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Cocukluk caginin interstisyel akciger hastaliklar (IAH) nadir gérilen, mortalitesi ve morbiditesi yiksek,
heterojen bir grup hastaliktir. Bu hastaliklarin tani ve takibinde multidisipliner degerlendirme gereklidir.
Radyolojik goértntileme yontemleri, 6zellikle de bilgisayarli tomografi tanida 6nemli rol oynar. Bu derle-

mede cocukluk cagi IAH'nin tanisinda kullanilan gériintiileme yéntemleri ve gérintileme bulgulari giincel
klinik-patolojik siniflandirma sistemi ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: interstisyel akciger hastaligi, cocukluk cag, bilgisayarli tomografi

ABSTRACT

Interstitial lung diseases (ILD) of childhood are a heterogeneous group of diseases that are rare and have
high mortality and morbidity. Multidisciplinary evaluation is required in the diagnosis and follow-up of
these diseases. Radiological imaging methods, especially computed tomography, play an important role in
diagnosis. In this review, imaging methods and imaging findings used in the diagnosis of childhood ILD are
presented with the current clinic-pathological classification system.
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GiRiS

Cocukluk cag1 interstisyel akciger hastalikla-
r1 (IAH), eriskin difiiz akciger hastaliklarindan
oldukga farkli ve bircogu ¢ocukluk ¢agina 6zgii
gelisimsel, genetik, inflamatuar ve enfeksiyoz
nedenlerle ortaya ¢ikan heterojen bir grup has-
talig1 icerir. Oldukga nadir goriilen IAH preva-
lans1 100000°de 0,13-16,2 olarak bildirilmistir
[1]. Hastaligin patofizyolojisi, etiyolojisi, seyri
eriskinde goriilen IAH’lerden farkliliklar gos-
terir. Bu hastalik grubunda sadece interstisyum
degil alveoller, hava yollari, kan damarlari, len-
fatik kanallar ve plevral aralik da etkilenir. Bu
nedenle “difiiz akciger hastaligi” terimi kulla-
nilmasi da yanlig olmaz [2].

Cocukluklarda IAH tanisinda ii¢ temel giicliik
vardir. Birincisi, bu hastalik grubunda siklikla
goriilen dispne, takipne ve hipoksi gibi semp-
tomlar ve bulgular bu hastaliklara 6zgii degil-
dir. Ikincisi, pediyatrik IAH tanis1 i¢in kabul
gormiis kesin tani kriterleri yoktur. Son olarak,
erigkin difliz parankimal akciger hastaliklar ile
karsilastirildiginda ¢ocukluk ¢agi IAH’lerin ol-
dukga nadir goriilmesi nedeniyle klinisyenlerin
ve radyologlarin ayirici tani listesinde ongoriil-
me olasiliklart daha diisiiktiir. Ancak son yillar-
da, literatiirde bu hastaliklar hakkinda verilerin
artmasi ve gelistirilen siniflandirma sistemle-
ri ile birlikte hastaliklarin histopatogenezinin
anlagilmasi ve ortak bir dil kullanimi yoniinde
onemli gelismeler olmustur. Deutsch ve ark. [3]
tarafindan 2007 yilinda onerilen simiflandirma
sistemi, 2013 yilinda yeniden gdzden gegcirile-
rek Amerikan Toraks Dernegi Klinik Uygulama
Kilavuzu’nda yayimlanmistir [4]. Bu klinik-pa-
tolojik smiflandirma sistemine gore c¢ocukluk
cagr IAH, 1) infant déneminde (<2 yas) sik
gortilen hastaliklar, 2) infant dénemine 6zgi
olmayan hastaliklar ve 3) siniflandirilamayan
hastaliklar olarak {i¢ grup altinda toplanmakta-
dir (Tablo 1) [2-5].

Cocukluk ¢ag1 IAH tanisinda klinik degerlen-
dirme, laboratuvar testleri, bronkoalveloer lavaj
ve goriintiilemenin yaninda 6zellikle infantlar-
da etiyolojide altta yatan gelisimsel ve genetik

hastaliklarin bulunmasi nedeniyle genetik test-
ler de 6nemli rol oynamaktadir. Tant igin son
basamak ise akcigerden alman doku biyopsisi
ile histopatolojik degerlendirmedir. Son y1llarda
hastaliklar hakkinda farkindaligin ve bilgilerin
artmasi ile birlikte bircok hastaya biyopsi ya-
pilmadan klinik, genetik ¢aligmalar, bronkoal-
veoler lavaj ve goriintilleme bulgulari ile tani
konulmas1 miimkiin olmaktadir | 1-5]. Ornegin;
lavajda lipid yiiklii makrofajlarin izlenmesi as-
pirasyon pndmonisi, lipid depo hastaliklarini
diislindiiriirken hemosiderin yiiklii makrofajlar
pulmoner hemosidrozis yoniinden anlamlidir.
Langerhans hiicreli histiyositosizde dentritik
histiyosit hiicrelerinin gériilmesi, pulmoner al-
veoler proteinozisde (PAP) “periodic acid schiff
+” boyanan tipik siit kivaminda lipoproteindz
stvinin gorillmesi tamisaldir [ 1-5].

PULMONER EMBRIiYOLOJi

Pediyatrik difiiz akciger hastaliklarini de-
gerlendirirken akciger embriyolojisini kisaca
hatirlamak konuyu daha anlasilir kilacaktir.
Akcigerler, intrauterin hayatta 5 asamada geli-
sim gosterirler [6]. Embriyonik asama, intrau-
terin hayatin 4. haftasinda 6n bagirsagin ventral
duvarindan solunum divertikiili olusumu ile
baglar. Akciger tomurcuklari uzayarak cevre
mezenkime dogru dallanmaya baslar. Bu asa-
mada lateral laringotrakeal sulkus derinlesir ve
On bagirsag1 primitif trakea ile 6zofagus olarak
ayirir. Psddoglandiiler asama, 7 ile 16. haftalar
arasinda segmental ve subsegmental bronglarin
olustugu dénemdir ve ilk alveolar kanallarin
olugsmasi ile kanalikiiler asamaya gegcilir. Ka-
nalikiiler asamada, 16 ile 24. haftalar arasin-
da, alveolar kanallar uzar ve genisler, tip I ve
II alveolar hiicrelerin farklilasmasi baslar ve
kan-hava arayiizii olugsmaya baglar. Tip II alve-
olar hiicreler, 22-24. haftalarda siirfaktan treti-
mine baglar. Sakkiiler faz, 24. haftadan doguma
kadar devam eden siirectir ve terminal asiner
iinite gelismeye devam eder. Alveolar agama ti-
pik olarak dogumdan sonra hayatin ilk 3 yilinda
devam eder.
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Tablo 1. Cocukluk cagi interstisyel akciger hastaliklarinda siniflandirma

infant doneminde sik
gorilenler

Difiiz gelisimsel bozukluklar
e Asiner displazi
e Konjenital alveolar displazi

e Alveolar kapiller displazi ve
beraberinde pulmoner ven
anomalileri

Akcigerin biliyiime anomalileri
e Pulmoner hipoplazi

¢ Yenidoganin kronik akciger
hastaligi

e Kromozom anomalileri ile
birlikte olanlar (tirzomi 21 ve
digerleri)

e Kromozomu normal olup
konjenital kalp hastaliklari ile
birlikte olanlar

Surfaktan disfonksiyonu ve
iliskili bozukluklar

¢ SP-B genetik mutasyonlari
(PAP)

¢ SP-C genetik mutasyonlari (KPR,
DiP. NSiP)

¢ ABCA-3 genetik mutasyonlari
(PAP, KP DIP. NSIP)

e TTF-1 mutasyonlari

© GMCSF reseptor eksikligi
(PAP)

e Lizinurik protein intoleransi
Etiyolojisi bilinmeyen spesifik
durumlar

¢ Pulmoner interstiyel
glikojenozis

* Noéroendokrin hicre
hiperplazisi

infant dénemine 6zgii olmayanlar Siniflanamayanlar

Son dénem
hastalik

Altta yatan hastaligi olmayan
cocuklarda goriilenler

¢ Enfeksiy6z-postenfeksiydz durumlar
e Cevresel faktorlerle iliskili durumlar

(hipersensitivite pnomonisi, toksik
inhalasyon)

¢ Aspirasyon sendromlari
¢ Eozinofilik pnémoni
e Akut interstisyel pnémoni

Tanisal olmayanlar

Biyopside yetersiz
doku

* idiyopatik pulmoner hemosiderozis
Sistemik hastaliklarla iliskili olanlar

e immunite iliskili (otoimmun)
hastaliklar

(pulmoner vaskalitler, kollajen doku

hastaliklari, pulmoner kanama
sendromlari, lenfoproliferatif
hastaliklar)

 immaunite iliskili olmayan hastaliklar

(depo hastaliklari, sarkoidoz,
Langerhans hicreli histiyositozis, malign
hastaliklar)

Bagisiklik sistemi baskilanmis olan
cocuklarda goriilenler

e Firsatci enfeksiyonlar

e Lenfositik bozukluklar

¢ Transplantasyon ve rejeksiyon iliskili

¢ Tedavi ve terapotik girisimsel islemlere
bagh

¢ Etiyolojisi bilinmeyen diftiz alveoler
hasar

interstisyel akciger hastaligini taklit
edenler

e Arteryel hipertansif vaskilopati

e Konjestif vaskulopati, pulmoner
venookluzif hastalik

¢ Lenfatik sistem iliskili hastaliklar
(lenfanjiyomatozis, lenfanjiektazi)

¢ Kardiyak disfonksiyona bagl konjestif
degisiklikler

Businiflandirma ilk olarak kaynak 3’de énerilmistir. SP-B, stirfaktan protein B; SP-C, stirfaktan protein C; PAP, pulmoner alveoler
proteinozis; KP kronik pnémonitis; DIP deskuamatif interstisyel pnémonitis; NSIP non-spesifik interstisyel pnémonitis; ABCA-
3, “ATP binding cassette transporter protein A3”; TTF-1, tiroid transkripsiyon faktori-1; GMSCF, grantlosit makrofaj koloni

uyarici faktor.
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GORUNTULEME YONTEMLERI

Interstisyel akciger hastaliklarinin tanisinda
ve takibinde multidisipliner degerlendirme ol-
dukca Onemlidir. Radyolojik goriintiileme bu
degerlendirmenin 6nemli bir pargasidir. Akciger
parankimi bircok farkli gériintiileme yontemi
ile degerlendirilebilse de radyografi ve bilgisa-
yarli tomografi (BT) bu hastaliklarin tanisinda
kullanilan temel radyolojik yontemlerdir.

