili calisip
calismamasi belirler. Mukosiliyer aparatusu bozan
etkiler sonucu, toz birikimi kolaylasir. Boyut bakimindan
en tehlikeli partikdller, ¢caplan 1-5 mikron arasinda
olanlardir. Cankd bu partikdller terminal ktcuk hava
yollan ve alveolar kesedklere ulasarak, mukozada kaliriar2),

Kémuir iscisi Pnémokonyozu
Kémur tozu karbon icerir. Komur tozu birikimi ile
olusan patolojiler bir spektrum olusturur.

1-  Asemptomatik durum olan Antrakoz

2-  Basit (smple) kdmur iscisi pndmokonyozu- pulmoner
disfonksiyon ya yoktur ya da azdir.

3- Komplike kbmur iscisi pnémokonyozu veya
progressive massiv fibrozis -fibrozis yaygindir,
akciger fonksiyonlari ileri derecede bozuktur.

Basit vakalann % 10 kadarinin progresyon gosterdigi
gozlenmektedir.

Progressiv massif fibrosis (PMF) herhangi tipteki bir
pnémokonyozun komplikasyonu olarak gordlse de
en ¢ok komur tozu pndmokonyozu ve silikozda
siktir. PMF'in patogenezi tam aciklanamamistir.
Ancak bu vakalarda toz miktan coktur, birlikte silika
bulunmasi olasiligr artirmaktadir.

Basit (simple) komur iscisi pndmokonyozu: Karbon
iceren 1-2 mm capl kdmur tozu makulleri ile
karakterizedir. Kbmudr tozu nodulleri ise daha buyuk
boyutta olup, kollajen lifleri icerir.Ust loblar ile alt
loblarin Gst kisimlarinda bu lezyonlar daha sik
bulunur. Tozun ilk biriktigi yer respiratuvar bronsiollerin
etrafidir.Yani makuller once burada olusur.Daha
sonra kollajenizasyon baslar.Bazen bu birikim alveolleri
cekerek amfizematd bir gorunum olusturur.
Komplike komur iscisi pndmokonyozu (PMF): Uzun
yillar sonra gelisir. Oldukca koyu siyah renkli 2 cm
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capin Uzerindeki, bazen 10 cm ¢capa ulasabilen multipl
skarlarla karakterizedir. Mikroskopik olarak lezyonlar
kaba kollajen ve pigment icerir. Lokal iskemiye bagl
olarak lezyonlarin ortasi nekroz gosterebilir.

Silikoz

Kristal formdaki silikon dioksidin inhalasyonu ile
olusan akciger hastaligidir.Yeryuzindeki en yaygin
mesleksel hastaliktir.Yavas gelisen, noduler fibrozisle
karakterize pndmokonyoz olup, maruz kalmadan
seneler sonra klasik tablo olusur(2),

Patogenez: Silikanin hem amorf hem de kristal formu
vardir. Kristal formu (quartz, kristobalit, tridimit) daha
fibrojeniktir. Quartz, silikozisde en ¢ok adi gecen
tiptir. inhalasyon sonrasinda partikUiller epitel hticreleri
ve makrofajlarla interaksiyona gecerek zedelenme
ve fibrozis olusturur. PartikUl yUzeyinin fizikokimyasal
Ozelliginin bu zedelenmeyi olusturmada 6nem
kazandigl blinmektedir. Partikll ydzeyindeki SIOH
gruplarl, membran proteinleri ve fosfolipidlere
paglanarak, membran proteinlerinde denatdrasyona,
sonrada lipid membranlarin hasarina yol acgarlar.
Silikoz erken evrede akcigerin Ust zonlarnda kaguk
siyah pigment de icerebilen nodullerle karakterizedir.
Hastalik ilerleyince bu ktcuk noduller oldukga sert
kollajendz skarlara donusur. Bazi nodullerin ortasinda
yumusama ve nekroz gelisir. Bunun nedeni fibrozisin
damar yapilan sikistirmasidir. Toc bulunmasi da
penzer gorundm olusturur. Arada kalan akciger
parankimi bal petedi akciger gorunumua kazanir.
Hiler lenf nodlar ve plevrada da fibrotik lezyonlar
gelisir. Lenf nodlarinda bazen yumurta kabugu
seklinde kalsifikasyon geliserek, radyografilerde
saptanabilir. Hastalik ilerlerse PMF gelisir. Noduler
lezyonlarin incelenmesinde konsantrik tabakalar
halinde kollajenizasyon saptanir. Polarize isikla
noduller incelenirse birefrijen silika partikdlleri goraldr.

