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Ozet

Idiyopatik interstisyel pnémonilerden biri olan deskuamatif interstisyel pnémoni (DIP) nadir gérilen, alveolleri iceren distal havayol-
larinda difliz makrofaj birikimi ile karakterize histopatolojik bir antitedir. Hastalik haftalar veya aylar icinde ilerleyen 6kstrlk ve nefes
darligi ile subakut bir tabloda ortaya ¢ikar. Ylksek CozunUrliklU Bilgisayarli Tomografi orta ve alt akciger zonlarinda difliz, heterojen
buzlu cam opasitelerini gosterir. Klinik ve radyolojik bulgular dnemli olmakla birlikte, kesin tani ancak acik akciger biyopsisi ile konu-
labilir. Hastamizda DIP" in tanisi mini torakotomi ile konuldu.Olguyu nadir goérilmesi nedeniyle sunmayi uygun gorduk.
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Summary

Desquamative Interstitial Pneumonitis: A Case Report

Desquamative interstitial pneumonia (DIP) which is classified in a spectrum of idiopatic interstitial pneumonia is an uncommon his-
topathologic entity characterized by diffuse macrophage accumulation in the distal airspaces, including the alveoli. The disease pre-
sents as a subacute illness with cough and dyspnea spanning weeks or months. A High-Resolution CT revealed diffuse, somewhat
heterogeneous ground-glass opacities in the mid to lower lung zones. The diagnosis can be established definitely only by open lung
biopsy although clinical and radiological findings are important. The diagnosis of DIP in our patient was established by mini-thoraco-

tomy. We reported the case because of its rarity.
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Giris

idiyopatik interstisyel pnémoniler (IIP) interstisyel akciger
hastaliklar (IAH) olarak bilinen difiiz parankimal akciger has-
taliklarinin bir grubudur. llk kez 1965 yilinda Leibow tarafin-
dan histopatolojik 6zelliklerine gore siniflandirilan [1Pler,
2002 yilinda “American Thoracic Society (ATS)” ve “Euro-
pean Respiratory Society (ERS)” nin ortak konsensusunda
yedi gruba ayriimistir. Histopatolojik bulgular temel alinarak
yapllan bu siniflamada, 1IP’ler Idiyopatik pulmoner fibrozis
(IPF) ve IPF disindakiler [nonspesifik interstisyel pnémoni
(NSIP), kriptojenik organize pndmoni (COP), akut interstisyel
pnémoni (AIP), respiratuar bronsiyolitle iliskili interstisyel ak-
ciger hastaligi (RB-ILD), deskuamatif interstisyel pnémoni
(DIP) ve lenfositik interstisyel pnémoni(LIP)] olarak adlandi-
rilmustir (1).

DIP akcigerde alveol limeni ve interstisyumu tutan, di-

fliz ve Uniform tarzda inflamatuar bir procestir. Alveol IU-
meni ve septalarinda cok sayida, blyUk, mononukleer
yapida makrofajlarin varligiyla karakterize nadir gorilen
bir antitedir (2). Genellikle az sayida inflamatuar hicre
icerir ve kollajen depolanmasina bagli minimal ya da orta
derecede septal kalinlasma olaya eslik eder. Fibroblast
odaklari belirgin bir dzellik degildir, eger varsa bal petegi
degisiklikleri minimaldir (3). DIP'te bulunan alveolar mak-
rofajlarin RB-ILD’li hastalarda bulunan Dustry-brown pig-
mentlere benzerlik gdstermesinden dolayi ikisinin ayni
antite oldugu savunulmakla birlikte, DIP'in difliz olusu,
alveol duvari kalinlasmasinin ve plazma hiicre infiltrasyo-
nunun daha az olmasi ve hemen hemen hig fibrozis ol-
mamasi RB-ILD’den ayirici belirgin dzellikleridir. DIP di-
ger interstisyel pndmonilere oranla daha iyi prognoza sa-
hiptir, steroid tedavisi ve sigaranin birakilmasi ile mu-
kemmel sonuclar bildirilmistir.
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52 yasinda erkek hasta, kuyumcu, Afyon’da yasiyor. 3 aydir
giderek artan agiz kurulugu, oksurlk ve nefes darligi yakin-
malari olan hasta ileri tetkik ve tedavi amaciyla yatirildi. Fizik
muayenesinde; genel durumu orta ve hafif dispneik idi. Tan-
siyon arteriyel : 110/70 mmHg, nabiz: 98/dk, solunum sayI-
si: 22/dk, ates:36.3°C idi . Dinlemekle her iki akciger orta ve
bazallerde ralleri mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde
bir 6zellik saptanmadi. Ozge¢cmisi ve soygecmisinde belir-
gin 6zellik olmayan hastanin sigara ve alkol aliskanligi yoktu.
Surekli ilag kullanimi mevcut degildi.