1. Radyografi

Radyografiler akciger parankiminin degerlen-
dirilmesinde en yaygin olarak kullanilan ilk ba-
samak gortintlileme yontemidir. Tek bir goriintii
ile her iki akcigerin degerlendirilmesine imkan
saglamasi, gorece diisiik iyonizan radyasyon
dozu, kisa inceleme siiresi ve diisiik maliyetli
olmasi, radyografilerin en 6nemli avantajlaridir.
Ancak difiiz akciger parankim hastaliklarinin
degerlendirilmesinde BT ile karsilastirildiginda
duyarliligi ve 6zgiilliigii oldukea diisiiktiir [7].
Bu nedenle semptomlar1 olan bir ¢ocukta, ak-
ciger grafisinin normal olmasmin IAH’yi dis-
lamayacagi akilda tutulmalidir. Radyografile-
rin bu hastalik grubunun degerlendirilmesinde
temel rolii, ilk basamak goriintiileme yontemi
olmasi ve takip goriintillemede kullanilmasidir.

2. Bilgisayarli Tomografi

Bilgisayarl1 tomografi, akciger parankimin
degerlendirilmesinde altin standart goriintiile-
me yontemidir. Daha yiliksek anatomik detay
saglamasi, multiplanar rekonstriiksiyonlar ya-
pilabilmesi ve kisa ¢ekim siiresi akcigerlerin
degerlendirilmesinde BT yi ilk siraya yerlestir-
mektedir. Biyopsi planan hastalarda, biyopsinin
alinacagi akciger segmentinin belirlenmesinde
BT yol gosterici olmakta ve tanisal olmayan
biyopsi ihtimalini azaltmaktadir. Gelisen BT
teknolojisi sayesinde, ¢ocuklarda sedasyon ya
da nefes tutma ihtiyaci olmaksizin yiiksek ta-
nisal kalitede goriintiiler elde edilebilmektedir.

Bu hem anestezi iliskili komplikasyon olasili-
gin1 azaltmakta, hem de anestezi altinda yapilan
cekimlerde dependan kesimlerde izlenen ate-
lektazilerin olasi parankim patolojilerini mas-
kelemesine engel olmaktadir. Yine gelisen BT
teknolojisi sayesinde, bir¢ok merkezde, diisiik
ve ultra-diisiik doz akciger BT tetkikleri yaygin
olarak kullanilmaktadir. Ancak difiiz akciger
hastaligindan siliphenilen bir ¢ocukta, ilk go-
riintiilemede bu protokoller ile ¢ekim yapilma-
s1, silik parankim bulgularinin gizlenmesine ve
artan giiriiltii nedeniyle akciger parankiminde
difiiz buzlu cam goriiniimiiniin olugmasina ne-
den olabileceginden kullanilmasi1 6nerilmemek-
tedir [8].

Standart akciger BT’nin koopere olabilen
cocuklarda derin insipiryum ile ¢ekilmesi 6ne-
rilmektedir. Cocuklarda rutin incelemelerde
ekspiryum fazinda goriintiileme yapilmasi ko-
nusunda net bir fikir birligi yoktur. Ekspiryum
fazinda alinan goriintiiler, bronsiyolitis obli-
terans (BO) ve graft-versus-host hastalig1 gibi
mozaik ateniiasyon paterninin goriildiigii hasta-
liklarda silik bulgularin saptanmasinda faydali
olmaktadir. Ancak standart olarak ekspiryum
fazinda goriintiileme yapilmasi genellikle tani-
ya belirgin katk1 saglamazken fazladan iyonizan
radyasyon maruziyetine neden olur. Bu neden-
le, BO 6n tanisi disinda yapilan incelemelerde
standart olarak ekspiryum fazinda goriintiilerin
alinmas1 onerilmemektedir. Ekspiryum goriin-
tillemesi yapilacagi durumlarda da spirometre
esliginde ¢ekim yapilmasmin tanisal kaliteyi
artiracagl yoniinde veriler bulunmaktadir [9].

Akciger BT tetkiklerinin raporlanmasinda or-
tak dil kullanimi da tani ve takip ig¢in {izerinde
durulmasi gereken bir konudur. Akciger paran-
kim bulgularmin raporlanmasinda, The Fleish-
ner Society tarafindan 2008 yilinda uluslararasi
diizeyde lizerinde anlasmaya varilmis tanim ve
terimlerin kullanilmasi 6nerilmektedir [10]. An-
cak burada akilda tutulmasi gereken nokta, eris-
kin ve ¢ocukluk ¢ag1 difiiz akciger hastaliklari-
nin birbirinden oldukga farkli patogeneze sahip
oldugu ve tanimlamalarin da buna uygun yapil-
mas1 gerekliligidir. Ornegin; siirfaktan metabo-
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lizma bozuklugunda goriilen kistik degisiklikle-
rin “bal petegi goriinimii” olarak raporlanmasi
yaniltict olacaktir. Ciinkii erigkinde goriilen in-
terstisyel fibrozis paternine igaret eden bal pete-
gi paterni ve histopatolojik kargilig1 ¢ocuklarda
¢ok nadirdir [8].

3. Ultrasonografi

Ultrasonografi ¢ocuklarda akcigerlerin deger-
lendirilmesinde son yillarda oldukga sik kulla-
nilan bir yontem haline gelmistir. Ozellikle yo-
gun bakimda takip edilen hastalarda kolay, ucuz
ve radyasyon maruziyeti olmaksizin kullanila-
bilmesi tercih edilmesini artirmigtir. Pulmoner
0dem, konsolidasyon, atelektazi ve pnomoto-
raks gibi patolojilerin degerlendirilmesinde ol-
dukga faydali olmasina karsin intersitisyel akci-
ger hastaliklarinin degerlendirilmesinde hemen
hi¢ yeri yoktur.

4. Manyetik Rezonans Goriintiileme

Manyetik rezonans goriintiileme, toraksin de-
gerlendirilmesinde her gecen giin daha ¢ok yer
almaktadir. Ge¢miste daha ¢ok mediastinal lez-
yonlarin, akciger kitlelerinin ve enfeksiyonlarin
degerlendirilmesinde tercih edilirken gliniimiiz-
de yapisal parankimal degisikliklerin deger-
lendirilmesinde de kullanilmaya baglanmistir
[11]. Bronsektazi, brons duvar kalinlagsmasi ve
mukus tikaclar1 gibi patolojilerin degerlendiril-
mesinde BT’ye yakin duyarlilik gdostermekte-
dir. Ancak IAH’de siklikla gbriilen parankimal
bulgular olan buzlu cam opasiteleri, kistler ve
interlobiiler septal kalinlagmalarin gdsterilme-
sinde duyarililig: diisiiktiir [ 12]. Bunun yaninda
sedasyon ihtiyaci ve uzun inceleme siiresi de
¢ocuklarda kullanimini sinirlandirmaktadir. Bu
nedenle, yapisal parankimal degisikliklerin de-
gerlendirilmesinde halen altin standart goriintii-
leme yontemi BT dir.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

COCUKLUK CAGININ iNTERSTISYEL
AKCIiGER HASTALIKLARINDA
RADYOLOJIK BULGULAR

infant D6neminde Sik Goriilen
Hastaliklar

1. Diftiz Gelisimsel Bozukluklar

Asiner displazi, konjenital alveolar displazi
ve pulmoner ven anormalligi ile birlikte alve-
olar kapiller displazi, akcigerlerin difiiz geli-
simsel bozukluklar altinda incelenir. Ps6dog-
landiiler fazda ya da kanalikiiler fazin erken
donemlerinde gelisimsel duraklama olmas asi-
ner displazi ile sonuglanirken, ge¢ kanalikiiler
ya da erken sakkiiler fazda yasanan duraklama
alveolar displaziye neden olur [13]. Oldukga
nadir goriilen bu hastaliklar term yenidoganlar-
da yasamin erken saatlerinde agir solunum yet-
mezligine neden olur ve mortalitesi yiiksektir.
Alveolar kapiller displazi ise alveolar kapiller-
lerdeki yetmezlik ve anormal vaskiiler gelisim
nedeni ile ortaya ¢ikar. Alveolar kapiller displa-
zi hastalarinin %40’inda FOXF1 mutasyonu
saptanir ve bu hastalarda akciger hastaligina
kardiyak, renal, gastrointestinal, ekstremite ve
g6z malformasyonlar eslik eder [14]. Akciger
grafisi ve BT bulgular1 baslangigta normal ve
silik olabilir. Klinik tablonun hizlica siddetlen-
mesi ile havalanmanin azalmasi ile iligkili bi-
lateral difliz pulmoner opasifikasyonlar gelisir.
Hastalarin {igte birinde pulmoner lenfanjiektazi
tabloya eslik eder ve BT de buna ikincil inter-
lobiiler septal kalinlagsmalar ile plevral efiizyon
saptanabilir [15].

2. Akcigerin Biiylime Anomalileri

Akcigerin biliylime anomalilerinde alveolari-
zasyon bozuktur ve histopatolojik olarak alve-
ollerde genigleme ile akcigerin lobiiler pater-
ninde basitlesme goriiliir. Pulmoner hipoplazi,
premetiire yenidoganin kronik akciger hastali-
g1 [daha 6nce bronkopulmoner displazi (BPD)
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olarak bilinen] ve kromozomal degisiklikler ile
iligkili degisiklikler bu grupta yer alir.

a. Pulmoner hipoplazi

Pulmoner hipoplazi, nadiren izole olarak da
goriilebilse de siklikla prenatal donemde to-
raksta yer kaplayan lezyonlara ikincil gelisir ve
en sik konjenital diyafragma hernisi ile birlikte
gOriiliir. Bunun yaninda oligohidramniyoz ve
iskelet displazileri de (tanatoforik displazi ya da
Jeune sendromu) pulmoner hipoplaziye neden
olabilir (Resim 1).

