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Giriş

• Tüm iç organlar arasında akciğerler dış ortama bariz bir şekilde maruz kalır

• Yetişkinler günde yaklaşık 8000 L hava solur ve bu da 75 m2'lik bir alveolar yüzey 
alanı ile etkileşime girer

• Ortam havası, kirleticiler, mikro organizmalar ve oksidanlar dahil olmak üzere 
sayısız mikropartikül içerir ve bunların tümü alveolar epitelin hassas yapısına 
doğrudan zarar verebilir



• Ancak, akciğer hem doğal hem de adaptif bağışıklık sistemlerinin temel bileşenleri 
tarafından korunmaktadır

• Akciğerin epitel yüzeyi fiziksel bir bariyer sağlar ve patojen algılama kapasitesine 
sahiptir

• Alveolar epitelin yaralanması veya yüksek düzeyde adapte olmuş akciğer immün
yanıtının düzensizleşmesi çok çeşitli bozukluklara neden olabilir

Giriş



• İnterstisyel alan sadece alveol ve kapiller arasındaki bölgeyi değil akciğer boyunca 
devam eden gevşek bağ dokusu olarak tanımlanır

• Normalde radyolojik olarak görülmezler ancak hastalık durumunda (ödem, fibrozis) 
görülür hale gelirler

İnterstisyum



• Üç alt bölümden oluşur

➢ Bronkovasküler alan (aksiyel); akciğer kökünden respiratuar bronşiyole
uzanan bronşial arter ve veni sarmalayan yapı 

➢ Parankimal (asiner); alveol ile kapiller bazal membran arasındaki alan 

➢ Subplevral; plevra altında yer alan interlobüler septa bölgesi

İnterstisyum



İnterstisyum



Akciğerlerin Medial Yüzü 

Sobotta Atlas of Human Anatomy. Edited by H. Ferner and J. Staubesand. Tenth English edition Volume 2, Urban and Schwarzenberg Publishers, Baltimore, Maryland, 1983 (15)

İnterstisyum



İnterstisyum



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi



• İnterstisyel akciğer hastalıkları 
-inflamasyon,  
-fibrozis ya da 
-bu iki mekanizmanın bir kombinasyonu ile karakterize edilir

• Bu değişken mekanizmalar önemlidir çünkü prognozu öngörebilir ve farmakoterapi
seçimi konusunda bilgi verebilirler

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi



• En yaygın olanı otoimmün hastalık olmak üzere çeşitli nedenlerle ilişkili olabilir

• Otoimmün hastalıkların en iyi anlaşılanı olan romatoid artritte, yapısal hücre 
proteinlerinin anormal sitrülinasyonu (yani, amino asit argininin sitrülin ile yer 
değiştirmesi), adaptif bağışıklık sisteminin aktivasyonu yoluyla bir dizi otoantikorun
gelişmesine yatkınlık oluşturduğu kabul edilmektedir

• Otoantikorlar, doğrudan antikor aracılı hasara yol açarak, interstisyel
inflamasyonun ve bunu takip eden fibroz gelişiminin önemli bir itici gücü olduğunu 
düşündürmektedir

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Buch MH, Eyre S, McGonagle D. Persistent inflammatory and non-inflammatory mechanisms in refractory rheumatoid arthritis.Nat Rev Rheumatol 2021; 17: 17–33.

İnflamasyon



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Enflamasyon



• İnflamatuar interstisyel akciğer hastalığı olan kişilerde inflamasyonun diğer yaygın 
bulgusu granülom oluşumudur

• Granülomlar sıkıca toplanmış makrofajlar tarafından oluşturulur ve bunlar 
genellikle birleşerek büyük çok çekirdekli hücreler oluşturur

• Kazeifiye olmayan granülomatöz inflamasyon, sarkoidozun temel özelliğidir

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

İnflamasyon

J Grunewald, JC Grutters, EV Arkema, LA Saketkoo, DR Moller, J Müller-Quernheim , Sarcoidosis, Nat Rev Dis Primers, 5 (2019), p. 45



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

İnflamasyon



• Çok çeşitli potansiyel antijenlere tekrar tekrar maruz kalmaktan kaynaklanan 
karmaşık bir sendrom olan hipersensitivite pnömonisi de granülomatöz
inflamasyon ile karakterizedir

• Hipersensitivite pnömonisinde en yaygın tetikleyiciler arasında kuş ve mantar 
proteinleri bulunmaktadır

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

İnflamasyon



• Pulmoner fibrozisin patogenezi en iyi idiyopatik pulmoner fibrozis(İPF) 
bağlamında anlaşılmaktadır

• İPF’li bireylerde, fibrozis gelişimi üç faktöre bağlıdır: 

