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OLGU SUNUMU / Case Report

Hastanemizde Tani Konulan
Ilk Respiratuar Bronsiyolitle lliskili
Interstisyel Akciger Hastaligi (RB-1AH) Olgusu
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OZET

Hastanemizde Tani Konulan ilk Respiratuar Brongiyolitle iligkili
interstisyel Akciger Hastaligi (RB-1AH) Olgusu

Respiratuar bronsiyolit, sigara icenlerde goriilen histopatolojik bir lezyon
olup respiratuar bronsiyollerin limeninde pigmente makrofajlarin varligi ile
karakterizedir. Semptomatik oldugunda kiigiik hava yolarinda hafif disfonk-
siyon vardir. Nadir olgularda onemli semptomlar, pulmoner fonksiyon ve
goriintileme bozukluklari ile birlikte bir interstisyel akciger hastaligi seklinde
ortaya gikabilir, bu taktirde respiratuar bronsiyolite bagli interstisyel akciger
hastalgi (RB-IAH) olarak tarif edilir. 55 yasinda erkek hastayi hastanemizde
RB-iAH tanisi konmus ilk olgu olarak sunuyoruz. Oksiiriik, nefes darligi si-
kayetleri ve 55-60 paket-yil sigara icme anamnezi olan hastanin PA akciger
grafisinde (st ve orta zonlarda daha agirlikli olmak (izere retikiiler ve reti-
kulonodiiler dansite artiglan izlendi. Solunum fonksiyon testlerinde KOAH
ile uyumlu bulgular; FVC:%79,FEV1:%63, FEV4/FVC:%64, PEF:%70, ve
FEF,5.75 1.0 L/sn (%27) bulundu. YRBT kesitlerinde santrlobuler buzlu cam
alanlar mevcuttu. Bronkoalveoler lavaj(BAL) sivisinda nétrofil ve eozinofil
artis! izlendi. Transbronsial biopsinin patolojik incelenmesinde RB-iAH icin
tipik olan bulgular mevcuttu. Klinik, radyolojik ve patolojik bulgularla RB-IAH
tanisi konan hasta sigarayi birakmasi onerilerek takibe alindi. Hasta sigaray!
biraktiginda stabil klinik gosterdi ancak daha sonra sigaraya tekrar baslayip
takipten cikti.
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GIiRIS

Respiratuar  brongiyolitle iliskili-interstisyel —akciger
hastaligr (RB-IAH), sigara igenlerde gbriilen, respiratuar
bronsiyollerin liimeninde pigmente makrofajlarin varlig
ile karakterize ve patolojik olarak deskuamatif interstis-
yel pnémoniye (DIP) benzeyen bir hastaliktir [1-3]. Tant
interstisyel akciger hastaliginin klinik kanitlari, pulmoner
fonksiyon anormallikleri ve biyopsi ile respiratuar bronsi-
yolitin gosterilmesi ile konur [1,2]. Olgularin radyolojik ve
fonksiyonel bulgularinin sinirli olmasi nedeniyle genellik-

le nadir olarak tani konur. Biitiin bildirilen olgular sigara
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ABSTRACT

Respiratory Bronchiolitis Associated Interstitial Lung Disease (RB-
ILD): The First Case Diagnosed in Our Hospital

Respiratory bronchiolitis is a histopathological lesion found in cigarette
smokers, and is characterized by the presence of pigmented intralumi-
nal macrophages within first-and second- order respiratory bronchioles.
However, the condition may present as a form of interstitial lung disease
with significant symptoms, abnormal pulmonary function and imaging
abnormalities in rare cases, and named respiratory bronchiolitis associ-
ated interstitial lung disease (RB — ILD). We herein present a case with
RB — ILD in our hospital. A 55-years-old male patient presented with
cough and mild dyspnea. He has smoked 57 pack-years. Chest x-ray
showed reticulonodular opacities with upper and middle zones predomi-
nantialy. The pulmonary function test was compatible with COPD: FVC
79%, FEV1 63%, FEV1/FVC 64%, PEF 70%, and FEF25-75 1.0 I/sec
(27%). HRCT showed centrilobular ground-glass opacities. Eosinophils
and neutrophils were increased in BAL. Brown pigmented macrophages
and mononuclear cell infiltrations around the distal airways were ob-
served in transbronchial biopsy. RB-ILD was diagnosed in the patient.
The patient was stable after he stopped smoking, but he restarted later,
and was lost to follow up.
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icerler [1-4]. Biz de hastanemizde tani konulan ilk olguyu,
literatiirii de gozden gegirerek sunmayt uygun bulduk.