Resim 1. izole sag pulmoner hipoplazisi olan 4
ayhk kiz. (A) Akciger grafisinde sag hemitoraks
kucuk, kostalar birbirine yaklasmis, kalp saga

deviye, sag hemitoraks opak goérinimde
izleniyor. Sol akcigerde havalanma artisi mevcut.
(B) Aksiyel toraks BT kesitinde tek loblu olan sag
akcigerin hacminin kuctk oldugu ve buna bagli
kalbin saga deviasyonu izleniyor. BT, bilgisayarl
tomografi.

b. Yenidoganin kronik akciger hastaligi
(BPD)

Akcigerin biiylime anomalileri icerisinde en
sik goriileni prematiirite iligkili kronik akciger
hastalig1 ya da daha yaygin olarak bilinen is-
miyle BPD’dir. BPD, heniiz gelisimini tamam-
lamamuis akcigerlerin mekanik ventilasyon sira-
sinda yiiksek basing ve oksijene maruz kalmasi
sonucu hava yolu diiz kaslarinda hipertrofi, pe-
ribrongiyal fibrozis, obliteratif bronsiyolit ve
pulmoner vaskiiler hipertansiyon gelismesi ile
karakterizedir [16]. Radyografilerde ve BT de,
havalanma artig1 gosteren liisen alanlar, ince
interstisyel opasiteler, periferal ticgen sekilli
ya da lineer opasiteler izlenir (Resim 2) [17].
Gilinlimiizde antenatal steroid uygulanmasinin
yayginlagmasi, prematiire yenidoganlarda daha
diisiik basingli mekanik ventilasyon ve diisiik
konsantrasyonda oksijen kullanimi sayesinde
tipik “eski tip” BPD insidans1 belirgin olarak
azalmigtir. Ancak 24-26 hafta aras1 ekstrem pre-
matiir bebeklerin yagsam sansinin artmasi “yeni
tip” BPD insidansini artirmistir. Ekstrem pre-
matiir bebekler ekzojen siirfaktan uygulamasi-
na daha iyi yanit vermekte, daha diisiik basingli
ventilasyon ve daha diisiik oksijen konsantras-
yonuna ihtiya¢ duymaktadir. Ancak enfeksiyon
ve fizyolojik santlardan otiirii (patent duktus
arteriyozus gibi) pulmoner 6deme yatkinliklari
daha fazladir [ 17]. Bu hastalarda radyolojik go-
riintiileme bulgular1 daha hafif olmakla birlikte
klasik tipe benzerdir.

¢. Kromozom anomalileri ile birlikte
olanlar

Bu grup hastaliklar icerisinde en iyi bilineni
trizomi 21 iligkili akciger hastaligidir. Bu hasta-
larda histopatolojik olarak alveolar genisleme,
lobiiler paternde basitlesmenin yaninda BT ile
de kolayca saptanabilen 1-4 mm ¢apl kistler
goriiliir (Resim 3). BT de kistler, agirlikli ola-
rak akcigerlerin anteromedyal kesimlerinde,
periferik subplevral alanda ve fissiirlerin kom-
sulugunda saptanir [18].
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Yakin zamanda, c¢ocuklarda difiiz akciger
hastaligi ile birlikte seyreden birgok mutasyon
tamimlanmistir. Bunlardan biri aktin baglayici
filamin A protenini kodlayan gende ortaya ¢ikan
X’e baglh dominant kalitilan bir mutasyondur.
Bu mutasyona sahip hastalarda akciger biiyii-
me anomalilerinin yaninda, néronal migrasyon
anomalileri (periventrikiiler nodiiler heterotopi)
ile vaskiiler (duktus arteriyozus anevrizmasi) ve
bag doku anomalileri goriilebilir [19]. Radyog-
rafilerde ve BT de, daha ¢ok {ist ve orta loblar1
etkileyen multilobar havalanma artisi, interlo-
biiler septal kalinlagsma ve atelektaziler sapta-
nir (Resim 4). Bir digeri, interferon stimiilator

Resim 2. Preterm dodum &yklUsd olan
(gestasyonel yas 28 hafta) 6 aylik erkek bebekte
bronkopulmoner displazi. (A) Akciger grafisinde
her iki akciger alt zonlarda havalanma artisi
ile birlikte Gst zonlarda kaba opasiteler ve
atelektaziler izleniyor. (B) Aksiyel toraks BT
kesitinde parankim penceresinde her ki
akcigerde lUsen havalanma artisi alanlari ile
buzlu cam opasiteleri ve parankimal lineer
bantlar izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanan, deri
lezyonlar1 ve difliz akciger hastaligi ile karakte-
rize bir hastalik olan “STING-associated vascu-
lopathy with onset in infancy”dur (SAVI) [20].
Akciger tutulumu mediastinal lenfadenopatiler
ve difiiz buzlu cam dansitesi ile kendini gosterir.

3. Suirfaktan Disfonksiyonu ve iliskili
Bozukluklar

Pulmoner siirfaktan, hava-siv1 arayiiziindeki
ylizey gerilimini azaltan ve ekspiryumda alve-
oler kollapst dnleyen, tip II pulmoner epitelyal
hiicreler tarafindan {iretilen bir lipoprotein-
dir. Sirfaktan metabolizma bozukluklari, siir-
faktan iiretimi ve metabolizmasinda yer alan
genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanir. Bun-
lar stirfaktan protein B kodlayan SFTPB geni,
stirfaktan protein C kodlayan SFTPC geni ve

Resim 3. Down sendromu tanisi olan 18 yasinda
erkek hastada (A) sol akciger st lobun anteriyor
kesimlerinde (siyah oklar) ve (B) sagda Ust lob
laterali ile major fissir boyunca milimetrik
subplevral kistler (beyaz oklar) izleniyor.
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ABCA3 proteinini kodlayan “ATP binding cas-
sette transporter protein A3” genini igerir [21].
Siirfaktan metabolizma bozuklugunun daha
nadir nedenleri arasinda tiroid transkripsiyon
faktorii-1 mutasyonlari, graniilosit makrofaj
koloni uyarici faktor-R mutasyonlar1 ve lizinii-
rik protein intoleransi yer alir [22, 23]. Klinik
ve radyolojik olarak siirfaktan metabolizma
bozuklugu disiiniilen hastalarda genellikle
genetik inceleme ile tan1 konur ve biyopsi-
ye nadiren gerek duyulur. SFTPB, SFTPC ve
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Resim 4. Solunum sikintisi ile hastaneye basvuran
4 haftalik kiz bebek, genetik analizde Filamin
A geni mutasyonu gosterildi. (A) Aksiyel toraks
BT kesitinde her iki akcigerde yaygin buzlu cam
opasiteleri ve lineer atelektaziler izleniyor. (B)
Aksiyel T2 agirlikl beyin MRG kesitinde bilateral

periventrikiler nodiler heterotopi odaklari
(oklar) izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi; MRG,
manyetik rezonans gérintileme.

ABCA3’1 etkileyen mutasyonlarin bebeklerde
tedaviye cevapsiz difiiz akciger hastaliklarinin
yaklasik %25’inden sorumlu oldugu diisiiniil-
mektedir [4].

SFTPB ve ABCA3 mutasyonu olan be-
beklerin genellikle erken donemde solunum

Resim 5. Solunum sikintisi olan ve genetik
incelemede ABCA3 mutasyonu saptanan 7
haftalik kiz bebek. (A) Akciger grafisinde her iki
akcigerde diffiz buzlu cam opasitesi izleniyor. (B,
C) Aksiyel toraks BT kesitlerinde her iki akcigerde
yaygin difiz buzlu cam dansitesinde alanlar ve
kismi periferik korunma izleniyor. BT, bilgisayarli
tomografi.
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sikintisi olur. Klinik tablo preterm yenidogan-
lardaki siirfaktan yetmezligine benzer, ancak
term bebeklerde goriiliir ve klasik tedaviye
cevapsizdir. Mutasyonlar sonucu pulmoner
stirfaktanin ve metabolitlerinin alveollerden te-
mizlenmesi bozulur. Histopatolojik incelemede
diffiiz alveolar hiperplazi ile kopiiksii makrofaj-
lar iceren ancak hiyalin membranlar1 olmayan
pulmoner alveolar proteinozis saptanir [24].
ABCA3 mutasyonu olan bebeklerde histopa-
tolojik olarak deskuamatif interstisyel pnomo-
ni ve non-spesifik interstisyel pndmoni paterni
de bildirilmistir [24]. Radyolojik olarak da PAP
bulgular1 vardir. Radyografilerde difliz dagi-
nik pulmoner opasiteler, BT de ise difiiz buzlu
cam opasiteleri saptanir (Resim 5). Eslik eden
interlobiiler septal kalinlasmalar varsa “arnavut
kaldirimi1” goriiniimiinii olusturur [25]. ABCA3
gen mutasyonu olan yasayan infantlarda pektus
ekskavatum tanimlanan olgular vardir [24].

SFTPC mutasyonunda hastaligin baslangi¢
yast degiskendir ve erken yetigkin donemde
bile ortaya ¢ikabilir [26]. Histopatolojik olarak
yenidoganin kronik pndmonisi, deskuamatif
interstisyel pndmoni ya da non-spesifik inters-
tisyel pnomoni paternleri saptanabilir. Radyog-
rafilerde ve BT de en sik saptanan bulgular ise
difiiz buzlu cam dansitesinde alanlar ve pulmo-
ner kistlerdir (Resim 6) [27].

4. Etiyolojisi Bilinmeyen Spesifik
Durumlar

a. Pulmoner interstisyel glikojenozis

Pulmoner interstisyel glikojenozis (PIG),
pulmoner interstisyumda mezenkimal hiicre-
lerde glikojen depozisyonu ile karakterizedir.
PIiG izole olarak goriilebilecegi gibi akciger
biiyiime-gelisme anomalileri, konjenital pulmo-
ner hava yolu malformasyonu, konjenital kalp
hastaliklart ve Noonan sendromu gibi birgok
patoloji ile birlikte de goriilebilir [28, 29]. Ge-
nellikle term bebeklerde yenidogan déneminde
solunum sikintisi ile kendini gdsterir. Radyog-
rafilerde bilateral havalanma artis1 ile ince li-
neer opasiteler saptanabilir. BT de buzlu cam
dansitesinde alanlar ve kistler en sik saptanan

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

bulgular olmakla birlikte interlobiiler septal ka-
linlasmalar ve yapisal distorsiyon da goriilebilir
(Resim 7) [30]. Radyolojik bulgular hastaliga
spesifik olmadigindan tan1 genellikle histopato-
lojik inceleme ile konulur.

b. Yenidogon doneminin néroendokrin
hiicre hiperplazisi

Yenidoganin néroendokrin hiicre hiperplazisi,
histopatolojik olarak bronsiyollerdeki ndroen-
dokrin hiicreler ile lobiiler parankimdeki ndro-
endokrin cisimlerin sayisinda artis ile karakteri-
zedir. Yenidogan doneminin persistan takipnesi
olarak da bilinir. Siklikla bir yagin altindaki be-
beklerde, oOksiiriigiin eslik etmedigi takip-
ne, retraksiyonlar ve hipoksemi ile ortaya ¢ikar.
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Resim 6. SFTPC mutasyonu olan 5 aylik erkek
bebek. (A) Akciger grafisinde ve (B) aksiyel toraks
BT kesitinde her iki akcigerde diffliz yaygin buzlu
cam dansitesi izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

101

EGITICi
NOKTA



102

Oguz ve Ozer.

