Gogus Hastaliklari

Kollagen doku hastaliklarinda Pulmoner Bulgular

Bir ¢ok sistemi tutan kollagen doku hastaliklarinin
6nemli komponentlerinden birisi de pulmoner sistem tu-
tulumudur. interstisyel fibrozis, pulmoner vaskiiler has-
thk, interstisyel fibrozis ve vaskdlite bagli pulmoner hi-
pertansiyon, pnémoni, plorezi, romatoid nodiiller, pleu-
ral kalinlasma, diafragma disfonksiyonu sklerodermanin
bir varyanti olan CREST sendromu ve bronkoalveoler
hiicre kanseri bu komponentin birer varyasyonu olarak
sayilabilir.

Bu yazida kollagen doku hastaliklari pulmoner tu-

tulum yoéninden incelenmis ve bu konuya 1sik tutacak
bilgilere yer verilmistir.

SKLERODERMA

Skleroderma, deri ve gesitli i¢ organlarda belirgin
vaskiler bozukluklara neden olan bir konnektif doku
hastaligidir. Pulmoner tutulum sklerodermanin en sik
goérilen komplikasyonudur (1). Otopsi calismalarinda
sklerodermali hastalarin %70'inde akciger lezyonlarina
rastlandigi, en sik gorilen bulgunun interstisyel fibrozis
oldugu bildirilmigtir. Bu degisiklikler pulmoner tutulumlu
sklerodermali hastalardaki mortaliteyi etkilemektedir.
Ancak interstisyel fibrozis olmadan da ciddi pulmoner
vaskiler hastalik gelisebilmekte, Ozellikle skleroderma-
nin bir varyanti olan CREST sendromunda gorilmekte-
dir (2).

Sklerodermada pulmoner tutulum genellikle hizh
bir progresyon goésterir. En sik rastlanan pulmoner bo-
zukluk, restriktif tipte ventilasyon bozuklugu ve difflz-
yon kapasitesindeki azalmadir. En erken gérilen tablo
ise diffizyon kapasitesindeki azalmadir. Bu 6nemli bir
mortalité kriteridir. Yapilan bir ¢alismada difflizyon ka-
pasitesi %40 ve altinda olan sklerodermali hastalarda
5 yilhik yasam suresi %9 iken, %40 ve Usti degerlerde
%75 olarak tespit edilmistir (1,3).

Sklerodermada hava yolu obstriksiyonu siklikla
gorilmektedir. Bu durum hastaligin kendisinden kaynak-
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lanmamakta, daha ¢ok sekonder bir neden olan siga-
ranin (hava kirliligi, pnémikonyoz olay!r provake etme-
sinden kaynaklanmaktadir (2).

Sklerodermada akciger kanseri goriilme orani ylk-
sek diizeydedir (2). Ozellikle bronkoalveoler hiicre kan-
seri daha sik olarak goézlenmektedir. Son yillardaki ¢a-
ligmalarda klguk hicreli kanser tipinin de sik olarak
goruldigu tespit edilmistir (4).

Hiperkapneik solunumun hakim oldugu hastalarda
diafragma disfonksiyonu goézlenmistir.

Bir hastada klinik olarak idiopatik pulmoner hemo-
siderozise benzeyen diffiz pulmoner hemoraji odaklari,
bir diger hastada ise hava yollari telanjiektazilerine bagl
olarak hemoptizi gelistigi gozlenmistir. Ayni hastada
gastrodzofajial refli ve aspirasyon pndmonisi gelistigi
de gozlenmistir (5).

TEDAVI

Daha 6nceki calismalar, sklerodermaya bagh pul-
moner fibrozis veya pulmoner vaskiler hastalik tedavi-
sinde streoid ve kolsisin tedavisinin etkisinin olmadigi
yonundedir (5).

D-Penicillamin tedacisinin etkili olduguna dair
gesitli yayinlar bulunmaktadir (3,5). D-Penicillaminin et-
kisi, kollagen matirasyonunu ve sentezini inhibe ede-
rek, ayrica imminosupressrf etkisinden dolayi serbest
oksijen radikallerinin interaksiyonunu saglayarak etkili
olmaktadir. D-Penicillamin erken veya progressiv pul-
moner rahatsizlig1 olanlarda segilecek bir ilagtir. RA'teki-
nin aksine D-Penicillaminin sklerodermali hastalarda
yan etkisi yok denecek kadar azdir.

Sklerodermali pulmoner rahatsizhidr olan bir has-
taya 12 aylik cyclofenil uygulama sonucu solunum
fonksiyonlarinda belirgin bir dizelme oldugu goézlen-
mistir (4).
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DINGER ve Ark.
KOLLAGEN DOKU HASTALIKLARINDA PULMONER BULGULAR

DERMATOMIYOZIiT/POLIMiYOZIT

(DM/PM)

Polimiyozit:

Polimiyozit, istemli hareket yapan cizgili kaslarda
yaygin zayifhdin dnde gelen bir bulgu oldugu, nedeni bi-

linmeyen sonradan kazanilmis nonsupdratif inflama-
tuvar kas hastaligidir (6).