Laboratuvar bulgularinda; hemotokrit: %41.9, beyaz kire:
8100/mm?, eritrosit sedimentasyon hizi:83 mm/h, LDH: 668
U/L, Na: 129 mEg/L , diger hemogram ve biyokimya para-
metreleri normal sinirlarda bulundu. Tuberkdlin deri testi ne-
gatif idi. Solunum fonksiyon testi restriktif patern gosteriyor-
du (FVC: 2.92 Litre (%62), FEV1:2.25 Litre (%68), FEV1/FVC:
%118, FEF25-75: 4.02 Litre/sn (%104)). Arter kan gazi ana-
lizinde solunumsal alkaloz ve hipoksemisi mevcuttu (pH:
7.51, pCO2: 28.8 mmHg, pO2: 64.0 mmHg, HCO3 —act:
22.8 mmol/L).

Akciger grafisinde bilateral orta ve alt zonlarda daha belirgin
olan multipl noduler tarzda, nonhomojen dansite artimi iz-
lendi (Resim 1).Ylksek ¢6zUnUrltklU bilgisayarli tomografi-
sinde (YCBT) her iki akciger parankiminde yaygin, ancak
farkli blyUklUkte hiperdens fokal lezyonlar ve buzlu cam go-
rintlsu izlendi (Resim 2). Balgamin asidorezistan basil
(ARB) yonlnden direk bakisi negatifti. Bronkoskopik incele-
mede makroskopik olarak endobronsial lezyon izlenmedi,
sag orta lob bronsundan bronkoalveolar lavaj ve alt lob pos-
terior segment bronsundan transbronsial parankim biyopsi-
si yapildi. Transbronsial parankim biyopsinin histopatolojik
incelemesi; akciger parankim dokusu ile uyumlu idi, ancak
spesifik bir bulgu saptanmadi. Bronkoalveolar lavaj sivi sito-
lojisi spesifik tani vermedi. ARB direk bakisi negatifti ve kul-
tdrde Uremesi olmadi.

Hastanin ila¢ kullanimi, cevresel ve mesleksel olarak ola-
rak riskli bir ajana maruziyet 6ykUtsu yoktu. Kollagen doku
hastaliklarina yonelik IgA, G, M degerleri ve ANA, anti ds-

Resim 1: Olgunun PA akciger grafisi.

DNA, LE hicresi, romatoid faktér ve kompleman kan test-
leri normal seviyelerde bulundu. Hastanin kesin tanisi icin
acik akciger biyopsisi yapilmasi kararlastirildi. Mini torako-
tomi ile sag alt lobtan alinan biyopsinin histopatolojik ince-
lemesinde; alveoller genislemis ve icleri histiosit, pndomo-
sit ve ¢ok az sayida iltihap hiicreleri ile doluydu. Interstis-
yumda minimal iltihabi reaksiyon, yer yer antrakotik pig-
mentler ve hafif fibrozis mevcut idi. Bu histopatolojik bul-
gulara dayanilarak deskuamatif interstisyel pnémoni tani-
sI konuldu. Hastaya 60 mg/gin dozda oral prednisolon
baslandi. Steroid tedavisinden 15 glin sonra hastada klinik
olarak belirgin dlzelme saptandi. Akciger grafisinde rad-
yolojik olarak kismen diizelme saptanan hasta 40mg/gin
prednisolon ile taburcu edildi. Tedavinin birinci ayindaki
kontrolinde solunum fonksiyon testinde FVC:4.21 (%90),
FEV1:3.48(%93)'e ylkseldi. Kontrol YCBT normal sinirlar-
da olarak degerlendirildi ve hastanin yakinmalari tam ola-
rak dizelmisti (Resim 3).