– İnhale toksik ajanların maruziyetine bağlı sürekli epitel hasarı, 

– Yaşlanma ve 

– Genetik yatkınlık

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Fibrozis

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020), 



• Bu süreçte normal yara iyileştirme sürecine dahil olan bir dizi yol tetiklenir ve 
profibrotik ve antifibrotik büyüme faktörlerinin dengesizliği ile sonuçlanır

• Bu büyüme faktörleri çok sayıda hücre tipini aktive ederek kollajen ve 
ekstrasellüler matriksin karşı konulamaz üretimiyle sonuçlanır

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Fibrozis

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020), 



• Bu değişikliklerin net etkisiyle;

– Alveolar hava boşluklarının mimarisi ilerleyici şekilde bozularak gaz 
değişiminin olduğu yüzey alanının kaybolması ve

– Pulmoner vaskülaritenin anormal olarak yeniden şekillenmesiyle sekonder
pulmoner hipertansiyon meydana gelir

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Fibrozis

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020), 



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Fibrozis



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Fibrozis

İAH’da Patolojik ve Fizyolojik Özellikler Arasındaki İlişkiler



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım



• İnterstisyel Akciğer Hastalıkları (İAH) akciğeri diffüz olarak etkileyen, akciğer 
parankiminde değişik derecelerde inflamasyon, fibrozis ve yapısal bozulmaya 
neden olan, akut ya da kronik seyirli bir grup hastalıktır

• Benzer klinik, radyolojik, fizyolojik ve patolojik ortak özelliklerin birlikte 
sınıflandırıldığı, 150-200 kadar farklı histolojik özelliğin bulunduğu, heterojen bir 
hastalık grubudur

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım



• Aslında bu hastalıklarda interstisyumun yanı sıra alveol boşlukları, küçük hava 
yolları, damarlar, hatta plevra tutulabilmektedir

• Bu nedenle ‘Diffüz İnfiltratif Akciğer Hastalıkları ’ ya da ‘Diffüz Parankimal
Akciğer Hastalıkları ’ terimleri bu grup hastalıkları daha iyi tanımlamaktadır

Travis WD, Colby TV, Koss MN et al. Diffuse parenchimal lung diseases. Atlas of nontumour pathology: Non Neoplastic Disorders of the Lower Respiratory Tract, first series, fascicle
2. Washington, DC: American Registry of Pathology; 2002: 59-73.

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım



• İAH;

-ilaçlar,

-inorganik (asbest, silika vb.),

-organik (kuş proteinleri, termofilik bakteriler vb.) tozlara maruziyet,

-kollajen vasküler hastalıklar sonucu gelişebileceği gibi,

-idiyopatik de olabilmektedir

Travis WD, Colby TV, Koss MN et al. Diffuse parenchimal lung diseases. Atlas of nontumour pathology: Non Neoplastic Disorders of the Lower Respiratory Tract, first series, fascicle
2. Washington, DC: American Registry of Pathology; 2002: 59-73.

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım



• Radyolojik ve patolojik bulgular tanıda yol göstermekle birlikte öncelikle ayrıntılı 
anamnez alınarak altta yatan hastalığın dışlanması, idiyopatik ya da sekonder
hastalık kararının verilmesi gerekmektedir

• Anamnez ile fizik muayene bulguları, rutin laboratuvar testleri, eski ve güncel 
akciğer grafileri, solunum fonksiyon testleri birlikte değerlendirilmelidir

Reynolds HY. Diagnostic and management strategies for diffuse interstitial lung disease. Chest 1998; 113: 192-202.

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Yaş ve Cinsiyet



• Sarkoidoz, kollajen doku hastalıkları ile ilişkili İAH, Lenfanjiyoleiyomiyomatozis
(LAM), Pulmoner Langerhans Hücreli Histiyositozis (PLHH) ve Ailesel İAH (ailesel İPF, 
Gaucher’s hastalığı vs.) 20-40 yaş aralığında sık görülmektedir

• İdiyopatik pulmoner fibrozis (İPF) sıklıkla 50 yaş üzerinde görülmektedir

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, Richeldi L, Ryerson CJ, Lederer DJ, et al. Diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis. An official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. 
American journal of respiratory and critical care medicine 2018; 198: e44-e68.

Yaş ve Cinsiyet



• Postmenapozal kadınlarda LAM ve tüberoskleroz akciğer tutulumu sıktır

• Mesleksel maruziyetin daha fazla olması nedeniyle pnömokonyozlar ise daha çok 
erkeklerde görülmektedir

• Romatoid artrit ile ilişkili İAH erkeklerde sık görülmekte iken diğer kollajen doku 
hastalıklarına bağlı İAH ve lenfositik interstisyel pnömoni (LİP) kadınlarda biraz 
daha sıktır

İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Patogenezi

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.