Polimiyozit birka¢ farkh klinik formda gorulebilir.
Bu klinik farkhliklarin nedeni cilt erupsiyonlari ile, ma-
lign hastaliklarla, diger kollagen doku hastaliklari ile bir-
likte bulunabilmeleridir (6).

En belirgin bulgu, cizgili kas kitlesinde azalmayla
birlikte zayifliktir. Polimiyozit igin tipik olan bir diger nok-
ta da hastaligin dizelme ve alevlenmeler seklinde seyir
gostermesidir. Akut seyirli hastalikta tutulan kas sis,
hamur kivaminda, duyarli ve uUstteki deri éddemlidir. Kro-
nik gidisli hastalikta ise sadece zayiflama ve kilo kaybi
gorulebilir. Bu tabloya primer 2. motor néron bulgulari
ve akciger rahatsizhidi bulgulari eklenir (7).

Farenks ve larenks kaslarinin tutulmasi (%10-15),
sese nazal bir kalite veecek sekilde konugsmada zayif-
lik, bogazda tikanma hissi ve yemeklerin nazofarenkse
reglrjitasyonuna neden olur.

Daha agir vakalarda, hastalik solunum kaslarini tu-
tacak kadar ilerleyebilir, farenks ve Ulst solunum parali-
zisi, sekresyonlarin atilamayisi ve solunum yetmezligi
nedeni ile 6lime yol agabilir (6,7,8).

Dermatomiyozit

Polimiyozit bulgularina ek olarak az veya ¢ok cilt
erupsiyonlari goérulir. Tipik dékuntld yuz, boyun ve kol-
larin Gst kismi ile vicudun Gst kismini tutan yaygin eri-
tenidir. Diger tipik bulgular periorbital 6dem ve ust g6z
kapaginda heliotropi denilen menekse ringi ve acik mor
renk degisikligidir. Ayrica parmaklarin oynak yerlerinde
ve diger eklemlerin ekstansodr yiuzlerinde kolloidal yama
adi verilen atrofik soyulmalar goérulebilir (6,8).

PM/DM'de akciger tutulumu ilk olarak 1956 yilinda
yayinlanmistir. Schwartz ve arkadaslari PM/DM'de ak-
ciger rahatsizlig1 gelisme mekanizmasini sdyle tanimla-
mislardir (9);

1. Interstisyel pnémonitisin primer formu,

2. Respiratuvar kas gugsuzligline bagl hipoventi-

lasyon,

3. Farengial disfonksiyona bagli aspirasyon.

PM/DM'li hastalarin yaklasik %33'GUnde pulmoner
tutulumun kas ve deri belirtilerinden daha 6nce ortaya
ciktigr gosterilmistir (10).

PM/DM'de pulmoner belirtiler gesitli sekillerde ol-
maktadir;

1. Ates, dispne ve akciger infiltrasyonu ile
baslayan akut baslangig,

2. Dispne ve diffiz interstisyel fibrozis seklinde
baslangig,
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3. Anormal akciger bulgulari ve dispne seklinde
baslangig.

Pulmoner tutulumu olan hastalarin yaklasik
%50'sinde kortikosteroid tedavisi etkili olmaktadir. Akut
baslangi¢li olan hastalarda steroid tedavisine dramatik
cevap elde edilmektedir.

Ciddi disfaji ve aspirasyon pndmonisi olanlarda
krikofarengial myotomi faydahdir (11).

40 yasin uzerindeki PM/DM'li hastalarin %10-
20'sinde malignité go6zlenir. En sik yerlesim bdlgeleri
akcigerler, &6verler, prostat, meme ve gastrointestinal
sistemdir (6,8). En sik hastaligin Ggunci yilinda maligni-
té ortaya cikar (8).

Olim siklikla timérden ziyade solunum ve farenks
kaslarinin paralizisi ve akciger solunum yetmezliginden
ileri gelmektedir (6,8).

MiKST KONNEKTIF
DOKU HASTALIGI (MKDH)

MKDH terimi, SLE, Skleroderma ve PM/DM'in bi-
rarada bulundugu hastalik tablosuna verilen isimdir.
Hastalikta o6zellikle ribonukleoproteine karsi yapilan
antikorlar fazla oranda bulunur (9), ancak anti-SM anti-
jeni yoktur. Steroid ve NSAID tedavisine iyi cevap ve-
rir. Eger birlikte pulmoner tutulum varsa, bu ciddi bir ta-
blodur, tedaviye yanit vermez ve 6nemli mortalité ne-
denidir. MKDH'ha %25 oraninda pulmoner tutulum gé6z-
lenir

Steroide cevap vermeyen hastalara siklofosfamid
verilmis ve %33 klinik tabloda iyilik saglanmistir. Ayrica
solunum fonksiyon testlerinde %35 diizelme tespit edil-
mistir (12).

ilerleyen pulmoner rahatsizliktan dolayr pulmoner
hipertansiyon gelistidi ve bunun da mortalité oranini
ylkselttigi bilinmektedir (1).