Resim 2: Olgunun ylksek ¢&zUn{rl(kll bilgisayarll tomografi
kesiti.

Resim 3: Tedavi sonrasi olgunun yiksek ¢6zintrlikld bilgisa-
yarh tomografi kesiti.
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DIP tipik olarak 40-50 yaslarinda, sigara icen erkeklerde, ka-
dinlara oranla iki kat daha sik gorUlUr. Etyolojide sigara disin-
da en fazla suclanan etken viral enfeksiyonlar olmakla bera-
ber, klinik ve patolojik slphelere ragmen tekrarlayici kalttr
ve seroloji negatifligi ve histopatolojik viral inkluzyon cisim-
lerinin saptanamamasindan dolayr kanitlanamamistir (2).
Hastamizda ilging olarak aktif sigara icim oykUsU yoktu, an-
cak ev ve is ortaminda pasif sigara dumanina yogun bir ma-
ruziyeti vardi. Sigara igicilerde dnemli dlglide interstisyel ak-
ciger hastaligi olmaksizin respiratuar bronsioller icinde pig-
mente makrofajlarin depolanmasi etyolojide sigaranin bu-
yuk bir roll oldugunu gdstermekle birlikte, pasif sigara du-
manina maruziyetin de kicimsenmemesi gereken onemli
bir faktdr oldugu anlasiimaktadir. Hastalik haftalar veya aylar
icinde yavas yavas ilerleyen okslrlk ve nefes darlig ile
subakut bir tabloda ortaya cikar. Hastalarin %50'sinde el
parmaklarinda comaklasma gorilmektedir. Solunum fonksi-
yon testleri restriktif patern gosterir, karbon monoksit difliz-
yon kapasitesi azalir ve arter kan gazi analizinde hipoksemi
vardir (4). Hastamizda 3 ay oncesinde efor ile ortaya cikan
nefes darligi giderek artmis ve son iki haftadir istirahat halin-
de dahi vardi. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif pa-
tern ve kan gazinda hipoksemi saptand.

Direkt radyografi hastalarin yaklasik %22'sinde normaldir,
%46-73'inde normal akciger volimu ile birlikte 6zellikle alt
akciger zonlarinda bilateral retikUler lezyonlar dikkati ceker.
DIP'in karakteristik 6zelligi olan ince opasiteler ve konsoli-
dasyon, hastalarin sadece %25-33'lUnde gordlar (5). YCBT
hastaligi belirleme ve tutulum derecesini tanimlama agisin-
dan standart akciger grafisinden daha hassastir. YCBT'de
orta ve alt akciger zonlarinda buzlu cam gorintlisU hastala-
rnn % 73'Unde vardir.Lezyonlarin %59'u subplevral, %23'l
ise yama tarzindadir. Buzlu cam goéranimu siklikla geri do-
nislidir ve nadiren fibrozise dogru progresyon gosterir (2).
Akira ve ark. DIP'li 8 hastanin YCBT bulgularinin ortalama
3.2 yil takiplerinde, steroid tedavisiyle tum hastalarda buzlu
cam gorintdsidnin geriledigini, ancak 3 hastada tekrarladigi-
ni gostermislerdir (6). Bal petegi gorinimi hastalarin Ucte
birinde gorldr. Fibrozis hafiftir, dzellikle akciger bazalini ve
subplevral alanlar tutar. YCBT biyopsi bolgesinin ve blylk-
[0glnln saptanmasi, biyopsinin alinma yontemi ve yorum-
lanmasinda da en iyi yol gostericidir. YCBT bulgular hastali-
gin histopatolojisi ile de iliskilidir. Ornegin; buzlu cam gorU-
ndmd aktif alveolit alanlarini, retikiler gorinim fibrozisi,
yaygin bal petegi kistleri ise hastaligin ileri donemde oldugu-
nu gosterir (7). YCBT'nin DIP'te aktivite ve tedaviye yaniti
gosteren en iyi teknik oldugu bildirilmektedir.Yogun buzlu
cam, az miktarda bal petedi gorinimu tedaviye iyi yaniti
gobsterirken, bal peteginin belirgin olmasi yetersiz yaniti ve-
ya yanitsizigl gosterir. Hastamizin YCBT'sinde belirgin lez-
yon buzlu cam gortntisuiydu ve steroid tedavisi ile kisa sU-
rede radyolojik ve klinik dizelme oldu.