Radyografilerde akcigerlerde havalanma artist
ve perihiler opasiteler goriilebilir. Noroendok-
rin hiicre hiperplazisinin tanisal karekteristik
BT bulgulari olan 6zellikle sag orta lob, lingula
ve paramediyastinal alanlarda en az dort lobu
etkileyen buzlu cam opasiteleri ve diger kisim-
larda hava hapsi alanlarmin goriildiigi mozaik
perfiizyon saptandiginda biyopsiye gerek ol-
maksizin tant konulur (Resim 8) [31]. Cocuk
akciger radyolojisi alaninda deneyimli bir rad-

Resim 7. Biyopsi ile pulmoner alveoler
glikojenozis tanisi alan 3 aylik erkek bebek.
Koronal toraks BT kesitinde her iki akcigerde
yaygin buzlu cam dansiteleri, milimetrik kistik
degisiklikler ve interlobuler septal kalinlasmalar
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.

Resim 8. Néroendokrin hiicre hiperplazisiile takip
edilen 2 yasinda erkek hasta. Aksiyel toraks BT
kesitinde sag akciger orta lob, sol akciger lingula
ve her iki akcigerde alt lob paramediyastinal
alanlarda buzlu cam opasiteleri izleniyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

yologun degerlendirmesinde BT nin duyarlilig
%78-83 ve o6zgiilligi %100°dir [31].

infant Dé6nemine Ozgii Olmayan
Hastaliklar

1. Altta Yatan Hastaligi Olmayan
(Bagisiklik Sistemi Normal) Cocuklarda
Goriilenler

a. Enfeksiyoz-postenfeksiyoz durumlar

Cocuklarda gecirilen viral veya bakteriyel
enfeksiyonlar sonucunda kronik difiiz akci-
ger hastaliklar1 gelisebilir. BO, geri doniissiiz
hava yolu obstriiksiyonu ile karakterize kro-
nik bir hastaliktir. Etiyolojisinde enfeksiyonlar
(en sik adenoviriis) oldugu gibi bagisiklik sis-
teminin baskilanmis oldugu hepatopoetik kok
hiicre ya da akciger nakli ve bag doku hasta-
liklar1 gibi bir¢ok farkli patoloji yer alir [32].
Patogenezinde, kii¢lik hava yollarinda epitelyal
hasar ve inflamasyona yanit olarak gelisen asir
fibroproliferasyon sug¢lanmaktadir. Histolojik
olarak iki tipi tanimlanmistir. Proliferatif form-
da hava yolunda graniilasyon dokusunun olus-
turdugu polipler hava yolu obstriiksiyonuna
neden olurken, konstriiktif form peribronsiyal
fibrozisin neden oldugu hava yolu daralmasi ile
karakterizedir [33]. Radyografilerde en sik sap-
tanan bulgu bilateral difiiz havalanma artigidir.
BT de ise tipik olarak mozaik ateniiasyona eslik
eden bronsektaziler ile brons duvarlarinda ka-
linlagma saptanir (Resim 9) [34]. Bronsektazi-
ler, postenfeksiyoz BO’da siklikla saptanirken
hematopoetik kok hiicre nakli sonrast gelisen
BO’da nadiren goriiliir [35]. Mozaik ateniias-
yon paterni, ekspiryum faz BT goriintiilerinde
daha iyi saptanabilmekle birlikte inspiryum faz
BT gortintiileri ve hastanin klinik bulgularinin
birlikte degerlendirilmesi tani i¢in genellikle
yeterli olmaktadir.

b. Cevresel faktorlerle iliskili durumlar

Bu grup hastaligin en 6nemli 6rnegi hiper-
sensitivite pnodmonisidir. Etiyolojisinde kus ve
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mantar kaynakli organik antijenler ile boya ve
bocek ilact gibi bilesiklere inhalasyon yolu ile
maruziyet yer almaktadir [36]. Hipersensitivite
pnomonisi ¢ocuklarda nadir goriiliir, klinik ve
radyolojik bulgular erigkinlerde goriilen formu
ile benzerdir. Akut ve subakut déonemde, bron-
siyoliti temsil eden belirsiz simnirli buzlu cam
dansitesinde sentrilobiiler nodiiller ve alveoliti
temsil eden difliz buzlu cam dansitesi saptanir
(Resim 10) [36]. Kronik donemde ise agirlikli
olarak orta zonlari etkileyen fibrotik degisiklik-
ler ve hacim kayb1 goriiliir. Histopatolojik in-

Resim 9. On hastada
postenfeksiydz bronsiyolitis obliterans. (A)
Akciger grafisinde bilateral havalanma artisi
ile Gst zonlar ve sag alt zonda buzlu cam
opasiteleri izleniyor. (B) Koronal reformat
toraks BT goéruntUstinde, mozaik atentasyon
paternine tubuler ve kistik bronsektaziler,
brons duvarlarinda kalinlasma eslik ediyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

dort yasinda kiz

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

celemede hipersensitivite pndmonisi i¢in 6zgiil
bulgular yoktur ve bu nedenle tamida akciger
biyopsisinin rolii olduke¢a sinirlidir. Antijenlere
maruziyet Oykiisii, spesifik antijenlere yonelik
serolojik inceleme ve radyolojik bulgular tanida
oldukca 6nemlidir.

c. Aspirasyon sendromlari

Interstisyel akciger hastalig1 olan ¢ocuklarm
%26-49’unda kronik aspirasyon, saptanmakta-
dir, ancak kronik aspirasyonla akciger parenkim
bulgular arasinda nedensellik iliskisi kanitlan-
mamistir [3, 37]. Cocuklarda aspirasyonun en
stk nedenleri yutma fonksiyon bozukluklari
(norolojik-noromuskuler hastaliklar, yarik da-
mak, laringeal kleft iliskili), H-tipi trakeoo-
zofagiyal fistiil, 6zofagiyal darlik (akalazya,
0zofagiyal halka) ve gastro6zofayial refliidiir.
Radyografilerde ve BT de aspirasyonun tipik
bulgusu olarak akcigerlerin alt loblarinda de-
pendan alanlarda konsolidasyonlar izlenir.

Lipoid pnémoni, endojen ya da ekzojen ola-
bilmekle birlikte, ¢cocuklarda siklikla kabizlik
tedavisinde kullanilan mineral yaglarin aspiras-
yonuna ikincil gelisir [38]. BT de bilateral alt
loblarda ve sag {ist lobun posterior kesimlerinde
konsolidasyon en sik saptanan bulgudur. Kon-
solide alan icerisinde yag dansitesi saptanmasi
tansaldir (Resim 11).

Resim 10. Yasadigi ortamda glvercin beslenilen

11 yasinda erkek hasta, hipersensitivite
pndémonisi. Aksiyel toraks BT kesitlerinde her iki
akcigerde diffuz buzlu dansitesi izleniyor.
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Resim 11. Dokuz yas kiz hasta, gelisme geriligi ile
takipte, oykustinden kronik kabizlik nedeniyle
laksatif kullandigi égrenildi. (A, B) iki yénli
akciger grafisinde sol alt lobda konsolidasyon
izleniyor. (C) Aksiyel toraks BT tetkikinde sol
akciger alt lobda izlenen konsolidasyon alani
icinde dusuk dansiteli yag alanlan goérultyor
(ok). Radyolojik olarak lipoid pnémoni tanisi
dustnulen hastada bronkoalveoler lavajda
da lipid yuklt makrofajlar tespit edildi. BT,
bilgisayarli tomografi.

R W d. Eozinofilik pnémoni

Eozinofilik pnomoni, periferal eozinofili ya
da dokuda eozinofil infiltrasyonu ile karakte-
rize genis bir grup akciger hastali1 igcinde yer
alir. Eozinofilik akciger hastaliklar1 idiyopatik
eozinofilik hastaliklar (basit pulmoner eozinofi-
li, akut ve kronik eozinofilik pnémoni, idiyopa-
tik hipereozinofilik sendrom), spesifik nedene
ikincil eozinofilik hastaliklar (allerjik bronko-
pulmoner aspergillozis, bronkosentrik granii-
lomatozis, parazitik enfeksiyonlar, ilag reaksi-
yonlari) ve eozinofilik vaskiilit (alerjik anjitis
ve graniilomatozis) olarak siniflanir [39].

Akut eozinofilik pnomoni, alveollerde ve in-
terstisyumda eozinofil infiltrasyonu ile karak-
terizedir. Radyografilerde ve BT’de bilateral
yamasal buzlu cam dansitesinde alanlar, interlo-
biiler septal kalinlagsmalar ve konsolidasyonlar
saptanir (Resim 12). Klinik ve radyolojik bul-
gularin hastalifa spesifik olmamasi, periferal
eozinofilinin nadiren saptanmasi ve gocukluk
caginda nadir goriilen bir patoloji olmasi nedeni
ile tan1 genellikle gecikir. Bronkoalveolar lavaj
ve histopatolojik 6rnekleme ile alveolar eozino-
filinin gdsterilmesi ve diger pulmoner eozino-
fili nedenlerinin ekartasyonu ile tani konulur.
Kronik eozinofilik pndmoni, ¢ocuklarda olduk-
ca nadir goriiliir. Radyolojik olarak erigkinlere
benzer sekilde “ters akciger 6demi paterni” ola-
rak tanimlanan periferal konsolidasyonlar gorii-
lebilir [39].

Alerjik anjitis ve graniilomatozis (Churg-Stra-
uss sendromu), astim, alerjik rinit ve periferal
eozinofili ile karakterize bir vaskiilittir. Kar-
diyomyopati erigkinlere gore daha sik goriiliir
ve mortalitenin en dnemli sebebidir. Pulmoner
hemorajiye isaret eden buzlu cam opasitelerinin
eslik ettigi periferik dagilimli konsolidasyonlar
tipik bulgusudur. Ancak en sik dagmik yerle-
simli pulmoner infiltrasyonlar seklinde spesifik
olmayan bulgular ile ortaya ¢ikar [39].
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e. Akut interstisyel pnémoni (Hamman-
Rich sendromu)

Etiyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen bu hasta-
lik tipik olarak erigkinlerde goriiliir. Cocuklarda

2

Resim 12. Dispne yakinmasi olan 6 yas kiz hasta,
eozinofilik pnémoni. (A) Akciger grafisinde
bilateral yamasal buzlu cam opasiteleri ve
konsolidasyonlar izleniyor. (B, C) Aksiyel toraks
BT kesitlerinde her iki akcigerde agirlikli periferal
ve daginik yerlesimli buzlu cam opasiteleri
ve konsolidasyonlar izleniyor. Bronkoalveoler
lavajda eozinofilisi saptandi. BT, bilgisayarli
tomografi.