Asbestoz

Asbestoz, kristalin hidrate silikat ailesinden olup, lif
olusturur. Mesleksel maruziyet sonrasinda lokalize
fibréz plak veya nadiren difUz plevral fibrozis, plevral
eflzyon, parankimal interstisyel fibrozis gelisir(2).
Bronkojenik karsinoma, mezotelyoma ve larengeal
karsinom, muhtemelen kolon karsinomu gibi diger
ekstrapulmoner karsinomlarin gelisimi de neoplastik
poyutu gosterir.

Patogenezde asbestos liflerinin sekilleri, boyutlari
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onem tasir.

Iki ayri geometrik tipte asbestos vardir. Bunlar;
serpentine (kivrik ve fleksibl lifler) ve Amphibol (duz,
sert, kolay parcalanan lifler.) grubu liflerdir.
Serpentine grubun Gyesi olan krizotil endUstride en
cok kullanilan tiptir.

Amphibol grubu ise krokidolit, amozit, tremolit,
antofillit ve aktinolit olusturur.

Amfibol grubu daha patojenik olup, malign plevral
tumor gelismesinde etkindir.

Akdigerlerin histopatolojik incelemesinde asbestozun
diger interstisyel fibrozislerden farki asbestos
cisimciklerini icermesidir. Asbestoz cismi parlak sari,
yuvarlak uclar olan, bazen bogumilu, ortasi seffaf
cubuk seklindeki cisimlerdir. Demir iceren protein6z
materyel ile cevrili asbest liflerinden olusur. Baska
partikullerle de olusur ve genel olarak ferrugindz
cisim seklinde isimlendirilir.

Berilyoz

Metalik berilyum ile bunun oksitlerinin, bilesiklerinin,
tuzlannin havadaki tozlarina veya dumanina karsi
eger yogun olarak maruz kalinirsa akut berilyoz,
uzun sure dusuk dozda maruz kalinirsa sarkoidoza
penzer nonnekrotizan pulmoner ve sistemik
granulomatoz lezyonlar gelisir. Berilyuma en ydksek
maruz kalma riski, ndkleer ve uzay endustrilerinde
perilyum alasimlariyla calisanlarda olmaktadir.
Kronik berilyoz, hucresel immunitenin induklenmesi
ile olusur. Immun cevabin gelisiminde genetik
yatkinlik da onemlidir. Nonkazeifiye grantlomlar
sadece akciger ve hiler lenf nodlari dedil, daha
seyrek olsa da dalak, karaciger, bobrek, adrenaller
ve uzak lenf nodlarinda da olusur. Pulmoner
granUlomiar fibrozis gelistirerek, akcigerde nodularite
olusur(?.

Hipersensitivite Pnémonisi

Inhale edilen organik toz ve antijenlere karsi
akcigerde daha cok interstisyel alanda gelisen bir
tip IV immunolojik reaksiyondur. Bakteriler, fungal
antijenler, hayvansal glikoproteinler etyapatogenez-
de yer alir. Ornegin kus yetistiricisi akcigerinde etken
kuslarin serum, diski ve tGylerinde bulunan proteinler;
ciftci akcigeri'nde bicilmis ekinler icerisinde kolayca
Ureme firsati bulan termofilik bakterilerdir.