Yaş ve Cinsiyet



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Genetik



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Genetik

• Birçok interstisyel akciğer hastalığının ailesel olma potansiyeline sahip olduğu 
kabul edilmektedir

• Ayrıca aynı aile bireylerinin farklı fibrotik interstisyel akciğer hastalığı formları 
geliştirebileceği gösterilmiştir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Genetik

• İPF, Nonspesifik İnterstisyel Pnömoni (NSİP), Sarkoidoz gibi bazı hastalıkların aile 
bireyleri arasında sık görüldüğü ve ailesel İPF, Tüberoskleroz, Nörofibromatozis gibi 
bazı İAH’ların otozomal dominant kalıtım ile ailesel geçişinin olduğu bildirilmiştir

• Hermansky Pudlak Sendromu, Niemann Pick Hastalığı ve Gaucher Hastalığı’nda
otozomal resesif kalıtım geçerlidir

Grutters J, Du Bois R. Genetics of fibrosing lung diseases. European Respiratory Journal 2005; 25: 915-27.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Genetik

• Fibrotik interstisyel akciğer hastalıkları olan kişilerde tekrarlanan genetik 
çalışmalar, progresif fibrozis ile ilişkili çok sayıda tek nükleotid polimorfizmi
tanımlamıştır

• MHC bölgesinde bulunan bir dizi sınıf II HLA'yı kodlayan genler de Hipersensitivite
Pnömonisi ve Sarkoidoz gelişimi ile ilişkilendirilmiştir

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020), 



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

Sigara



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Tütün kullanım öyküsü İAH ayırıcı tanısında önemlidir

• Deskuamatif İnterstisyel Pnömoni, Respiratuar Bronşiyolit, PLHH ve İPF gibi İAH’ları
sigara içmekte olan ve daha önce içmiş olanlarda sık görülürken Sarkoidoz ve HSP 
hiç sigara içmeyenlerde daha sıktır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Sigaranın alveoler duvarı hasarlaması, böylelikle dolaşımdaki anti-basal membran
antikorlarının alveoler bazal memrandan daha kolay geçmesi nedeniyle 
Goodpasture Sendromu olgularında, alveoler hemoraji sigara içenler arasında daha 
sık görülmektedir

• Asbest işçilerinden sigara içenlerde Asbestoz gelişme riski içemeyenlere göre 13 
kat daha fazla bulunmuştur

Donaghy M, Rees A. Cigarette smoking and lung haemorrhage in glomerulonephritis caused by autoantibodies to glomerular basement membrane. The Lancet 1983; 322: 1390-3.
Vassallo R, Ryu JH. Smoking-related interstitial lung diseases. Clinics in chest medicine 2012; 33: 165-78.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

İlaçlar ve 
Radyasyon



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• İlaca veya radyasyona bağlı akciğer hastalığını dışlamak için alınan reçeteli ya da 
reçetesiz tüm ilaçların ve terapötik ışınlamaya maruziyetin ayrıntılı 
değerlendirilmesi gerekmektedir

• Bazı olgularda, ilaç kesildikten haftalar hatta yıllar sonra ilaca bağlı İAH ortaya 
çıkabilmektedir (örn. karmustin)

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Radyasyona bağlı akciğer hasarı, ışınlanmış akciğer hacmi ve kümülatif ışınlama 
dozu ile doğrudan ilişkilidir

• Akut radyasyon pnömonisi ile ilişkili semptomlar genellikle ışınlamayı takiben 
yaklaşık 4-12 hafta sonra gelişmekte iken geç veya fibrotik radyasyon pnömonisi
ilişkili yakınmalar 6-12 ay sonra görülmektedir

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Önceden radyoterapi uygulanmış olan olgulara 

– Adriamisin, 

– Etoposid, 

– Gemsitabin ve

– Paklitaksel gibi antineoplastik ajanlar uygulandıktan aylar ya da yıllar sonra 
radyasyon pnömonisi gelişebilmektedir

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

Meslek ve 
Çevre



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Ev ve iş ortamının, eş ve çocuklar dahil, temas açısından gözden geçirilmesi önem 
taşımaktadır

• Kronolojik olarak bireyin hayatı boyunca çalışmış olduğu tüm işler, temas ettiği toz, 
duman ve kimyasallar, maruziyetin süresi, yakınmalar nedeniyle işin bırakılma 
durumu, çalışmış olduğu iş yerinde benzer yakınmaları olan çalışanların varlığı 
sorgulanmalıdır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Hipersensitivite pnömonisinde solunum semptomları, genellikle iş yeri (çiftçi 
akciğeri) veya bir hobi (güvercin yetiştiricisi hastalığı) ile ilişkilidir

• Semptomlar kişinin etkenden uzaklaşması ile birlikte günler içinde azalıp hatta yok 
olabilirken etkene tekrar maruziyet ile yeniden ortaya çıkabilmektedir

Vasakova M, Morell F, Walsh S, Leslie K, Raghu G. Hypersensitivity pneumonitis: perspectives in diagnosis and management. American journal of respiratory and

critical care medicine 2017; 196: 680-9.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Mesleği çiftçi olarak bildirilen HSP olgularında buğday, arpa tarımı ve ürünlerin 
depolanma sırasında küflenme durumları sorgulanmalıdır. 