Cocuklarda Interstisyel Akciger Hastaliklari

¢ok nadir goriildiigii i¢in goriintiileme bulgular
pek tanimlanmamustir. Oksiiriik, ates, solunum
sikintis1 seklinde spesifik olmayan bulgularla
baslayip hizli progresyon gosterir ve hastalar-
da ventilasyon destegine ihtiya¢ duyulur. Akut
respiratuvar distres sendromuna benzer sekilde
difiiz bilateral alveoler opasiteler, septal kalin-
lagma ve plevral eflizyon goriilebilir [5].

f. idiyopatik pulmoner hemosiderozis

Idiyopatik pulmoner hemosiderozis ilk kez
1864 yilinda Virchow tarfindan tanimlanan
cocuklarda ve erigkinlerde nadir goriilen bir
hastaliktir. Hastalar tekrarlayan pulmoner kana-
malar sonucu hemoptizi ve demir eksikligi ane-
misi ile gelirler. Remisyon ve alevlenmeler ile
seyir gosterir. Radyolojik bulgular kanamanin
donemlerine gore degiskenlik gosterir ve spe-
sifik degildir. Radyografi ve BT de kanamanin
oldugu erken dénemlerde buzlu cam opasiteleri
ve konsolidasyonlar izlenir. Santralde yerlesim-
li simetrik bilateral alveoler opasifikasyonlar
seklinde olabilecegi gibi asimetrik ve tek tarafh
olabilir. Kronik siirecte tekrarlayan kanamalar
sonucu hemosiderin yiiklii makrofajlarin inters-
tisyumda birikmesiyle interlobiiler septal kalin-
lagmalar ve nodiiler opasiteler gelisir ve “Arna-
vut kaldirim1” paterni olusur (Resim 13) [5].

Resim 13. Sekiz yas kiz hasta, idiyopatik pulmoner
hemosiderozis, kronik form. Aksiyel toraks BT
kesitinde tekrarlayan kanamalar sonucu buzlu
cam opasitelerinin Uzerinde interlobuler septal
kalinlasmalarin  olusturdugu tipik “Arnavut
kaldinmi”  gérinim0  izlenmektedir. BT,
bilgisayarli tomografi.
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2. Sistemik Hastaliklarla iliskili Olanlar

a. immiinite iliskili (otoimmiin)
hastaliklar

Cocukluk cagi vaskdilitleri, siklikla akciger
tutulumu yapan bir¢ok farkl hastaligi icermek-
le birlikte en sik goriileni graniilomatdzisli po-
lianjittir (Wegener graniilomatozisi). Graniilo-
matdzisli polianjit, list ve alt solunum yollar1 ile
bobrek tutulumu ile karakterize ANCA pozitif
bir vaskiilittir. Akciger parenkim tutulumunun
karakteristik bulgusu buzlu cam dansitesin-
de “halo” ile c¢evrelenmis kaviter nodiillerdir
(Resim 14) [40]. Ancak bu tipik bulgu nadiren
goriiliir, radyografilerde siklikla daginik yerle-
simli opasiteler saptanir (Resim 15). Sistemik
lupus eritematozus ise ¢ocuklarda akciger tutu-
lumunun goriildiigii diger bir vaskiilittir. Ancak
interstisyel akciger tutulumu erigkinlere kiyasla
oldukea nadirdir ve hastalarin yalnizca %8’inde
bildirilmistir [41]. Bu nedenle asemptomatik
hastalarda akciger tutulumu agisindan goriin-
tilleme yapilmasi onerilmemektedir. Pulmoner
tutulum varliginda ise eriskinlerde goriilen in-
terstisyel tutulum paterni yerine pulmoner he-
moraji bulgulari olan izole buzlu cam dansite-
sinde opasiteler, buzlu cam opasitelerinin eslik
ettigi konsolidasyonlar ya da arnavut kaldirimi
paterni saptanir [42]. Tekrarlayan hemorajiler

Resim 14. GranUlomatozisli polianjit tanisi olan
18 yas kiz hasta. Aksiyel toraks BT kesitinde sol
akciger alt lobda buzlu cam dansitesinde “halo”

ile cevrelenmis kaviter nodul izlenmektedir. BT,
bilgisayarli tomografi.

intersitisyel fibrozise neden olur ve ge¢ donem-
de BT de interlobiiler septal kalinlagmalar go-
riilebilir.

Sistemik sklerozis, dermatomyozit ve mikst
konnektif doku hastaligi gibi bag dokusu has-
taliklarma siklikla akciger tutulumu eslik eder
[43]. Bu hastalarda en sik non-spesifik inter-
sitisyel pnomoni paterni bildirilmistir. BT de
ozellikle akciger periferinde ince retikiiler opa-
siteler, buzlu cam dansitesinde alanlar ve daha
nadiren bal petegi paterni saptanir (Resim 16).

Resim 15. GranUlomatozisli polianjit tanil
16 yasinda kiz hasta. (A) Akciger grafisinde
sag perihiler alanda (beyaz ok) ve alt zonda
kostofrenik sintst de oblitere eden opasiteler
(siyah oklar) izleniyor. (B) Aksiyal toraks BT
kesitinde hava bronkogrami (ok basi) iceren
periferal noduler konsolide alan (siyah ok)
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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b. imminite iliskili olmayan hastaliklar

Depo hastaliklar

Lizozomal depo hastaliklari, ¢esitli dokularda
enzim eksikliklerinden kaynaklanan lipid yiiklii
“kopiiksii” makrofaj birikimi ile karakterize ge-
nig bir kalitsal metabolik hastalik grubudur. En
iyi bilinenleri Gaucher ve Niemann Pick olup
bu hastalarda benzer akciger tutulum paterni
goriiliir [44]. Akcigerlerde hem alveollerde ve
alveol duvarlarinda, hem de peribronkovaskii-
ler ve interlobiiler interstisyumda birikim olur.
Radyografilerde retikiilonodiiler opasiteler sap-
tanirken, BT de ise interlobiiler septal kalinlag-
malar ve buzlu cam dansitelerinin olusturdugu
“Arnavut kaldirim1” paterni ile brons duvarla-
rinda kalinlasma izlenir (Resim 17) [45]. Paran-
kim bulgularmin yaninda hiler ve mediyastinal
lenfadenopatiler ile timusta biiyiime de saptana-
bilir.

Langerhans hiicreli histiyositoz

Langerhans hiicreli histiyositoz, eriskinlerden
farkl olarak ¢ocukluk ¢aginda deri, kemik, ka-
raciger, dalak ve kemik iligi gibi ¢oklu organ
tutulumu ile karakterizedir. Akciger tutulumu
hastalarin yaklasik yarisinda saptanir; ancak

Resim 16. Mikst konnektif doku hastalig ile
takip edilen ve dispnesi olan 17 yasinda kiz hasta.
Aksiyel toraks BT kesitinde her iki akcigerin
alt lobunun posterior subplevral kesimlerinde
ince retikller cizgiler ve buzlu cam dansiteleri
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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izole akciger tutulumu olduk¢a nadirdir [46].
Akciger tutulumu olan hastalarda, erigkinlere
benzer sekilde BT de kiiglik parankimal nodiil-
ler ve diizensiz sekilli kistler goriiliir (Resim
18). Ancak eriskinlerden farkli olarak, kostof-
renik ag¢1 ve akciger bazallerinde korunma ol-
maz ve hemen her zaman tutulum saptanir [47].
Kistlerin riiptiirii sonucu pndomotoraks gelise-
bilir. Ayrica toraks BT de timik tutulumu olan
hastalarda timusda biiyiime, heterojenite ve kal-
sifikasyonlar izlenir (Resim 18).

Resim 17. Gaucher hastaligi ile takip edilen 12
yasinda erkek hasta. (A) Akciger grafisinde her
iki akcigerde ince retikuler opasiteler izleniyor.
(B) Aksiyal toraks BT kesitinde yaygin interlobuler
septal kalinlasmalar ve buzlu cam dansitesinde
alanlar izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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Sarkoidoz

Sarkoidoz, ¢ocukluk ¢aginda olduk¢a nadir
goriilen, histopatolojide non-kazeifiye granii-
lomlar ile karakterize etiyolojisi bilinmeyen
sistemik bir hastaliktir. Klinik tablo yasa gore
farklilik gosterir. Addlesan donemde eriskin tip
hastaliga benzer sekilde pulmoner tutulumun
on planda oldugu hastalik saptanirken, erken
baslangicl sarkoidozda artrit, {iveit ve deri tu-

ST
T?‘"‘C{)}’Z‘,b{y;

dokuntuleri ile

Resim 18. Takipne ve deri
basvuran 9 haftalik kiz bebegin derisinden alinan
biyopsi tanisi Langerhans hcreli histiyositoz.

Aksiyal BT goruntilerinde (A) mediasten
penceresinde anteriyor mediastende timusda
heterojenite, konturlarinda lobullasyon ve
punktat kalsifikasyonlar (oklar) timus tutulumu
ile  uyumludur, (B) parankim penceresinde
Ust loblardan gecen kesitte her iki akcigerde
duzensiz sekilli multipl kistler izleniyor. BT,
bilgisayarli tomografi.

tulumu triad tipiktir [48]. Histopatolojik olarak
non-kazeifiye graniilomlarin goriilmesi, tipik
klinik ve radyolojik bulgular varliginda karak-
teristik olsa da patognomonik degildir. Bu ne-
denle sarkoidoz tanisi i¢in Oncelikle olas1 diger
graniilomat6z hastaliklar diglanmalidir.