Her yasta, daha cok erkek cinste izlenir. Uzun suren
kuru Oksurdk, intermittent ates, halsizlik, kilo kaybi

vardir. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif tipte
pozulma saptanir. Deri testleri antijeni tanimlamada
yararl olur. Steroidlere yanit iyi olup, prognoz
Ozellikle antijenin saptandigi olgularda son derece
iyidir.

Hipersensitivite pndmonisinde histopatolojik olarak
yama tarzinda, bronkiolosentrik patoloji izlenir.
Temporal homojenite vardir. Sentrlobuler septal
lenfosit ve plazma hacreleri ile karakterize lenfositik
pronsiolitis gozlenir. Hava yollarinda ve alveoler
posluklarda fibromikzoid bag dokusu ve interstisyel
alanda tam gelismemis olduk¢a ktcuk boyutlarda
granulom formasyonlari izlenir. Dev hdcreleri
olusabilir. Ancak nekroz saptanmaz(!-15),
Interstisyel fibrozis gelisen olgularda ileri donemde
bal petegi akciger gelisebilir.

Hipersensitivite pndmonisinde BAL'In diagnostik
olmadigr ancak telkin edici oldugu dustnulmektedir.
Bronkoalveoler lavaj incelemelerinde, lenfositlerden
zengin artmis selltlarite mevcuttur. CD4/CD8 orani
tersine donmustur. Plazma ve mast hucreleri
gozlenir.

Pulmoner Eozinofili

Pulmoner eozinofilide akciger parankimindeki
infiltrasyonlarin dnemli bolIUmUuNu eozinofil I6kositler
olusturur. Radyolojik olarak ise yama tarzinda
infiltrasyonlar izlenir. Genellikle dokudaki eozinofiliye
ek olarak kanda ve balgam da da belirgin eozinofili
vardir. Pulmoner eozinofili cesitli sekillerde
siniflandinimistir. Eozinofilik pndmoni pulmoner
eozinofilinin en sik gorulen bigimidir. Bunun disinda
allerjik bronkopulmoner aspergilloz, bronkosentrik
granulomatoz gibi hastaliklar da pulmoner eozinofili
tanimi icerisinde yer alirlar(1.16).

Pulmoner eozinofilinin en sik gérdlen formu olan
eozinofilik pndmonide, histopatolojik incelemede,
intra-alveoler eozinofil akimulasyonu, interstisyel
eozinofil akimulasyonu major lezyonlar olarak
gbzlenir (Resim 13). Mindr bulgu olarak ise, organize
pnémoni, alveoler makrofaj topluluklari, alveoler
fibrin birikimi, nekrotik eozinofil zonlar, grandloma-
toz inflamasyon ve hafif derecede vaskuler
inflamasyon izlenir.



Resim 13: Akciger parankiminde yodun eozinofil lokosit

infiltrasyonu. HE

Pulmoner Alveolar Proteinoz

Nadir bir hastalik olup, lipidden zengin granuler
eozinofilik materyalin intraalveoler akumulasyonu
ile karakterizedir. Enfeksiyon, malignite, immun
yetmezlik, cevresel toz maruziyeti ve lizinurik protein
intoleransi gibi durumlarda da olusabilir.
idyopatik form, radyolojik olarak akcigerde diftiz
opaklasma ile karakterli bir hastalktr. Hastalar
yavasca ilerleyen solunum guclugu, oksuruk, ve
jelatinimsi bol balgam yakinmasi ile basvururlar.
Patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Ancak
alveolar makrofajlarin fonksiyonlarinda bir bozukluk
oldugu dusunulmektedir.

