Olgu Sunumu
Selguk Tip Derg 2016;32 32(Ek Sayi): 53-55

SELCUK TIP
DERGISI

Kriptojenik Organize Pnomoni

Cryptogenic Organizing Pneumonia

Celalettin Korkmaz, Turgut Teke, Resul Altuntas, Durdu Mehmet Yavsan, Soner Demirbas, Pinar Dogan

Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklari A.D., Konya

Ozet

Abstract

Organize pnomoni (OP) histopatolojik olarak respiratuar bronsiol
ve alveollerde fibroblast kiimeleri ve immatir kollojenlerin birikimi
ile karakterizedir. Genellikle Oksiriik ve dispne gibi nonspesifik
semptomlari vardir. Radyolojik olarak OP siklikla bilateral yer
degistirebilen yamali infiltrasyonlar seklinde gordlur. Kriptojenik
organize pnémoni (KOP) nonspesifik semptomlari olan ve OP’nin
herhangi bir sebebe baglanamadi§i alt grubu olarak tariflenebilir.
Kirk dokuz yasinda kadin hasta, 2 yildir efor dispnesi ve 20 glndur
kuru oksuriik sikayeti ile basvurdu. Pnémoni tanisiyla uygulanan
antibiyoterapiler ile hastanin sikayetlerinde ve akciger grafilerinde
dizelme olmadi. Hastanin fizik muayenesi, rutin laboratuvar
incelemeleri ve bronkoskopisi normaldi. Akciger grafisinde sol st
zonda 4 adet yaklastk 1 cm boyutlarinda nodiler dansite artigi
mevcuttu. Toraks BT’sinde her iki akciger Gst lobda ve sol alt lob
superiorda dlizensiz konturlu en biyugi 35X7 mm ebadinda multiple
nodiller izlendi. Bronko alveolar lavajda ARB negatifti. Kollojen doku
belirleyicileri normaldi. Hasta klinik ve radyolojik olarak KOP olarak
degerlendirildi. Sistemik kortikosteroid tedavisi baslandi. Tedavinin
altinci ayinda tam klinik diizelme gdzlendi ve gekilen kontrol toraks
BT'de nodiler lezyonlarin kayboldugu gézlendi. Antibiyoterapiye
cevap alinamayan, radyolojik olarak yer degistiren ve gegici
infiltrasyonlari olan hastalarda ayirici tanida KOP akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Kriptojenik, organize, pnémoni

Organizing pneumonia (OP) is characterized histopathology cally
by tufts of fibroblasts and immature collagen filling of respiratory
bronchioles and alveoli. Symptoms are usually nonspecific and
include cough and dyspnea. Radiograph cally, OP frequently
manifests as patchy bilateral infiltrates that can be relapsing and
migratory. Cryptogenic organizing pneumonia (COP) may be defined
as having non-specific symptoms which can ultimately be described
as a subset of the OP that cannot be attributed to any reason.
Forty-nine-year-old female patient admitted with the complaints of
2 year exertional dyspnea and 20 day dry cough. The patient was
diagnosed of pneumonia and prescribed with antibiotics; however,
no improvement was observed in her complaints and lung graphics.
The physical examination of the patient, routine laboratory analyses,
collagen tissue markers and bronchoscopy were normal. In chest
X-Ray, there were 4 nodular density approximately 1 cm in size, in
the upper zone. In thorax CT, there were irregular contours multiple
nodules, and the biggest one was approximately 35x7 mm in the
upper lobes and in the superior of the left lower lobe of lungs. Acid
fast bacteria was negative at bronchoalveolar lavage. The patient
was diagnosed COP as clinically and radiologically. Then, systemic
cortico steroid therapy was started. A complete clinical recovery was
observed in the sixth month of the treatment and at the control thorax
CT displayed that nodular lesions were disappeared completely. In
the cases that were not respond to antibiotic therapy and patients
having radiologically mobile and temporary infiltrations may be taken
into consideration in the differential diagnosis.
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GIRIS

idiyopatik interstisyel pnémoniler (iP), diffiz parankimal akciger
hastaliklarinin (DPAH) bir alt grubu olup bilinmeyen bir nedenle akciger
parankiminin farkli paternlerde inflamasyon ve fibrozisle hasarlanmasi
sonucu olugan heterojen bir grup hastalik olarak tanimlanabilir. iiP’lerde
primer hasar bolgesi interstisyum olmakla birlikte alveoller, periferik hava
yollari ve damarlarda etkilenebilmektedir (1).

Kriptojenik organize pnémoni (KOP) klinikopatolojik bir antite olarak
Dawidson ve ark. tarafindan 1983'te tanimlanmis (2) ancak 1985'te Epler
ve meslektaslari tarafindan bronsiolitis obliterans organize pnémoni
(BOOP) adi verilerek tarif edilmistir. Bundan sonra yaygin olarak BOOP
terimi kullaniimistir (3). American Thoracic Society (ATS) ile European
Respiratory Society (ERS) tarafindan 2002 yilinda yayinlanan ortak
konsensusta liP’ler klinik, radyolojik ve histopatolojik bulgular géz éniine
alinarak yedi gruba ayrilmistir. Bu gruplamada yeniden KOP olarak
tanimlanmis ve halen bu isim kullaniimaktadir (4).