Cocuklarda eriskinlere benzer sekilde en sik
pulmoner tutulum goriilmesine karsin c¢oklu
organ tutulumu daha siktir. Cocuk hastalarin
%70’inde ii¢ ya da daha fazla organ tutulumu
vardir [49]. Radyografilerde ve BT de tipik go-
riintiileme bulgusu hiler ve mediastinal lenfade-
nopatiler ile birlikte iist loblarda predominant
perilenfatik nodillerdir (Resim 19) [50]. An-
cak, cocuklarda radyografilerde en sik saptanan

Resim 19. Sarkoidoz tanisi almis 16 yasinda kiz
hasta. Aksiyal BT géruntilerinde (A) mediyasten
penceresinde vaskller yapilara ve hava
yollarinda belirgin basi olusturmayan bilateral
hiler ve subkarinal lenfadenopatiler (oklar) ile
(B) parankim penceresinde her iki akcigerin
Ust lobunda ince lineer opasiteler, buzlu cam
sansitesinde alanlar ve sol major fisstirde
mikronoduller (oklar) izleniyor. BT, bilgisayarl
tomografi.
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bulgu parankim tutulumu olmaksizin bilateral
hiler ve mediastinal lenfadenopatilerdir. Son
donem hastaliga isaret eden pulmoner fibrozis
bulgulari, ¢ocukluk ¢aginda ilk tanida hig bildi-
rilmemistir [51, 52].

3. Bagisiklik Sistemi Baskilanmis Olan
Cocuklarda Goérilenler

Bagisiklik sistemi baskilanmig olan ¢ocuk-
larda enfeksiydz ve non-enfeksiydz neden-
ler difiiz akciger hastaligina neden olabilirler.
Firsatg1 enfeksiyonlar arasinda en sik goriilen
etkenler Pneumocystis jirovecii, Candida albi-
cans, Aspergillus ve viral etkenlerdir. Lenfosi-
tik interstisyel pndmoni (LiP), alveolar, septal
ve interstisyel reaktif lenfosit, plazma hiicresi
ve histiyositlerin infiltratlar ile karakterize na-
dir goriilen bir hastaliktir ve Epstein-Barr virii-
sti, kazanilmis bagisiklik yetersizligi sendromu
(AIDS) ile iliskilidir. LiP eriskilerde nadir ol-
masina ragmen HIV enfeksiyonu olan ¢ocuk-
larn  yaklasik %30’unda goriilebilmektedir.
BT’de en sik bulgusu bazal segmentlerde pre-
dominant subplevral nodiillerdir [5, 53]. Daha
az siklikla sentrilobiiler nodiilleri brons duvar
kalinlagmasi, bronsektazi ve periferal buzlu
cam opasiteleri izlenir.

Bu grupta tranplantasyon iligkili difiiz akci-
ger hastaliklarindan en sik goriileni BO’dur

Resim 20. On alti
hematopoetik kok hicre nakli
gelismis bronsiyolitis obliterans. Aksiyel toraks
BT kesitinde yamasal buzlu cam ve dustk

yasinda erkek hastada
sonrasinda

atentiasyonli alanlarin  olusturdugu mozaik
atenliasyon paterni ve retrosternal havalanma
artisi izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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(Resim 20). Radyolojik bulgular postenfeksi-
yOz bronsiolitis obliterans ile benzer olmakla
birlikte brongektaziler, hematopoetik kok hiic-
re nakli sonrast gelisen BO’da nadiren goriiliir
[35]. Bir digeri ise hematopoetik kdk hiicre
naklinin bir komplikasyonu olan transplant ilig-
kili trombotik mikroanjiyopatidir. Bu hastalikta
en sik bobrekler tutulmakla birlikte literatiirde
pulmoner tutulum da bildirilmistir [54, 55]. Be-
lirgin parankimal tutulum olmaksizin pulmoner
hipertansiyon tipik bulgusudur.

Ploroparankimal fibroelastozis (PPFE), iist
loblarmn interstisyel pulmoner fibrozisi ile ka-
rakterize nadir bir interstisyel pndmonidir.
Idiyopatik olabildigi gibi hematopoietik kok
hiicre nakli, akciger nakli, kemoterapi, inorga-
nik tozlara maruziyet ve enfeksiyonlarla iligkili
olabildigi bildirilmistir [56]. Idiyopatik PPFE
yetiskinlerde daha yayginken, sekonder PPFE
-genellikle kanser tedavisi ile iliskili- cocuk-
larda daha sik goriilir [57]. Biyopsi sonrasi
persistan pndmotoraks gibi komplikasyonlarin
stk goriilmesi nedeniyle, Enomoto ve ark. [58]
tarafindan PPFE icin klinik-radyolojik tani kri-
terleri Onerilmistir: (1) Toraks BT de PPFE ile
uyumlu bulgularin saptanmasi, (2) radyolojik
olarak hastaligin progresyonunun gosterilmesi,
(3) benzer goriintiileme paternine neden olabi-
lecek diger hastaliklarin dislanmasi. Bilateral
apekslerde plevral kalinlasma, interlobiiler sep-
tal kalinlagmalar, periferik konsolidasyonlar,
traksiyon bronsektazileri, iist zonlarda hacim
kaybi, yapisal bozulma ve platitoraks PPFE igin
tipik BT bulgularidir (Resim 21) [56, 57]. Tipik
BT bulgularin goriilmesi, hastanin 6ykiisiiniin
ve klinik bulgularinin PPFE ile uyumlu olmasi
halinde biyopsi olmadan tan1 konulabilir.

Graniillomatéz lenfotisitik intersitisyel ak-
ciger hastaligi, yaygin degisken immiin yet-
mezlikli (common variable immunodeficiency)
hastalarda tanimlanmis ancak diger bir takim
immiin yetmezlik olusturan durumlarda da sap-
tanabilen bir IAH dir [59, 60]. BT de siklikla
alt loblarda daha belirgin olan mikronodiiller,
interlobtiler septal kalinlasmalar ve bronsekta-
ziler saptanir [59]. Ayrica bu hastalarda akciger
parenkim hastaligina hemen her zaman spleno-
megali eslik eder.
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Resim 21. Akut myeloid [6semi nedeniyle
kemoterapi almisve 4 yil 6nce hematopoetik
kok htcre nakli yapilmis 9 yasinda erkek hasta,
pléroparankimal fibroelastozis. (A) Akciger
grafisinde bilateral Ust zonlarda opasite artimi
ve atelektaziler izleniyor. (B, C) Aksiyel toraks BT
kesitinde bilateral Ust loblarda plevral/subplevral
kalinlasma, bronsektazi, yapisal bozulma ile
hacim kaybi ve platitoraks (g6gus ©n-arka
capinda daralma) izleniyor. BT, bilgisayarli
tomografi.

4. interstisyel Akciger Hastaligini Taklit
Eden Durumlar

a. Arteryel hipertansif vaskiilopati

Pulmoner venookliizif hastalik (PVOH) ve
pulmoner kapiller hamnjiyomatozis (PKH),
postkapiller pulmoner arteryel hipertansiyonun
iki nadir nedenidir. PVOH, pulmoner veniillerin
obliterasyonuna yol acan kollajen birikimi ve
intimal fibrozis ile karakterize iken, PKH alveol
duvarlarinda kapiller benzeri damarlarin ¢ogal-
masiyla karakterizedir [61]. Her iki hastalikta
da pulmoner arterlerde belirgin dilatasyon var-
dir. BT de akciger parenkiminde belirsiz sinirlt
buzlu cam dansitesinde nodiiller ile interlobiiler
septal kalinlagma saptanir [61]. Septal kalinlag-
malar daha ¢ok PVOH’de goriiliir (Resim 22).
Plevral efiizyon ve konsolidasyon eslik edebilir.

Resim 22. Solunum sikintisi olan 13 yas erkek
hasta, pulmoner hipertansiyon, pulmoner
venookluzif hastalik. Aksiyel toraks BT'nin (A)
mediasten penceresinde pulmoner arter genis
izleniyor, (B) parankim penceresinde bilateral
silik sentrilobuler buzlu cam nodulleri ve sag
orta lobda interlobuler septal kalinlasmalar
izleniyor. BT, bilgisayarli tomografi.
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b. Lenfatik sistem iliskili akciger
hastaliklan

Lenfatik sistem ile iligkili IAHleri, lenfan-
jiyomatozis ve lenfanjektaziyi igerir ve genel-
likle erken ¢ocukluk doneminde ortaya c¢ikar.
Lenfanjektazide lenfatik kanallarin dilatasyonu
vardir. Lenfanjiyomatozis ise lenfatik damar-
larin proliferasyonu ile karakterizedir. Lenfan-
jektazi primer bir patoloji olarak goriilebilece-
gi gibi konjenital kalp hastaliklari, Noonan ve
Turner sendromlar ile birlikte de goriilebilir
[62]. BT de her iki akcigerde interlobiiler septal
kalinlagmalar, buzlu cam dansitesinde alanlar
ve bilateral plevral efiizyon (siklikla sil6z vasif-
ta) saptanir [13].

SONUC

Cocukluk ¢agmimn IAH’leri, multidisipli-
ner yaklagimin ve radyolojik goriintiilemenin
onemli rol oynadig1 genis bir grup hastaliktir.
Akciger grafisinde ¢ogunlukla hastalifa 6zgii
bulgular saptanmasa da BT bir grup IAH’de bi-
yopsiye gerek olmadan tan1 konulmasini sagla-
yabilir. Noroendokrin hiicre hiperplazisi, BPD
ve brongiolitis obliterans tanisi klinik bulgular
esliginde BT ile biiyiik dogrulukta konulabilir
ve biyopsiye ihtiyag duyulmaz. BT bulgula-
11 hipersensitivite pnoémonisi, lipoid pndmoni,
pulmoner kanama, PAP veya siirfaktan metabo-
lizma bozuklugunu diisiindiiriiyor ise bu hasta-
lar biyopsi yapilmadan uygun serolojik testler,
bronkoalveoler lavaj veya genetik testlere yon-
lendirilir. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu
olan hastalarda tan1 genetik testler ile konulabil-
mektedir. Radyologlarin bu hastalik grubu hak-
kinda farkindaliginin artmasi tani siirecini hiz-
landirarak mortalite ve morbiditeyi azaltacaktir.

Cikar Catismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar ¢catismas bildirmemistir.
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Sayfa 94

Cocukluk ¢agi interstisyel akciger hastaliklar1 (IAH), eriskin difiiz akciger hastaliklarindan olduk-
ca farkli ve bir¢cogu ¢ocukluk cagina 6zgii gelisimsel, genetik, inflamatuar ve enfeksiy6z nedenler-
le ortaya c¢ikan heterojen bir grup hastaligi igerir.