Histopatolojik incelemede en tanimsal bulgu,
eozinofilik proteindz granuler materyelin intraalveoler
akumulasyonudur. Lezyonlar akcigeri genelde difuz
olarak tutar ancak bazen yama tarzinda infiltrasyonlar
da izlenir. Eozinofilik materyel sadece alveollerde
dedil, alveoler duktus ve bronsiollerde de gozlenir.
Materyal icindeki yuvarlak bos alanlar, kolesterol
yanklari, kGcuk eozinofilik globuller alveoler proteinoz
icin tanimsaldir. Materyel PAS boyasi ile boyanir.
Tipik olarak interstisyel inflamasyon ve fibrozis yoktur
(1,2,17)

Pulmoner édem, pneumocystis carinii pnémonisi
ve alveoler musinoz ayircl tanida akilda tutulmalidir.

Sarkoidoz

Sistemnik bir hastalik olan sarkoidoz, hiler lenf nodu
tutulumu ile birlikte izlenen idyopatik grantlomatoz
interstisyel pndmoni seklinde tanimlanir. Hastaligin
karakteristik 0zelligi non-nekrotizan granulomlarin
varligidir. Olgulann azinda interstisyel skarlanma
saptanir.
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Kadinlarda erkeklere oranla daha sik olarak gorualar.
Granulomatdz inflamasyonun tuberkuloz basta
olmak Uzere pek cok hastalikta gorulmesi nedeniyle
sarkoidoz tanisi pek kolay degildir. Ayrintili klinik ve
histokimyasal-histopatolojik inceleme gerekir.
Geng eriskinlerde ortaya cikar. Ates, halsizlik, kuru
oksuruk ve sistemik dedisiklikler vardir. Akcigerin
radyolojik incelemelerinde bilateral retikGler/ noduler
infiltrasyonlar ve hiler lenfadenopati goézlenir.
Hastaligin steroidlere yaniti iyi olup, az sayida olguda
progresyon saptanir.

Histopatolojik incelemede granulomlarin lenfanjitik
dagilimi dikkati ceker. Granulomlarda nekroz yoktur.
Birbirleri ile birlesebilir, cevrelerinde tanimlanabilen
kollajen halka izlenir. Langhans ya da yabanci cisim
tipi dev hticreleri mevcutturl18).

Granullomlarda ayrica Schaumann cismi adi verilen
laminar kalsifikasyonlar ve asteroid cisim adi verilen
yildiz bicimli inkluzyonlann bulunmasi tipikdir. Ancak
bunlann varligi sarkoidoz agisindan patognomonik
degildir(!.2).

llerleyen dénemlerde granulomlarin yerini bag
dokusu alarak, yogun eozinofilik kollajen gelisir.
Kalsifik debriler fibrozise eslik eder.

Transbronsiyal biopsi ile sarkoidoz tanisi konabilir
(Resim 14). Granulomlarin bronslarda submukozal
yerlesimi nedeniyle doku ornekleri kigcuk olmasina
karsin granulomlar tanimlanabilir. Nekroz
icermemesine karsin tim olgularda histokimyasal
olarak tuberkuloz ve mantar acisindan inceleme

mutlaka yapilmalidir.

Resim 14: Sarkoidoz olgusunda brons duvarinda nonnekrotizan

granulom olusumu.HE



L Memis

Lenfanjiyoleyomiyomatoz

Nadir bir hastalik olup, Ureme cagindaki kadinlarda
izlenir. Akcigerde, lenfatiklerde ve toraks ve
retroperitoneal bolgedeki lenf nodlarinda  duz kas
hucrelerinin (LAM hdcreleri) anormal proliferasyonu
ile karakterizedirl!-19). Patogenezi bilinmemektedir.
Radyolojik incelemelerde difuz, bilateral retiktler
patern, kistik alanlar, asin havalanma ve pndémotoraks
izlenir. Histopatolojik incelemede kistik degisiklikler
ve LAM hdcre proliferasyonu iki karakteristik
bulgudur(Resim 15). Baslangicta belirsiz olan bu
duz kas hucre topluluklart zamanla oldukc¢a
belirginlesir. Genellikle kistik yapilarn kenarlar ve
lenfatikler boyunca gelisirler. Ayrica damar
duvarlarini ve  havayollarini infiltre ederler.
Lenfanjiyoleyomiyomatoz hducreleri duz kas
hucreleri oldugu icin  duz kas aktini, desmin ve
vimentin ile boyanir. Tanimsal olarak HMB45
pozitifdir. Ostrojen ve progesteron reseptorti de
immunohistokimyasal olarak demonstre edilmistir.