OLGU

55 yasinda erkek hasta, oksiiriik, balgam ¢ikarma, nefes
darlig sikayetleri ile hastanemizin poliklinigine bagvurdu.
57 paket-yil sigara icme hikayesi vardi. Oz ve soy gegmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenede bilateral tek tiik inspiratuar
ve ekspiratuar ronkiis isitiliyordu. Hemogram ve biokim-
yasal bulgularinda bir ozellik yoktu. Solunum fonksiyon
testilerinde (SFT); FVC:%79, FEV;: %63, FEV,/FVC:
%064, PEF: %70, FEF,5 -s: %27 ve difiizyon kapasitesi;
DLCO:%89, DLCO/VA:%133 bulundu.

Olgumuzun PA akiger grafisinde, bilateral retikiiler ve
retikulonodiiler dansite artiglart (Sekil 1), yiiksek rezolus-
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Sekil 1: Olgunun PA akciger grafisinde bilateral retikler ve retikiilonoduler dansite
artislar izleniyor.

yonlu bigisayarli tomografide (YRBT) iist ve orta zonlarda
santrlobiiler buzlu cam alanlar1 ve santrlobiiler nodiiller iz-
lendi (Sekil 2). Alt zonlar korunmustu.

Yapilan bronkoskopide endobronsiyal lezyon goriilmedi.
Sag orta lobdan yapilan bronkoalveoler lavaj stvisinda (BAL)
notrofil sayisinda hafif bir artma; PMNL: %13, Lenfosit: %15,
alveoler makrofaj:%70, eozinofil:%?2 olarak izlendi. Sol akci-
ger lingula segmentinden alinan transbronsiyal biyopside dis-
tal havayolu etrafinda interstisyel seyrek mononiikleer iltihap
hiicreleri, alveoler makrofajlarda kahverengi pigment igeren
makrofajlar izlendi ve bu bulgularla RB-IAH’nin morfolojik
bulgular: ile uyumlu olarak raporlandi (Sekil 3). Hastamiz
bu haliyle klinik, radyolojik ve patolojik olarak RB-IAH
olarak degerlendirildi. Sigarayr birakmasi 6nerilerek takibe
alind1. Sigaray1 birakuktan sonra iki aylik bir takip sonunda
solunum fonksiyonlari ve kliniginde bir kétiilesme izlenmedi

sikayetleri geriledi; ancak daha sonra kontrole gelmeyen has-
tanin yakinlarina ulagilds, takibin dérdiincii ayinda sigaraya
basladig; ve 6ksiiriik ve nefes darligs sikayetlerinin tekrarladi-
g1 ogrenildi. Kontrole gelmesi 1srarla sdylenen hasta sigaray:
birakmak istemedi ve kontrole gelmedi.

TARTISMA

RB-IAH halen yogun sigara igenlerde goriilen nadir
bir hastalikur. Niewochner ve arkadaslari, bir otopsi ¢alis-
masinda sigara igen genclerin akcigerlerini, igmeyenlerinki
ile karsilasurmiglar sigara igenlerin akcigerlerinde pigmen-
te makrofajlarin izlendigi respiratuar bronsiyolit bulgulart
izlemiglerdir[1]. Myers ve arkadaglari da klinik, radyolojik
ve fizyolojik olarak kronik interstisyel akciger hastaligi olan
hastalarin akciger biopsilerinde respiratuar bronsiyoliti tarif-
lemiglerdir[2]. Yousem ve arkadaslar1 da bu klinikopatolojik
sendromu RB-IAH olarak tanimlamuslardir[3].

RB-1AH genellikle 4. ya da 5. dekadda gbriiliir ve asemp-
tomatik olabilecegi gibi baslangicta efor dispnesi olabilir ve
akciger fonksiyon testlerinde restriktif tipte bozukluk ile
birlikte DLCO’ da hafif bir diigme izlenebilir[5]. Olgumuz
55 yasindayd: (6. dekadda) ve Sksiiriik ve hafif bir nefes
darlig: sikayeti vardi, DLCO normaldi. Myers ve arkadas-
lart RB-IAH nin DIP’nin erken bulgusu olabilecegini ileri
stirmiiglerdir. Bu iki hastaligin klinik ve histopatolojik bul-
gulari benzemekle birlikte Yousem ve arkadaslar: iki hastalig:
karsilastirarak farkliliklart vurgulamglardir ve iki ayri lezyon
oldugunu ileri siirmiislerdir ancak yine de kesin cevap he-
niiz verilememistir. RB-ITAH’nda hastalarin tamamu sigara
igerken DIP’li hastalarin bir kismi sigara icmiyordu. Ayrica
RB-IAH’inda ¢omak parmak goriilmezken, DIP’'de gomak
parmak goriilebilir[6]. Olgumuz sigara igiyordu ve ¢omak
parmak yokrtu.