• Hobi olarak evcil hayvan (özellikle güvercin) besleyen bireyler, organik toz teması 
ile HSP gelişimi için risk altındadırlar

Vasakova M, Morell F, Walsh S, Leslie K, Raghu G. Hypersensitivity pneumonitis: perspectives in diagnosis and management. American journal of respiratory and

critical care medicine 2017; 196: 680-9.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Silikozis, parankimal nodül ve pulmoner fibrozisle seyreden kronik bir akciğer 
hastalığına sebep olmaktadır.

• Madencilik, tünel açma, kazı çalışmaları, taş ocakları, dökümcülük, seramik yapımı, 
cam imalatı ve kumlamacılık yapılan sektörler silikozis gelişimi için riskli iş 
kollarıdır

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Asbest, inşaat ve izolasyon amaçlı kullanılabilen çevresel ve mesleksel olarak 
maruziyetin olabileceği bir etkendir

• Asbestin toksik etkileri toplam maruz kalınan doza ve ilk maruziyetten sonra geçen 
zamana bağlıdır

• Ülkemizde özellikle kırsal alanlardaki asbest maruziyeti, ciddi bir sorun olmaya 
devam etmektedir. 

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Özgeçmiş

• Kömür işçisi pnömokonyozu kömür tozu, grafit ve diğer karbon formlarına uzun 
süreli maruziyet sonrası oluşmaktadır

• Berilyum; ısı kalkanı, motor pervanesi, radyografi tüpleri, mikrodalga ekipmanları 
ve nükleer reaktörlerde kullanılan ender bulunan hafif bir metaldir

• Akut berilyum pnömoniti, yüksek düzeyde berilyum partiküllerinin akut inhalasyonu
sonucu gelişen akut akciğer hasarına bağlı olarak oluşmaktadır

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

Nefes Darlığı



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Başlangıçta dispne özellikle ağır egzersiz sırasında görülmekle birlikte hastalık 
ilerledikçe istirahatte de görülebilmektedir

• Hastalar çoğu kez nefes darlığını yaş, kilo alımı, hareketsizlik ya da yeni geçirilen 
üst solunum yolu enfeksiyonu ile ilişkilendirme eğilimindedirler

• Genellikle de aktivitelerini kısıtlamaları sonucunda semptomlarında azalma olması 
ile hastalar nefes darlığı şikayetlerini göz ardı edebilmektedir

King TE, Flaherty KR, Hollingsworth H. Approach to the adult with interstitial lung disease: clinical evaluation. 2018



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Nefes darlığı göreceli bir yakınma olması nedeniyle hastalığın şiddetini ölçmek ve 
seyrini takip etmek için dispne düzeyini derecelendirmek önemli bir yöntemdir

• Nefes darlığında ani bir artış ve eşlik eden plöretik ağrının varlığı spontan
pnömotoraksı düşündürmektedir

• PLHH, LAM ve nörofibramatozis gibi kistik akciğer hastalıklarında spontan
pnömotoraks görülebilmektedir

King TE, Flaherty KR, Hollingsworth H. Approach to the adult with interstitial lung disease: clinical evaluation. 2018



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

Öksürük



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Kuru öksürük ise dispneden sonra 2. sık görülen yakınmadır;

– Sarkoidoz,

– Bronşiyolitis Obliterans Organize Pnömoni (BOOP), 

– Respiratuvar Bronşiyolit,

– Lenfanjitis Karsinomatoza, 

– Lipoid Pnömoni, 

– Hipersensivite Pnömonisi ve

– Langerhans Hücreli Histiyositozis’de görülebilmektedir

Raghu G, Brown KK. Interstitial lung disease: clinical evaluation and keys to an accurate diagnosis.Clinics in chest medicine 2004; 25: 409-19.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Balgamlı öksürük genellikle nadirdir;

– Kronik Eozinofilik Pnömoni ve 

– Alerjik Bronkopulmoner Aspergillozda görülebilmektedir

• Kömür işçisi pnömokonyozunda siyah renkli balgam , Pulmoner Alveoler
Proteinozis’te ise beyaz renkli yapışkan balgam izlenmektedir