Sayfa 94

Deutsch ve ark. tarafindan 2007 yilinda 6nerilen siniflandirma sistemi, 2013 yilinda yeniden goz-
den gegirilerek Amerikan Toraks Dernegi Klinik Uygulama Kilavuzu’nda yayimlanmigtir.Bu kli-
nik-patolojik simiflandirma sistemine gére ¢ocukluk ¢ag1 IAH, 1) infant doneminde (<2 yas) sik
goriilen hastaliklar, 2) infant donemine 6zgii olmayan hastaliklar ve 3) siniflandirilamayan hasta-
liklar olarak ii¢ grup altinda toplanmaktadir.

Sayfa 94

Cocukluk cag IAH tamisinda klinik degerlendirme, laboratuvar testleri, bronkoalveloer lavaj ve
goriintiilemenin yaninda 6zellikle infantlarda etiyolojide altta yatan gelisimsel ve genetik hastalik-
larin bulunmasi nedeniyle genetik testler de 6nemli rol oynamaktadir.

Sayfa 96

Radyografiler akciger parankiminin degerlendirilmesinde en yaygin olarak kullanilan ilk basamak
goriintiileme yontemidir.

Sayfa 96

Ancak difiiz akciger parankim hastaliklarinin degerlendirilmesinde BT ile karsilastirildiginda du-
yarlilig1 ve 6zgiilliigii oldukea diigiiktiir. Bu nedenle semptomlari olan bir gocukta, akciger grafisi-
nin normal olmasinin IAH’yi dislamayacag1 akilda tutulmalidar.

Sayfa 96

Bilgisayarli tomografi, akciger parankimin degerlendirilmesinde altin standart goriintiileme yon-
temidir.

Sayfa 96

Biyopsi planan hastalarda, biyopsinin alinacagi akciger segmentinin belirlenmesinde BT yol gos-
terici olmakta ve tanisal olmayan biyopsi ihtimalini azaltmaktadir.

Sayfa 96

Ekspiryum fazinda alinan goriintiiler, bronsiyolitis obliterans (BO) ve graft-versus-host hastaligi
gibi mozaik ateniiasyon paterninin goriildiigii hastaliklarda silik bulgularin saptanmasinda faydali
olmaktadir.

Sayfa 96

Akciger parankim bulgularinin raporlanmasinda, The Fleishner Society tarafindan 2008 yilinda
uluslararasi diizeyde iizerinde anlagmaya varilmig tanim ve terimlerin kullanilmasi 6nerilmektedir.
Ancak burada akilda tutulmasi gereken nokta, eriskin ve ¢ocukluk ¢agi difiiz akciger hastaliklari-
nin birbirinden oldukga farkli patogeneze sahip oldugu ve tanimlamalarin da buna uygun yapilmasi
gerekliligidir.
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Sayfa 97

Alveolar kapiller displazi hastalarinin %40’inda FOXF1 mutasyonu saptanir ve bu hastalarda ak-
ciger hastaligia kardiyak, renal, gastrointestinal, ekstremite ve goz malformasyonlar1 eslik eder.
Akciger grafisi ve BT bulgular baglangicta normal ve silik olabilir. Klinik tablonun hizlica sid-
detlenmesi ile havalanmanin azalmast ile iliskili bilateral difiiz pulmoner opasifikasyonlar gelisir.
Hastalarin iigte birinde pulmoner lenfanjiektazi tabloya eslik eder ve BT de buna ikincil interlobii-
ler septal kalinlagmalar ile plevral efiizyon saptanabilir.

Sayfa 98

Akcigerin biiyiime anomalileri i¢erisinde en sik goriileni prematiirite iliskili kronik akciger hasta-
l1ig1 ya da daha yaygin olarak bilinen ismiyle BPD’dir.

Sayfa 98

Radyografilerde ve BT de, havalanma artis1 gosteren liisen alanlar, ince interstisyel opasiteler,
periferal iicgen sekilli ya da lineer opasiteler izlenir.

Sayfa 98

Bu grup hastaliklar igerisinde en iyi bilineni trizomi 21 iligkili akciger hastaligidir. Bu hastalarda
histopatolojik olarak alveolar genisleme, lobiiler paternde basitlesmenin yaninda BT ile de kolayca
saptanabilen 1-4 mm capli kistler goriiliir. BT de kistler, agirlikli olarak akcigerlerin anteromedyal
kesimlerinde, periferik subplevral alanda ve fissiirlerin komsulugunda saptanir.

Sayfa 99

Bunlardan biri aktin baglayici filamin A protenini kodlayan gende ortaya ¢ikan X’e bagli dominant
kalitilan bir mutasyondur. Bu mutasyona sahip hastalarda akciger biiyiime anomalilerinin yaninda,
ndronal migrasyon anomalileri (periventrikiiler nodiiler heterotopi) ile vaskiiler (duktus arteriyo-
zus anevrizmasi) ve bag doku anomalileri goriilebilir. Radyografilerde ve BT de, daha ¢ok iist ve
orta loblar1 etkileyen multilobar havalanma artisi, interlobiiler septal kalinlagma ve atelektaziler
saptanir.

Sayfa 99

Siirfaktan metabolizma bozukluklar, siirfaktan {iretimi ve metabolizmasinda yer alan genlerdeki
mutasyonlardan kaynaklanir.

Sayfa 100

Klinik ve radyolojik olarak siirfaktan metabolizma bozuklugu diisiiniilen hastalarda genellik-
le genetik inceleme ile tan1 konur ve biyopsiye nadiren gerek duyulur. SFTPB, SFTPC ve AB-
CA3’ii etkileyen mutasyonlarin bebeklerde tedaviye cevapsiz difiiz akciger hastaliklarinin
yaklagik %25’inden sorumlu oldugu diisiiniilmektedir.

Sayfa 101

Histopatolojik incelemede diffiiz alveolar hiperplazi ile kopiiksti makrofajlar iceren ancak hiyalin
membranlar1 olmayan pulmoner alveolar proteinozis saptanir. ABCA3 mutasyonu olan bebekler-
de histopatolojik olarak deskuamatif interstisyel pndmoni ve non-spesifik interstisyel pnomoni
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paterni de bildirilmistir. Radyolojik olarak da PAP bulgulari vardir. Radyografilerde difiiz daginik
pulmoner opasiteler, BT de ise difliz buzlu cam opasiteleri saptanir. Eslik eden interlobiiler septal
kalinlagmalar varsa “arnavut kaldirimi1” goriiniimiinii olusturur. ABCA3 gen mutasyonu olan yasa-
yan infantlarda pektus ekskavatum tanimlanan olgular vardir.

Sayfa 101

Histopatolojik olarak yenidoganin kronik pnomonisi, deskuamatif interstisyel pnémoni ya da
non-spesifik interstisyel pndmoni paternleri saptanabilir. Radyografilerde ve BT de en sik sapta-
nan bulgular ise difliz buzlu cam dansitesinde alanlar ve pulmoner kistlerdir.

Sayfa 101

Pulmoner interstisyel glikojenozis (PIG), pulmoner interstisyumda mezenkimal hiicrelerde gliko-
jen depozisyonu ile karakterizedir.

Sayfa 101

Radyografilerde bilateral havalanma artis1 ile ince lineer opasiteler saptanabilir. BT de buzlu cam
dansitesinde alanlar ve kistler en sik saptanan bulgular olmakla birlikte interlobiiler septal kalin-
lagmalar ve yapisal distorsiyon da goriilebilir. Radyolojik bulgular hastaliga spesifik olmadigindan
tan1 genellikle histopatolojik inceleme ile konulur.

Sayfa 101

Yenidoganin néroendokrin hiicre hiperplazisi, histopatolojik olarak bronsiyollerdeki néroendokrin
hiicreler ile lobiiler parankimdeki néroendokrin cisimlerin sayisinda artig ile karakterizedir. Yeni-
dogan doneminin persistan takipnesi olarak da bilinir.

Sayfa 102

Noroendokrin hiicre hiperplazisinin tanisal karekteristik BT bulgular1 olan 6zellikle sag orta lob,
lingula ve paramediyastinal alanlarda en az dort lobu etkileyen buzlu cam opasiteleri ve diger
kisimlarda hava hapsi alanlarmin goriildigii mozaik perfiizyon saptandiginda biyopsiye gerek ol-
maksizin tani konulur .

Sayfa 102
BO, geri doniigsiiz hava yolu obstriiksiyonu ile karakterize kronik bir hastaliktir.

Sayfa 102

Radyografilerde en sik saptanan bulgu bilateral difiiz havalanma artisidir. BT de ise tipik olarak
mozaik ateniiasyona eslik eden bronsektaziler ile brons duvarlarinda kalinlagma saptanir. Brongek-
taziler, postenfeksiyoz BO’da siklikla saptanirken hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi gelisen
BO’da nadiren goriiliir.

Sayfa 103

Hipersensitivite pndmonisi ¢ocuklarda nadir goriiliir, klinik ve radyolojik bulgular eriskinlerde
goriilen formu ile benzerdir. Akut ve subakut donemde, bronsiyoliti temsil eden belirsiz sinirli
buzlu cam dansitesinde sentrilobiiler nodiiller ve alveoliti temsil eden difiiz buzlu cam dansitesi
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saptanir. Kronik donemde ise agirlikli olarak orta zonlari etkileyen fibrotik degisiklikler ve hacim
kayb1 goriiliir.

Sayfa 103

Antijenlere maruziyet dykiisii, spesifik antijenlere yonelik serolojik inceleme ve radyolojik bulgu-
lar tanida olduk¢a 6nemlidir.

Sayfa 103

Radyografilerde ve BT de aspirasyonun tipik bulgusu olarak akcigerlerin alt loblarinda dependan
alanlarda konsolidasyonlar izlenir.

Sayfa 103

Lipoid pnémoni, endojen ya da ekzojen olabilmekle birlikte, cocuklarda siklikla kabizlik tedavi-
sinde kullanilan mineral yaglarin aspirasyonuna ikincil gelisir.

Sayfa 103

Konsolide alan igerisinde yag dansitesi saptanmasi tanisaldir.

Sayfa 104

Akut eozinofilik pndmoni, alveollerde ve interstisyumda eozinofil infiltrasyonu ile karakterizedir.
Radyografilerde ve BT de bilateral yamasal buzlu cam dansitesinde alanlar, interlobiiler septal
kalinlagmalar ve konsolidasyonlar saptanir.

Sayfa 104

Bronkoalveolar lavaj ve histopatolojik drnekleme ile alveolar eozinofilinin gosterilmesi ve diger
pulmoner eozinofili nedenlerinin ekartasyonu ile tan1 konulur. Kronik eozinofilik pnémoni, ¢o-
cuklarda oldukg¢a nadir goriiliir. Radyolojik olarak eriskinlere benzer sekilde “ters akciger 6demi
paterni” olarak tanimlanan periferal konsolidasyonlar goriilebilir.