Ayrintil klinik ve radyolojik degerlendirme en énemli tanisal
yontemler olmakla birlikte kesin tani histolojik olarak tanim-
lanir. Transbronsial akciger parankim biyopsisi pulmoner lez-

yonlarin yamali karakterde ve daha cok periferik olmasindan
dolayr kiictk boyuttaki biyopsi 6rneklerinin degerlendiriime-
sinde hatalara yol agabilir. Transbronsial biopsi cogunlukla
ayiricl tanida 6nemli olan sarkoidozis, malignite veya infeksi-
yon gibi hastaliklari ekarte etmek icin kullanilir. Cerrahi akci-
ger biyopsisi, interstisyel akciger hastaliklarinin tanisinda al-
tin standart olarak kabul edilmesine ragmen sik yapilma-
maktadir. DUsUk biyopsi orani; bu yontemin invaziv karakter-
de olmasina ve pek cok hastanin cerrahiyi kabul etmemesi
veya cerrahiyi kaldiramayacak kadar yasli ve zayif olmasina
baglanmaktadir (1,5). Uygulanacak acik akciger biyopsisi
(AAB) ile tedavinin degisebilecegi ve altta yatan hastaligin
ylUksek mortalite olusturmayacagr disUnilen hastalarda
AAB yapilmalidir. Pass ve ark. immunsuprese hastalarda uy-
gulanan AAB ile hastalarin %67'sinde tedavi rejiminin degis-
tigini vurgulamislardir (8). Gaensler ve ark. AAB yapilan in-
terstisyel akciger hastaligl sipheli 106 hastanin 56'sinda ilk
klinik taninin yanhs konuldugu ve bunlarin 36'sinda gercek
tanidan sUphe bile edilmedigini bildirmislerdir (9). Buzlu cam
gortinUmu aktif alveolit alanlarini gdsterdiginden biyopsi bu
bdlgeden yapiimali ve bal petegi gérinimu olan alanlardan
kaciilmalidir (10). Olgumuzda noninvaziv yontemlerle tani
konulamadigi icin AAB yapilmasina karar verildi ve YCBT de
lezyonun en cok lokalize ve aktif oldugu bolge belirlenerek,
alt lob medial ve posterior bazal segmentlerden iki adet bi-
yopsi alindi.

Klinik ve radyolojik dlizelme sigaranin birakilmasi ve steroid
kullanimi ile olur (2,4). Matsuo ve ark. AAB ile tani koyduk-
lari bir hastalarinda, tedavisiz akciger grafisindeki retikilo-no-
duler lezyonlarin 6 ayda belirgin azaldigini, 1 yil icinde tama-
men duzeldigini ve 4 yillik takipte reklrrens saptamadiklari-
ni belirtmislerdir (11). DIP'li hastalar 10 yilin Ustiinde %70
uzun dénem sag kalim ve mikemmel prognoza sahiptir (4).
Steroid tedavisine genellikle 3 ay icerisinde yanit alinir. Te-
davi yaniti YCBT ile degerlendiriimelidir.Tedavinin Gglnci
ayinda objektif dizelme gozlenirse steroid tedavisine doz
azaltilarak devam edilir. Sonraki takiplerinde relaps veya ob-
jektif olarak bozulma saptanirsa doz yeniden yUkseltilir veya
ek imminsupresif ajan kullanimi distndtlmelidir (12). Hasta-
miza AAB ile DIP tanisi konulmasi Uzerine 60mg/giin oral
steroid baslandi, 1 ay sonraki kontrol YCBT de tama yakin
dizelme ve klinik iyilesme saptandi.

Sonug olarak olgumuzda oldugu gibi noninvaziv yontemler-
le tani konamayan ve interstisyel akciger hastalig
dusUnulen olgularda kontrendikasyon yok ise acik akciger
biyopsisi yapiimasi, DIP gibi nadir saptanan idiyopatik inters-
tisyel pnémonilerin tedavi ve prognozunu belirlemede yarar-
i olacaktir.
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