Raghu G, Brown KK. Interstitial lung disease: clinical evaluation and keys to an accurate diagnosis.Clinics in chest medicine 2004; 25: 409-19.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

Hemoptizi



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Kan tükürme veya kanla karışık balgam durumu olup

– Diffüz Alveoler Hemoraji,

– Lenfanjioleiomyomatozis,

– Tüberoskleroz, 

– Pulmoner Veno-Oklüziv Hastalık, 

– Mitral kapak hastalığı ve 

– Granülomatöz vaskülitlerde görülebilmektedir

• Bilinen İAH’si olan bir hastada yeni başlayan hemoptizi, maligniteyi düşündürebilir

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

Göğüs Ağrısı



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• İAH’da sık görülmemekle birlikte plöretik göğüs ağrısı;

– Romatoid Artrit, 

– Sistemik Lupus Eritematozus, 

– Mikst Konnektif Doku Hastalığı ile 

– Bazı İlaç İlişkili İAH’larda görülebilmektedir

• Akut başlangıçlı göğüs ağrısı pnömotoraksı düşündürebilir

• Sarkoidoz olgularında retrosternal baskı hissi ya da ağrı yaygın görülebilmektedir 



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Semptomlar

• Akciğer dışı semptomlara bakıldığında ise kas-iskelet ağrısı, halsizlik, yorgunluk, 
ateş, eklemlerde şişlik ve ağrı, fotosensivite, Reynaud fenomeni, ağız ve göz 
kuruluğu gibi yakınmalar altta yatan kollajen doku hastalığını düşündürmektedir

• Bu yakınmalar özellikle Romatoid Artrit, Sistemik Lupus Eritematozus ve 
Polimiyozit/Dermatomiyozitin akciğer tutulumundan aylar hatta yıllar sonra ortaya 
çıkabileceği için semptomların yokluğu kollajen doku hastalığını dışlamamaktadır

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.
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Yakınma Süresi



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Yakınma Süresi

• Yakınmaların ne kadar süredir devam ettiği ayırıcı tanı için yardımcı olabilmektedir

• Akut ve subakut seyirli İAH, genellikle hızlı başlangıçlı semptomlar, yaygın 
parankimal opasiteler ve ateş gibi atipik enfeksiyoz pnömoni özellikleri 
taşımaktadır

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Yakınma Süresi

• Kronik seyirli İAH’ları nın(İPF, sarkoidoz, pnömokonyoz) kendi aralarında 
ayırıcı tanısı yapılmalı ve KOAH ile kalp yetmezliği gibi hastalıklardan da ayırt 
edilmelidir

• HSP ve Sarkoidoz gibi bazı İAH’ları akut, subakut veya kronik seyirli 
olabilmektedir

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Yakınma Süresi

Tabak L, Akciğer Parankimal Hastalıkları. In: Özlü T, Metintaş M, Karadağ M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastalıkları. İstanbul: İstanbul Medikal Yayıncılık; 2010: 1053-62.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

Solunum 
Sistemi 



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Akciğer muayenesi İAH’de sıklıkla anormaldir, ancak bulgular genellikle 
nonspesifiktir

• Granülomatöz akciğer hastalıklarında, özellikle sarkoidozda daha az duyulmalarına 
rağmen, İAH’nın birçok formunda akciğer oskültasyonunda inspiryum sonunda 
velcro raller (selofan raller) işitilmektedir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Velcro ral; ileri dönem intertisyel akciğer hastalıklarında fibrozise bağlı olarak geç 
inspiratuvar raller metalik bir hal almasıdır.

• Velcro raller arka koltuk altı çizgisinde, akciğerlerin bazallerinde, radyolojik olarak 
henüz patolojik bulgu tespit edilmeden erken dönemde işitilebilir

• İPF’li olguların %90’ında, asbestozisli olguların %50’sinde bu bulgu 
saptanabilmektedir

Bilgiç H: Fizik Muayene, Ed: Arseven O., Kurt E., İtil O., Kaya A.. Temel akciğer sağlığı ve hastalıkları ders kitabı, Istanbul, 2. Baskı Ekim 2015: 45-61



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Sarkoidoz ve Wegener granülomatozisi gibi havayolu duvarında granülom oluşması 
ile seyreden hastalıklarda genellikle ronküs işitilmektedir

• İnspiratuvar ronküs şeklindeki martı sesi (squake) HSP ve bronşiyolitte duyulan 
ancak traksiyon bronşektazileri nedeniyle İPF’de de işitilebilen bir solunum sesidir

Bohadana A, Izbicki G, Kraman SS. Fundamentals of lung auscultation. New England Journal of Medicine 2014; 370: 744-51
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Fizik Muayene



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Akciğerlerin bazallerinde ileri derecede fibrozis gelişimi nedeniyle İAH olgularında 
uzanır pozisyonda nefes darlığının geçip, oturur pozisyonda nefes darlığının tekrar 
başlaması (platipne) ile oturur pozisyonda oksijen satürasyonunda düşme 
(ortodeoksi) görülebilir

Bohadana A, Izbicki G, Kraman SS. Fundamentals of lung auscultation. New England Journal of Medicine 2014; 370: 744-51



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

Diğer Sistem 
Muayeneleri



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Oskültasyonda yaygın raller, radyolojik olarak yaygın interstisyel görünüm 
saptanan sol kalp yetmezliğinin kardiyak değerlendirme ile İAH’dan ayırt edilmesi 
gerekmektedir.

