Pediatri

Cocukluk Caginda Lenfoid

interstisyei Pndmoni: Bir Vaka Takdimi

interstisyei pndmoniye yol acan yizden fazla ne-
den bilindigi halde vakalarin Ulgte ikisinde sorumlu bir
neden bulunamaz (1). Lenfoid interstisyei pndmoni
(LiP) daha ¢ok eriskin yas grubunda gériilen bir has-
talik olarak bilinirken, giderek artan sayida gocuk AIDS
vakasi go6rilmesi nedeni ile ¢ocukluk yas grubunda da
6nem kazanmaya baslamistir (2,3). Burada ¢ok tipik
radyolojik ve patolojik bulgulari olan bir vaka sunularak
ilgili literatiir bilgileri gézden gegirilmistir.

VAKA TAKDiMi

Ondoért yasindaki erkek hasta Hacettepe Cocuk
Hastanesine bir aylhik 6ksiuruk, giderek artan nefes
darli§i ve ates yakinmalari ile basvurdu. Oykiisiinden
bir aydan beri baska bir saglik kurumunda pndmoni
tanisi ile c¢esitli antibiyotik tedavileri gdérdigid buna
ragmen klinik ve radyolojik bulgularinin giderek ilerle-
digi 6grenildi. Oz ve soy gegmisinde 6nemli bir dzel-
lik yoktu.

Fizik incelemesinde; Genel durumun orta, hafif
derecede siyanozunun, dispnesinin ve takipnesinin ol-
dugu; nabiz, kan basinci ve atesinin normal oldugu, so-
lunum seslerinin sertlestigi, ancak patolojik ses olmadi-
g1, diger bulgularinin normal oldugu gérilda.

Laboratuvar incelemesinde: Hemoglobin 12.40
gr/dl, I6kosit; 4800/mm’, formilde; %55 lenfosit, %45
polimorf niaveli l6kosit vardi. Eritrositleri normokrom
normositer ve trombositleri boldu. Rutin idrar incele-
mesi normaldi. Biyokimyasal incelemelerde: Serum al-
bumini: 3.3 gr/dl, total protein: 6.1 gr/dl, AST: 34
Unite/it, ALT: 24 unite/it, alkalen fosfataz: 120 Unite, to-
tal bilirdbin: 0.8 mg/dl, BUN: 12 mg/dl, glukoz: 90
mg/dl, urik asit: 4.2 mg/dl, kreatinin: 0.9 mg/dl, serum
Immunglobulin degerleri: 1gG:1500 mg/dl, IgA:319
mg/dl, IgM:83 mg/dl; ASO: negatif, CRP: negatif, latex:
negatif, C3:94 mg/dl, C4:36 mg/dl, imminkompleks:
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negatif, sitomegaloviris ve toksoplazma antikorlari ne-
gatif bulundu. HBsAg ve anti-HBsAg degerleri ve PPD
testi negatifti. Solunum fonksiyon testleri restriktif ak-
ciger hastaliklari ile, kan gazlari respiratuvar asidozla
uyumlu bulundu. Akciger grafisinde alt zonlarda daha
fazla olmak Uuzere bilateral yaygin interstisiyel infilt-
rasyon vardi (Sekil 1). Balgamdan yapilan mikrobiyolo-
jik incelemelerde spesifik veya nonspesifik etken gdés-
terilemedi. Soguk aglutininler ve AIDS yéniinden yapi-
lan ELISA testi negatif bulundu.

Klinik izlem: Pndémoni 6n tanisi ile yatirilarak iz-
leme alinan hastaya bir hafta sire ile Penisilin G ve
kloramfenikol tedavisi uygulandi. Klinik ve radyolojik
diuzelme gorilmemesi Uzerine tedaviye Ug¢li antitiber-
kiloz ilag eklendi, buna ragmen klinik durum giderek
bozuldu. Kan gazlarinda giderek artan respiratuvar asi-
doz, akciger grafisinde ise infiltrasyonda giderek Ust
zonlara dogru ilerleme go6rildi. Bunun Ulzerine kesin ta-
ni igin agik akciger biopsisi yapildi.

Akcigerler makroskopik olarak nodiler ve Kkirli
beyaz renkte bulundu. Alinan &6rnegin histopatolojik in-
celemesinde: yer yer nodiler yapilar olusturan, yer yer
de interalveolar septalar boyunca yayilim gdsteren ma-
tir lenfositlerin hakim oldugu, daha az sayida plazma
hicresi, retikiloendotelyal hiicreler ve buyik mononik-
leer hicrelerin olusturdugu mikst lenforetikller hicre in-
filtrasyonu gorilerek lenfoid interstisyei pndmoni tanisi
konuldu.