SJOGREN SENDROMU

Sjogren sendromu, keratokonjonktibitis sikka ve
kserostomi ile karakterize, otoimmdin, kronik, enflama-
tuvar bir hastaliktir. Primer Sjogren sendromu o6zellikle
40-60 yas arasindaki bayanlari etkiler ve diger kollajen
hastaliklarla birlikte degildir. Sekonder Sjégren sendro-
mu ise genellikle RA ile olmak Ulzere diger konnektif
doku hastaliklari ile birlikte bulunur. Hastalik benign
seyirlidir, fakat malign lenfomayi igeren lenfoproliferatif
hastaliklarla birliktelik gosterebilir (4).

Sjogren sendromunda larenks, trakea ve santral
brongial dallanmada sekresyon yokluguna bagl irritan
kuru oksiruk ve hiriltili solunum goézlenir. Sjégren
sendromunda obstriktif hava yolu hastaligi insidansi
%9 oranindadir (1).

Sjogren sendromlu hastalarin gogunda pulmoner
fonksiyon testlerinde restriktif ventilatuvar bozukluk ve
duslik diffizyon kapasitesi gozlenir. Bu hastalarin
goégus grafilerinde genellikle diffiz interstisyel fibrozis
goralir (9).
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Sjogren sendromlu hastalarda akcigerlerde lenfosi-
tik tutulum spektrumu pseudolenfoma ve malign lenfo-
may! da igerir. Radyolojik olarak bu tablolari ayirmak
glic olabilir (4).

SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS

(SLE)

Kronik, ekzeserbasyon ve remisyonlar ile iler-
leyen, bagd dokusunda dejenerasyon ve serum protein-
lerinde degisiklikler yapan, organizmanin birgok sistemi-
ni tutan bag dokusu hastahgidir (12).

2-90 yaslar arasinda herhangi bir yasta ortaya ci-
kabilirse de en sik goruldugu yaslar 30-40 yaslaridir.

immunopatik veya otoimmin bir hastalik oldugu
Uzerinde duslinceler yogundur (12).

Klinik Bulgular:
— Akut Poliartrit
— Ates
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— Eritemat6z dékintu

— Yorgunluk

— Zaafiyet

— Avrtralji

— Kilo kaybi

— istahsizlik

— Plérezi

— Pnémoni

— Perikardit

— Parestezi

— Yuzde kelebek tarzi dékintilerdir.

Dispne ve gd6gus agrisi gibi yakinmalarin nedeni
olarak plevral bir lezyon yada pndémoni sik gézlenir.
Plevral effliizyon ve atalektazik plaklar siktir (13). Ak-
ciger solunum fonksiyonlarinda azalma ve restriktuf
tipte atalektazilere neden olabilen degisiklikler siklikla
gozlenir (12).

KAYNAKLAR

1. Anttilla S, Sutinen S, Paakko P, et al. Rheumatoid Pneuno-
coniosis in a Dolomite Worker. A light and Electron Micro-
scobic and X-Ray Microanalytical Study. Br J Dis Chest,
1984; 78:195-200.

2. Edelson JD, Hyland RH, Ramsden M, et al. Lung Inflama-
tion in Sckleroderma. Clinical, Radiographic, Physiologic
and Cytopathological Features. J Rheumatol, 1975; 12:
957-63.

3. Cohen JM, Miller A, Spiera H. Interstitial Pneumonitis Com-
plicating Rheumatoid Arthritis -Sustained Remission with
Azathioprine Therapy. Chest, 1977; 72:521-4.

4. DeClerck LS, De Quekerd J, Francx L, et al. D-Penicillamine
Therapy and Interstital Lung Disease in Sckleroderma.
Long-term Follow up Study. Arthritis Rheum 1987; 3: 643-50.

5. Eegen JW, Memoli VA, Roberts JL, et al. Pulmonary He-
morrhage in Systemic Lupus Erythematosus. Medicine.
1978; 57:545-60.

6. Arthritis and Allied Conditions. 11 edition. Daniel J Mc Car-
thy. 1991; pp 1092-1117.

7. The Merck Manual of Diagnosis and Therapy. 14" edition.
1982;789-96.

8. Mason ve Currey'in Klinik Romatolojisi. 4'lUnci basindan
Turkge geviri, 1986.

9. Derdenian SS, Tellis CJ, Abbrecht PH, et al. Pulmonary
Involvement in Mixed Connective Tissue Disease. Chest,
1985; 85:45-8.

10. Cervantes-Perez P, Toro-Perez AH, Rodriguez-Juado P.
Pulmonary Involvement in Rheumatoid Arthritis. JAMA
1980; 243:1715-9.

11. Estes SA. Relapsing Polychondritis. A case report and lite-
rature review. Cutis. 1983; 32:471-6.

12. Tuna N. Sistemik Lupus Eritematozus. 1990; 507-12.

T Klin Tip Bilimleri 1994, 14