Nadrous HF, Pellikka PA, Krowka MJ, Swanson KL, Chaowalit N, Decker PA, et al. Pulmonary hypertension in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. Chest 2005; 

128: 2393-99.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Sarkoidozda, eritema nodozum, lupus pernio, küçük plak ve nodüller lezyonlar 
görülebilir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Skleroderma ve Sjögrende soğukta ellerde görülen ağrı ve duyu kaybı ile birlikte 
solukluk, morarma ve ardından kızarma şeklinde renk değişikliği şeklinde izlenen 
Raynaud fenomeni gelişebilmektedir

Gutsche M, Rosen GD, Swigris JJ. Connective tissue disease-associated interstitial lung disease: a review. Current respiratory care reports 2012; 1: 224-32.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Sistemik lupus eritematoziste yüzde kelebek raş görülebilir

• Tüberosklerozda yüzde, burun kanatlarının yan tarafında ve yanaklarda adenoma 
sebaseum izlenebilir

Gutsche M, Rosen GD, Swigris JJ. Connective tissue disease-associated interstitial lung disease: a review. Current respiratory care reports 2012; 1: 224-32.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• Nörofibramatoziste ciltte çok sayıda nörofibromlar, cafe au lait (sütlü kahve 
renginde lekeler) bulunabilir

• Wegener granülomatozisinde deride nekroz ve ülserler görülebilir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Fizik Muayene

• İAH’lerde diğer sistem bulgularına bakıldığında Sarkoidoz ve bazı vaskülitlerde
üveit ve sklerit görülebilmektedir

• Periferik lenfadenopati, hepatomegali, splenomegali Sarkoidoz’da
görülebilmektedir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

Solunum 
Fonksiyon 

Testleri



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Tanıda, hastalık derecesinde, prognozun belirlenmesinde, tedaviye cevabın 
değerlendirilmesinde ve takibinde kullanılır

• Karakteristik olarak;
– Zorlu vital kapasite (FVC), 
– Tidal volüm (TV), 
– Total akciğer kapasitesi (TLC) ve 
– Difüzyon kapasitesinde (DLCO) azalma görülmektedir

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Statik akciğer volümlerinden vital kapasite (VC), fonksiyonel rezidüel kapasiteye 
(FRC) göre daha fazla azalmaktadır

• Çoğunlukla hastalarda rezidüel volüm (RV) hastalığın ileri evrelerine kadar 
korunduğu için rezidüel volümün total akciğer kapasitesine oranı (RV/TLC) 
genellikle artmış olarak saptanır

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Ağır sigara içicilerinde ve bazı kistik akciğer hastalıklarında  VC ve TLC azalmayıp; 
VC normal değerlerde ve TLC artmış olarak bulunabilmektedir

• Solunum testinde en belirgin özellik restriksiyon olmakla birlikte restriksiyon ve 
obstrüksiyonun birlikte görüldüğü olgularda Sarkoidoz, LAM, PLHH, BO, kombine 
pulmoner fibrozis ve amfizem tanıları akla gelmelidir

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• DLCO’daki azalma henüz solunum fonksiyonlarında değişikliklerin ortaya çıkmadığı 
erken dönemde fizyolojik değişikliklerin saptanmasında en hassas yöntem olarak 
değerlendirilmektedir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

Radyolojik 
Değerlendirme



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• İlk kez 1982’de tanımlanan YÇBT tekniği ile interstisyel hastalığı tespit etmede 
duyarlılık %95’e, özgüllük %100’e yaklaşmıştır

• Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi (YÇBT), hastalığın varlığını ve parankim
tutulumunun derecesini değerlendirmede konvansiyonel akciğer grafisindem daha 
üstündür

• YÇBT’de akciğer dansitesinde artış ve azalma varlığına göre parankim lezyonları 
değerlendirilmektedir 

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses. 

Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Akciğer dansitesinde artış bulguları ;
– Çizgisel ve retiküler dansiteler, 
– Buzlu cam ve konsolidasyon gibi parankimal opasiteler ve
– Nodüler dansitelerdir

• Akciğer dansitesinde azalma bulguları;
– Kistik lezyonlar, 
– Amfizem 
– Bronşektazi, 
– Mozaik atenüasyon ve 
– Hava hapsidir

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses. 

Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.



Regional Centre for Interstitial and Rare Lung Disease, Department of Clinical and Molecular Biomedicine, University of Catania, 95123 Catania, Italy,2021



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı
YÇBT’de Yaygın Görülen Anormal Parankim Bulguları ile İlişkili Hastalıklar



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı
YÇBT’de Yaygın Görülen Anormal Parankim Bulguları ile İlişkili Hastalıklar



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Küçük nodüllerin dağılımı; perilenfatik, sentrilobüler ya da rastgele olabilir

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses. 

Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Perilenfatik nodüller, pulmoner lenfatikleri tutan veya lenfatikler yoluyla yayılan 
hastalıklarda görülür



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Sentrilobüler nodüller; eşit ya da benzer aralıklarla dağılım gösteren, daha merkezi 
yerleşimli olan, subplevral intestisyum korunduğu (fakat büyüdükçe plevraya 
uzanabilen) nodüllerdir. Buzlu cam dansitesinde olanlar daha çok hava yolu 
hastalıklarında görülürken yumuşak doku dansitesinde olanlar daha çok 
enfeksiyonlarda görülür.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Rastgele nodüller; akciğer yapılarına göre dağılmayan, çoğunlukla yumuşak doku 
dansitesinde, subplevral nodülünde görülebildiği (ama baskın olmadığı) keskin 
sınırlı nodüllerdir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı
YÇBT’de Yaygın Görülen Anormal Parankim Bulguları ile İlişkili Hastalıklar



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

Bronkoskopi



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Bronkoalveoler lavaj (BAL) noninvazif olarak güvenli bir şekilde solunumsal 
sekresyonların hücresel ve hücresel olmayan bileşenlerinin tanı ve araştırma 
amacıyla incelenmesine olanak sağlamaktadır

• Akut seyirli hastalıklarda BAL; akut eozinofilik pnömoni, alveoler hemoraji, 
malignite, atipik veya firsatçı enfeksiyonların tanısında kullanılmaktadır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Ayrıca radyolojik bulgularla korele olarak sarkoidoz, HSP, PLHH veya enfeksiyon ön 
tanılarıyla veya klinik olarak hemoptizi varlığında da tanı için kullanmaktadır

• Sağlıklı kişilerde BAL’da
– Alveoler makrofaj %84, 
– Lenfosit %13, 
– Granülosit %3, 
– Nötrofil %0.5, 
– Eozinofil %0.5, 
– Mast hücresi %0.5, 
– Plazma hücresi %0.5 oranlarında bulunmaktadır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı
İAH Tanısında BAL Bulguları



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

Akciğer Biyopsisi



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Akciğer biyopsisi hastalığın tanı ve evrelemesinde uygulanmaktadır

• Transbronşiyal iğne aspirasyonu, transbronşiyal akciğer biyopsisi, cerrahi biyopsi 
ve kriyobiyopsi tanıda kullanılan yöntemlerdir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Örneğin bronkoskopik değerlendirme ile 
yapılan transbronşiyal biyopsi; 

– Sarkoidoz, 
– Lenfanjitis Karsinomatoza, 
– Eozinofilik Pnömoni, 
– Goodpasture sendromu ve 
– Enfeksiyon şüphesinde ön plana 

çıkmaktadır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Genel Yaklaşım

Tanı

• Yakın dönemde transbronşiyal akciğer kriyobiyopsinin önemi artmış olup tanı 
konulamamış hastalarda önemli tanısal bilgiler sağladığı gösterilmiştir. 

• Tanısal değeri cerrahi akciğer biyopsisine göre düşüktür ancak cerrahiye göre yan 
etkileri daha az ve hastanede kalış süresi daha kısa olması yönüyle avantajlıdır



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarına Sınıflandırılması
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İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması



Classification of Interstitial Lung Diseases - 1

1
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Marlies Wijsenbeek, Atsushi Suzuki, Toby M Maher Lancet 2022; 400: 769–86 Published Online August 11, 2022

https://doi.org/10.1016/S0140-6736(22)01052-2



Classification of Interstitial Lung Diseases - 2
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Marlies Wijsenbeek, Atsushi Suzuki, Toby M Maher Lancet 2022; 400: 769–86 Published Online August 11, 2022

https://doi.org/10.1016/S0140-6736(22)01052-2



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması

• İnterstisyel hastalıklar benzer radyolojik-histopatolojik paternleri paylaşır

• En sık karşılaşılan paternler:
– Olağan interstisyel pnömoni(UIP), 
– Nonspesifik interstisyel pnömoni (NSIP)ve 
– Organize pnömonidir