Resim 15: Lenfanjiyoleyomiyomatoz olgusunda kistik yapilarin

cevresinde yer alan immatUr duz kas hucre topluluklari.HE

Langerhans hiicreli Histiyositoz

Histiozitozis X, Eozinofilik GranUlom gibi sinonimleri
olan hastalik, Langerhans huicrelerinin bilateral noduler
proliferasyonu olup, sigara icimi ile yakin iliskilidir.
Daha cok kadinlarda gelisir, 30'lu- 50°li yaslarda
ortaya cikar. Sigara icme Oykusu bulunan hastalarda
kuru Oksuruk bulunabilir. % 5-10 olguda pndémo-
toraks saptanir. Steroidlere yanit gozlenir. Prognozu
iyi olmakla birlikte % 5-15 oraninda hastalk
progresyon gosterirl!.3).

Histopatolojik incelemede yama tarzinda bronkiolo-
sentrik noduller izlenir. Temporal heterojenite
mevcuttur. Bronkovaskuler yapi Uzerine yerlesmis,

Langerhans hucre topluluklan saptanir. Topluluklarin
komsu septalara dogru uzanmast ile yildizimsi (stellat)
goranum ortaya cikar. interstisyel alanda ve alveoler
bosluklarda eozinofiller ve pigmente makrofajlar
gozlenir. Interstisyel organizasyon ve ilerleyici
skarlanma gozlenen olgularda Langerhans hicrelerinin
azaldigi saptanir. Olgularda, aktif selltler nodullerle,
hucreden fakir/fibrotik lezyonlar normal veya
amfizematdz akciger ile ayniir. Langerhans histiositlerinin
CD1a ve S100 ile immuanhistokimyasal boyanma
gostermeleri histopatolojik tanida yardimcidir.
Hastalarnin bir kismi sadece sigara birakmakla bile
iyilesirken, bir kisminda ilerleyici fibrozis ve solunum
yetmezligi ortaya cikabilir.

iLACLARA BAGLI AKCIGER HASTALIKLARI

ilac kullanimina bagh olarak ortaya cikan akciger
reaksiyonlarindan bir kismi diftz parankimal akciger
procesleri seklindedir. Akut solunum sikintisi sendromu,
akut , subakut veya kronik interstisyel akciger hastalid,
hipersensitivite pnémonisi, sistemik lupus eritematoz
penzeri sendrom, organize pndmoni ve yabanci cisim
grantlomatozu bu patolojilerden bazilandir. Ornegin
bir kemoteropatik olan bleomisinin fibrozise yol actig
metotraksatin hipersensitivite pndémonisi olusturdugu
bilinmektedir. Bir antiaritmik olan amiodaron da yine
fibrozise yol acabilir(1.2.20),

RADYASYONA BAGLI AKCIGER HASTALIKLARI

Akciger, meme, mediasten timorleri gibi ttmorlerin
tedavisi icin verilen radyoterapinin akcigerde
olusturdugu patolojiler, tedaviden 1-6 ay sonra ortaya
clkan akut radyasyon pnomonisi ve interstisyel fibrozis
ile karakterli kronik radyasyon pnémonisidirt!.21).
Radyasyon dokuda epitel hucrelerinde atipik
degisiklikler olusturur. Bu nedenle tedavi sonrasi
patolojik degerlendirmelerde bu bilgi dikkate alinmali
ve yanlis ttmor tanisindan uzaklasiimahdir.
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