Radyolojik olarak akciger grafileri normal ya da retikii-
ler, retikulonodiiler dansite artiglari, YRBT kesitlerinde ise

Sekil 2: Olgunun Toraks YRBT kesitlerinde sentrilobiiler nodiiller ve buzlu cam manzarasi izleniyor.
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Sekil 3. (A) x 400 HE: Olgunun transbrongial biopsi materyalinin patolojik incelenmesinde alveoler makrofajlarda kahverengi pigmantasyon izleniyor.
(B) x 400 HE: Olgunun transbronsial biopsi materyalinin patolojik incelenmesinde distal hava yolunda mukozal mononikleer iltihap hiicreleri, komsu alveoler bosluklarda
makrofaj birikintileri, alveoler epitelde reaktif degisiklikler izleniyor.

santrlobiiler nodiiller, parcali buzlu cam gériiniimii, santral
ya da periferik bronglarin duvarindaki kalinlagmalar izlene-
bilir[7]. Yousem ve arkadaslarinin ¢aligmasinda 18 hastanin
5’inde (%28) akciger grafisi normal, 13 hastada (%72) reti-
kiiler ve retikulonodiiler dansite artiglari izlenmistir [3]. Holt
ve arkadaglarinin ¢aligmasinda da 5 hastanin 2’sinde akciger
grafisi normal, 1’inde bibaziler bantlar (atelektazi ya da skar)
izlenmis, diger 2 hastada da interstisyel degisiklikler izlen-
mistir. YRBT kesitlerinde de 1’inde normal, diger ti¢tinde
buzlu cam tarzinda dansite artglart ve akciger grafisinde bi-
baziler bantlar olan hastaninkinde de ayn1 sekilde bibaziler
bantlar izlenmistir [8]. Bizim olgumuzda da akciger grafisin-
de retikiiler, retikulonodiiler dansite artiglar ve YRBT” de
tist ve orta zonlarda sentrilobiiler nodiiller ve buzlu cam tarzi
dansite aruslari ve izlendi.

Sigaranin, kronik bronsit ve/veya santrlobiiler amfizemle
karakterize kronik obstriiktif akciger hastaligina (KOAH)
da yol acug bilinen bir gergekeir [9.10]. Olgumuzun semp-
tomlari, fizik muayene ve solunum fonksiyonlarit KOAH
bulgular: ile uyumluydu.

RB-IAH’nda bronkoalveoler lavajda (BAL) hafif bir not-
rofil artist olabilir [11]. Olgumuzda da BALda hafif bir n6t-
rofil artist izleniyordu.

RB-IAH’nin karakteristik histopatolojik bulgusu; memb-
ranoz ve respiratuar bronsiyolleri icine alan inflamatuar sii-
reg ile birlikte respiratuar bronsiyollerle bunlara komsu alve-
ol kanallar: ve alveoller i¢inde sarims: kahverengi pigmentli
makrofajlarin birikimidir. Alveoler makrofaj birikiminin
bronsiyolosantrik dagilim1 karakeeristiktir. RB-IAH ile DIP
her zaman baglantili oldugu diisiiniilmiistiir. RB-IAH nin
DiPden ayirimini saglayan baslica histopatolojik &zellik
RB-IAH’nda bronsiyollerin makrofajlarla irregiiler olarak
dolmasidir ve eger varsa fibrozis hafiftir ve peribronsiyoler
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alanla sinirlidir. DIP'de ise lobiillerin alveoler septalar: diffiiz
olarak etkilenir[3]. Olgumuzun taransbronsiyal biyopsisinin
histopatolojik incelenmesinde distal hava yollar1 etrafinda
seyrek mononiikleer iltihap hiicreleri ve kahverengi pigmen-
te makrofajlar izlendi, bu da RB-IAH ile uyumluydu. His-
topatolojik inceleme icin agik biyopsi ile 6rnek alinabilecegi
gibi bronkoskopi ile alinan transbronsiyal biyopsi drnegi de
tant icin yeterli olabilir [4]. Hastamizin tanist da transbron-
siyal biyopsi ile konmugtu.

Sigaranin birakilmast ile semptomlar geriler. Sigaray1 bi-
rakmayan hastalarda semptomlarin devam ettigi ve kortikos-
teroidlerin tedaviye eklenmesi ile semptomlarin kayboldugu
gorilmistiir [3]. Bununla birlikte steroid dozu ve tedavi
stiresi hakkinda bir bilgi yoktur. Olgumuz sigarayr birak-
tiktan sonra iki aylik bir takip sonrast semptomlar: geriledi,
solunum fonksiyonlarinda ve radyolojisinde bir kotiilesme
izlenmedi ve takibe alindi. Takibin dérdiincii ayinda tek-
rar kontrole ¢agrilan hasta gelmedi, yakinlarindan sigaraya
tekrar bagladigs sikayetlerinin tekrarladigr 6grenildi. Israrla
tekrar gelmesi ve sigarayr birakmasa bile tedavi baglanmasi
gerektigi sdylenen hasta cagrilarimizi yanitsiz birakt. Halen
hayatta olup, eforla hafif nefes darlig1 ve oksiiriik sikayetleri-
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