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması

• Nonspesifik interstisyel pnömoni paterni en sık sistemik skleroz ile ilişkili 
interstisyel akciğer hastalığı ve ilaca bağlı interstisyel akciğer hastalığı olan 
kişilerde görülür, ancak herhangi bir neden tespit edilemezse idiyopatik
nonspesifik interstisyel pnömoni olarak tanımlanır

• Tanısal güveni artırmak için klinik, radyolojik ve patolojik bilgilerin multidisipliner
tartışma ile bütünleştirilmesi önerilmektedir

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, et al. Diagnosis of idiopathicpulmonary fibrosis. an official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018; 
198: e44–68.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması

• Bununla birlikte, fibrotik interstisyel akciğer hastalığı olan kişilerin %15-20'sinde, 
kapsamlı araştırma ve multidisipliner tartışmanın ardından bile mevcut tanı 
kriterlerine göre sınıflandırma yapılamayacağı kabul edilmelidir

• Terapötik nihilizmden kaçınmak için, bu grup kılavuzlarda sınıflandırılamayan 
interstisyel akciğer hastalıkları  olarak etiketlenmiştir

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, et al. Diagnosis of idiopathicpulmonary fibrosis. an official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018; 
198: e44–68.



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması

• İnterstisyel akciğer hastalıklarının klinik seyri tamamen geri dönüşümlüden kendi 
kendini sınırlayana, geri dönüşümsüzden optimal tedaviye rağmen sıklıkla ölümcül 
olana kadar değişir

• Örneğin İPF’de klinik seyir neredeyse tüm hastalarda ilerleyicidir

• Diğer interstisyel hastalıklarda hastaların %15-40'ında, tanıdan bağımsız olarak, 
progresif (ilerleyici) pulmoner fibrozis(PPF) durumu görülebilmektedir

V Cottin, L Wollin, A Fischer, M Quaresma, S Stowasser, S Harari Fibrosing interstitial lung diseases: knowns and unknowns Eur Respir Rev, 28 (2019), Article 180100



İnterstisyel Akciğer Hastalıklarının Sınıflandırılması

• İPF dışındaki etiyolojisi bilinen veya bilinmeyen, radyolojik olarak pulmoner fibrozis
kanıtı olan İAH hastasında PPF, alternatif bir açıklama olmaksızın aşağıdaki üç 
kriterden en az ikisinin son bir yıl içinde ortaya çıkması olarak tanımlanır:

– Solunum semptomlarının kötüleşmesi

– FVC’de en az %5 oranında mutlak bir azalma veya karbon monoksit difüzyon 
kapasitesinde (hemoglobin için düzeltilmiş) en az %10 oranında mutlak bir 
azalma

– Yüksek çözünürlüklü BT'de hastalık ilerlemesinin radyolojik kanıtı



Sonuç



Sonuç

• Birçok farklı interstisyel akciğer hastalığının heterojen doğası, spesifik 
bozuklukların doğru şekilde tanımlanmasını ve teşhis edilmesini zorlaştırmakta ve 
multidisipliner tartışmanın önemini vurgulamaktadır

• Benzer şekilde, bireysel interstisyel akciğer hastalıklarıyla ilişkili farklı nedenler 
ve klinik seyirler, tedavi yaklaşımlarının genelleştirilmesini imkansız hale 
getirmektedir



Sonuç

• Bununla birlikte, ilerleyici pulmoner fibrozis ile interstisyel akciğer hastalığının 
birçok formunda artan morbidite ve mortalite arasındaki ilişkinin tanınması, 
sonuçları iyileştirmek için antifibrotik tedavinin kullanılmasıyla sonuçlanmıştır

• Benzer şekilde, sistemik sklerozla ilişkili interstisyel akciğer hastalığı olan 
kişilerde immünmodülatör ajanlarla yapılan araştırmalar, inflamatuar aracılı 
interstisyel akciğer hastalığı olan kişilerde bu tür tedavi yaklaşımlarının önemini 
vurgulamıştır

J Behr, A Prasse, M Kreuter, et al. Pirfenidone in patients with progressive fibrotic interstitial lung diseases other than idiopathic pulmonary fibrosis (RELIEF): a double-blind, 
randomised, placebo-controlled, phase 2b trial Lancet Respir Med, 9 (2021), pp. 476-486



Sonuç

• Yeni tedaviler, semptom bazlı tedavi, biyobelirteç odaklı bakım ve evde 
hastalık takibine ilişkin gelecekteki araştırmalar, interstisyel akciğer 
hastalığıyla ilişkili önemli morbidite ve mortaliteyi daha da azaltacaktır



Teşekkür Ederim…

Çarpanak Adası, VAN
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