Sayfa 105
Hastalar tekrarlayan pulmoner kanamalar sonucu hemoptizi ve demir eksikligi anemisi ile gelirler.

Sayfa 105

Radyolojik bulgular kanamanin dénemlerine gore degiskenlik gosterir ve spesifik degildir. Rad-
yografi ve BT’de kanamanin oldugu erken donemlerde buzlu cam opasiteleri ve konsolidasyonlar
izlenir.

Sayfa 105

Kronik siiregte tekrarlayan kanamalar sonucu hemosiderin yiiklii makrofajlarin interstisyumda bi-
rikmesiyle interlobiiler septal kalinlasmalar ve nodiiler opasiteler geligir ve “Arnavut kaldirimi1”
paterni olusur.

Sayfa 106

Cocukluk cag1 vaskiilitleri, siklikla akciger tutulumu yapan bircok farkli hastaligi icermekle birlik-
te en sik goriileni graniilomatdzisli polianjittir (Wegener graniilomatozisi).
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Sayfa 106

Akciger parenkim tutulumunun karakteristik bulgusu buzlu cam dansitesinde “halo” ile ¢evrelen-
mis kaviter nodiillerdir.

Sayfa 106

Pulmoner tutulum varliginda ise erigkinlerde goriilen interstisyel tutulum paterni yerine pulmoner
hemoraji bulgular1 olan izole buzlu cam dansitesinde opasiteler, buzlu cam opasitelerinin eslik
ettigi konsolidasyonlar ya da arnavut kaldirimi paterni saptanir.

Sayfa 106

Sistemik sklerozis, dermatomyozit ve mikst konnektif doku hastalig1 gibi bag dokusu hastalikla-
ria siklikla akciger tutulumu eslik eder. Bu hastalarda en sik non-spesifik intersitisyel pndmoni
paterni bildirilmistir. BT de 6zellikle akciger periferinde ince retikiiler opasiteler, buzlu cam dan-
sitesinde alanlar ve daha nadiren bal petegi paterni saptanir.

Sayfa 107

En iyi bilinenleri Gaucher ve Niemann Pick olup bu hastalarda benzer akciger tutulum paterni go-
riiliir . Akcigerlerde hem alveollerde ve alveol duvarlarinda, hem de peribronkovaskiiler ve inter-
lobiiler interstisyumda birikim olur. Radyografilerde retikiilonodiiler opasiteler saptanirken, BT de
ise interlobiiler septal kalinlagsmalar ve buzlu cam dansitelerinin olusturdugu “Arnavut kaldirimi”
paterni ile brong duvarlarinda kalinlagma izlenir.

Sayfa 107

Langerhans hiicreli histiyositoz, eriskinlerden farkli olarak ¢ocukluk caginda deri, kemik, karaci-
ger, dalak ve kemik iligi gibi ¢coklu organ tutulumu ile karakterizedir.

Sayfa 107

Akciger tutulumu olan hastalarda, eriskinlere benzer sekilde BT de kiigiik parankimal nodiiller ve
diizensiz sekilli kistler goriiliir. Ancak erigkinlerden farkli olarak, kostofrenik a¢1 ve akciger bazal-
lerinde korunma olmaz ve hemen her zaman tutulum saptanir.

Sayfa 107

Ayrica toraks BT’ de timik tutulumu olan hastalarda timusda biiylime, heterojenite ve kalsifikas-
yonlar izlenir.

Sayfa 108

Cocuklarda erigkinlere benzer sekilde en sik pulmoner tutulum goériilmesine karsin ¢oklu organ
tutulumu daha siktir. Cocuk hastalarin %70’inde ii¢ ya da daha fazla organ tutulumu vardir. Rad-
yografilerde ve BT de tipik goriintiileme bulgusu hiler ve mediastinal lenfadenopatiler ile birlikte
iist loblarda predominant perilenfatik nodiillerdir.

Sayfa 109

LIP eriskilerde nadir olmasma ragmen HIV enfeksiyonu olan ¢ocuklarin yaklasik %30’ unda gorii-
lebilmektedir. BT de en sik bulgusu bazal segmentlerde predominant subplevral nodiillerdir. Daha
az siklikla sentrilobiiler nodiilleri brons duvar kalinlagmasi, bronsektazi ve periferal buzlu cam
opasiteleri izlenir.
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Sayfa 109

Bu grupta tranplantasyon iligkili difliz akciger hastaliklarindan en sik gériileni BO’dur. Radyolojik
bulgular postenfeksiy6z bronsiolitis obliterans ile benzer olmakla birlikte bronsektaziler, hemato-
poetik kok hiicre nakli sonrasi gelisen BO’da nadiren goriiliir.

Sayfa 109

Ploroparankimal fibroelastozis (PPFE), iist loblarin interstisyel pulmoner fibrozisi ile karakterize
nadir bir interstisyel pnémonidir.

Sayfa 109

Idiyopatik PPFE yetiskinlerde daha yayginken, sekonder PPFE -genellikle kanser tedavisi ile ilis-
kili- cocuklarda daha sik goriiliir .

Sayfa 109

PPFE i¢in klinik-radyolojik tani kriterleri 6nerilmistir: (1) Toraks BT de PPFE ile uyumlu bul-
gularin saptanmasi, (2) radyolojik olarak hastaligin progresyonunun gosterilmesi, (3) benzer go-
riintiileme paternine neden olabilecek diger hastaliklarin diglanmasi. Bilateral apekslerde plevral
kalinlagma, interlobiiler septal kalinlagmalar, periferik konsolidasyonlar, traksiyon brongektazileri,
iist zonlarda hacim kaybi, yapisal bozulma ve platitoraks PPFE i¢in tipik BT bulgularidir.

Sayfa 109

BT’de siklikla alt loblarda daha belirgin olan mikronodiiller, interlobiiler septal kalinlagsmalar ve
brongektaziler saptanir. Ayrica bu hastalarda akciger parenkim hastaligina hemen her zaman sple-
nomegali eslik eder.

Sayfa 110

Her iki hastalikta da pulmoner arterlerde belirgin dilatasyon vardir. BT de akciger parenkiminde
belirsiz sinirh buzlu cam dansitesinde nodiiller ile interlobiiler septal kalinlagma saptanir. Septal
kalinlagmalar daha ¢ok PVOH’de goriiliir. Plevral efiizyon ve konsolidasyon eslik edebilir.

Sayfa 111

BT’de her iki akcigerde interlobiiler septal kalinlagmalar, buzlu cam dansitesinde alanlar ve bilate-
ral plevral efiizyon (siklikla §il6z vasifta) saptanir.

Sayfa 111

Cocukluk ¢agmimn IAH’leri, multidisipliner yaklasimin ve radyolojik gériintiilemenin énemli rol
oynadig1 genis bir grup hastaliktir.

Sayfa 111

Noroendokrin hiicre hiperplazisi, BPD ve bronsiolitis obliterans tanisi klinik bulgular esliginde
BT ile biiyiik dogrulukta konulabilir ve biyopsiye ihtiya¢ duyulmaz. BT bulgular1 hipersensitivite
pndémonisi, lipoid pnémoni, pulmoner kanama, PAP veya siirfaktan metabolizma bozuklugunu dii-
siindiiriiyor ise bu hastalar biyopsi yapilmadan uygun serolojik testler, bronkoalveoler lavaj veya
genetik testlere yonlendirilir. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu olan hastalarda tani genetik testler
ile konulabilmektedir.
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Calisma Sorulari
.

1. Cocukluk cagi intesrtisyel akciger hastaliklari ile ilgili asagidaki climlelerden hangisi
yanligtir?
a. Patoloji sadece interstisyumda degil alveoller, hava yollari, kan damarlari, lenfatik kanallar
ve plevray1 da etkileyebilir.
b. Semptomlari olan bir cocukta, akciger grafisinin normal olmasi interstisyel akciger
hastaliklarini diglamaz.
c. Ilk tercih edilecek goriintiileme yontemi akciger grafisi olmalidir.
d. Giincel simiflandirma klinik-patolojik dzelliklere gére yapilmistir.
e. Tan1 koymak i¢in mutlaka biyopsi gereklidir.

2. Infant dénemde goriilen interstisyel akciger hastaliklarindan hangisinde biyopsiye ihtiya¢
duyulmadan sadece BT deki tipik, tanisal bulgular ile kesin tan1 konulabilir?

a. Sarkoidoz

b. Alveoler displazi

c¢. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

d. Pulmoner interstisyel glikojenolizis

e. Stirfaktan disfonksiyonu ile iligkili bozukluklar

3. Yukaridaki ikinci sorunun cevabi olan interstiyel akciger hastaligindaki tipik/tanisal
radyolojik bulgular nelerdir?

a. Her iki akcigerde difiiz buzlu cam opasitesi

b. Her iki akcigerde multipl kistler ve hava hapsi alanlar

c. Her iki akcigerde difiiz buzlu cam zemininde interlobiiler septal kalinlagmalar
d. Her iki akcigerde lineer dansiteler ve subplevral tiggen goriiniimlii opasiteler

e. Sag orta lob, solda lingulada ve diger loblarin santral kesimlerinde olmak {izere en az 4 lobun
etkilendigi homojen buzlu cam opasitesi

4. Bir yas cocuk hastada deride dokiintiiler ve solunum sikintisit mevcut. Kemik tarama
filmlerinde frontal kemikte litik lezyon izleniyor. Toraks BT tetkikinde her iki akcigerde
kistlerin yanisira timus bezinde biiyiime, heterojenite ve kalsifikasyonla izleniyor. Bu hastada
en olas1 tan1 asagidakilerden hangisidir?

a. Lanherhans hiicreli histiyositozis

b. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

c. Pulmoner interstisyel glikojenolizis
d. Bronkopulmoner displazi

e. Eozinofilik pndmoni

5. Prematiire dogan, yenidogan déoneminde bir siire mekanik ventilasyonda izlenen 12 aylik
bebegin solunum sikintis1t mevcut. Toraks BT de, havalanma artig1 gosteren liisen alanlar, ince
interstisyel opasiteler, periferal-subplevral iiggen sekilli ya da lineer opasiteler izleniyor. En
olas1 tanimiz nedir?

a. Noroendokrin hiicre hiperplazisi

b. Pulmoner interstisyel glikojenolizis
c. Siirfaktan mutasyon disfonksiyonu
d. Bronkopulmoner displazi

e. Bronsiolitis obliterans
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