Hastanin klinik durumu biopsi sonrasinda da gide-
rek bozuldu.Tum akciger alanlar infiltrasyonla kaplandi
(Sekil 2). lleri derecede respiratuvar asidoz gelismesi
Uzerine hasta entlibe edilerek respiratéore baglandi. Ta-
nisi konulduktan sonra hastaya giderek artan dozlarda
kortikosteroid verilmesine ragmen klinik durumunda hic
bir dizelme olmadi. Hasta yatisinin yirminci gininde
eksitus oldu.
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Sekil 1.
zonlarda daha belirgin olmak {izere yaygin infiltrasyon goriilmek-

Lenfoid interslisyel pnomoni vakasinda akcigerlerde alt

tedir.

TARTISMA

Lenfoid interstisyel pnédmoni (LiP) ilk kez 1966 yi-
linda Carrinton ve Liebow tarafindan malign olmayan
ve nedeni bilinmeyen bir hastalik olarak tanimlanmistir
(4). LiP patolojik bir terim olup histopaiolojik olarak ak-
ciger interstisyumunun lenfositler, plazma hicreleri ve
immunoblastlar tarafindan yogun olarak infiltrasyonunu
ifade eder (4).

Lenfoid interstisyel pndmoninin nedeni belli degildir
(5). Bu konuda gesitli gorusler Heri strilmustiar. Bir go6-
rise gore hastalik otoimmin bir mekanizma ile olmak-
tadir (1). Baska bir gorise goére viral bir infeksiyon
sdzkonusudur (6). Hastaligin retikiloendotelyal sistemin
bilinmeyen bir nedene bagl gecikmis bir hipersensitivite
reaksiyonu da olabilecegi (8), Heri sirilen gorisgler ara-
sindadir.

Lenfoid interstisyel pnémoni'nin Sjégren Sendro-
mu, sistemik lupus eritematozis, myastenia gravis, per-
nisy6éz anemi, kronik aktif hepatit ve son yillarda gide-
rek artan sayida AiIDS vakalari ile beraber gérildigi
rapor edilmistir (3,9,10). Ancak eslik eden higbir hasta-
ik olmadan da tek basina olabilir. Hastamizda viral et-
kenler konusunda tam bir arastirma yapilamamis ol-
makla beraber sayilan hastaliklardan higbirine ait klinik
ve laboratuvar bulgularina rastlanmamistir. LiP'in Eps-
tein-Barr (EB) virlisine baglh akciger infeksiyonlari Ne
iliskisi oldugu ileri suralmiastar (11,12). Fauci ve ark.
(11) 27 AIDS vakasinin 25'inde EB viriisii gdster-
mislerdir. Biz vakamizda bu ydnden bir inceleme yapa-
madik.

Eriskin vakalarda daha fazla olmak ilizere LIP'li
hastalarda hipogamaglobulinemi, makroglobulinemi ve
monoklonal gamopati bildirilmigtir (5,13). Vakamizda
immin globulin degerleri normal sinirlardadir. De Co-

T Kiin Tip Bilimleni 1993, 13

Sekil 2.
rasyonun yukari dogru ilerledigi goériilmektedir.

Ayni vakanin bir hafta sonraki akciger grafisinde infilt-

teau ve ark (8) LIP'l olan 17 yasinda bir kiz hastada
alveoier bazal membranda Immunglobulin depolandigini
g6stermislerdir. Cruch ve ark (9) G¢ cocuk vakada hi-
pogamaglobulinemi ile beraber olan LiP tanimlamislar,
ancak sorumlu etkeni gdsterememislerdir. GCocukluk
yas grubunda AIDS infeksiyonunda en &nemli akciger
degisikliginin LIP oldugu gésterilmis olmakla beraber
(3,12) vakamizda o6ykl, fizik muayene ve laboratuvar
bulgulari yéniinden AIDS lehine herhangi bir bulgu
elde edilememistir.

LiP'in ayirici tanisinda interstisyel pnémoni ya-
pan diger hastaliklar yeralir. Ancak patolojik tanida,
o6zellikle eriskin yas grubunda akcigerlerin kuglik htc-
reli lenfomasi ile ayrilmasi gereklidir. LiP'de hiicre-
lerin poliklonal 6zellikte olmasi ile ayirici tani yapilir
(14).

LiP'in tedavisinde kortikosteroidler ve immino-
stpresif ajanlar kullanilmig fakat yararli olduguna dair
kuskular vardir (5,15,16). Rubinstein ve arkadaslari
(15) LiP'li gocuklarda steroidle gamma globulini kom-
bine olarak kullanmis ve yararli olduklarini gdstermis
olmakla beraber kontrol grubu almamiglardir. Hasta-
larda bronkospazm varliginda bronkodilatér ajanlar ve
oksijen verilebilir (17). Hastamizda da giderek artan
dozlarda kortikosteroidler verilmis, ancak yarari olma-
mistir. Hastaligin prognozu genel olarak iyi degildir
(5,17).

Sonug olarak: LIiP'in prognozu c¢ok agir olan bir
hastalik oldugunu ve tanisinin ancak patolojik incele-
melerle konulabildigini; etiyolojisinin her zaman aydinla-
tilmayacagim vurgulayarak hastamizda gdésteremedigi-
miz viral bir etkenin sorumlu oldugunu disindugimuizu

belirtmek istiyoruz.
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