Giderek artan siklikta tani almakta olan bu hastaligin genel 6zellikleri
ve klinigimizde KOP tanisi almis olgu literatiir esliginde sunulmustur.

OLGU

Yaklasik 1-2 yildir eforla artan nefes darli§i olan 20 giindir kuru
vasifli 6kstirik sikayeti eklenerek nefes darli§i artip poliklinige bagvuran
kirk dokuz yasindaki kadin hastaya baslangigta gekilen PA akciger
grafide solda belirgin bilateral (st zonlarda nod(iler ve infiltratif 6zellikte
dansite artiglari saptanmasi Uzerine uygulanan genis spektrumlu
antibiyotik tedavisine yanit alinamamasi Uzerine servise yatirildi. Bilinen
hipertansiyon ve diyabetes mellitus hastaliklar disinda sistemik hastalik
OykUsU yoktu. Sigara kullanimi olmayan hastanin ézellikli bir maruziyet
ya da almakta oldugu antihipertansif ve oral antidiyabetik disinda ilag
OyklsU yoktu. Herhangi bir romatizmal yakinma tariflemiyordu. Fizik
muayenesinde; trakeada hafif saga yer degistirme disinda patolojik
bulgu yoktu. Cekilen kontrol iki yonlii akciger grafisinde sol Ust zonda
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Korkmaz ve ark.

Sekil 1. Basvuru esnasinda gekilen posteroanterior akciger
grafi.

4 adet yaklasik 1 cm boyutlarinda nodiiler dansite artisi mevcuttu (Sekil
1). Hastaya cekilen toraks BT'de her iki akciger Ust lobda sol apikal
alanda ve sol akciger alt lob slperiorda daha yaygin olmak lizere
diizensiz konturlu en biyugu yaklagik 35X7 mm ebadinda multiple
noduller izlendi, mediastende patolojik boyutta LAP saptanmadi (Sekil2).
Bronkoskopisinde endobrongiyal patoloji yoktu, bronkoalveoler lavajinda
(BAL) ARB negatif geldi. BAL'In sitolojik inceleme raporu; nondiagnostik
yayma seklindeydi. Hastanin hemogram, sedimentasyon rutin biyokimya
degerleri normaldi. Kollajen doku markerlari negatifti.

Klinik ve radyolojik bulgular birlikte dederlendirildiginde olgunun
“organize pndémoni” ile uyumlu oldugu disinuldl. Hastaya intravendz
kortikosteroid (80 mg/giin metilprednizolon)tedavisi bagland. Klinikte
duzelme olmasi (zerine hasta oral tedaviye gegilerek taburcu edildi.
Hasta aralikli olarak akciger grafileri ile izlendi ve kortikosteroid dozu
kademeli olarak azaltildi. Tedavinin altinci ayinin sonunda tam klinik
duizelme gdzlendi ve gekilen toraks BT'de noddler lezyonlarin kayboldugu
saptand.

TARTISMA

Organize pndmoni (OP) histopatolojik olarak respiratuar bronsiol
ve alveollerde fibroblast kiimeleri ve immatir kollojenlerin birikimi ile
olusur. Bronsiyollerden alveollerin i¢ine dogru uzanan polipoid doku
kitleleri (masson cisimcikleri) cevresinde gelisen organize pnémoni ile
karakterizedir. Organize pndémoni paterni kollajen doku hastaliklari,
inhalasyon hasari ve ilag reaksiyonlari gibi bircok durumda izlenebilir.
Ancak kriptojenik organize pnémoni terimi idiyopatik form icin

Sekil 2. Olgunun tedavi Oncesi ve sonrasi akciger

tomografisi.
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kullaniimaktadir (5).

KOP'un insidans ve prevalansina ait fazla veri yoktur. Alasaly ve ark.
tarafindan insidansinin 6-7/100.000 oldugu bildirilmistir (6). Daha gok
5-6. dekatlarda ve kadin erkekte benzer oranda gorliimektedir. Sigara
icimi ile iliskisi saptanmamistir. KOP genellikle yavas seyirli sistemik ve
solunumsal semptomlar igeren yama tarzi konsolidasyolar ve solunum
fonksiyon testlerinde restriktif defektle karekterizedir (7). En sik gorilen
semptomlar birkag hafta ya da aydir devam eden okstirik ve nefes
darligidir. KOP’da genelde akciger filminde konsolidasyon saptanmasi
ile hastalar ilk olarak pndmoni teshisi alir ancak antibiyotik tedavisi ile
duzelmezler. Toraks BT'de subplevral ve peribrongiyal alanlarda yamall,
gezici konsolidasyon ve buzlucam opasiteleri izlenmektedir (8). Son 10
yilda idiyopatik interstisyel pndmoniler ile ilgili yeni Klinik tanimlar ve
histolojik paternler ortaya konulmustur. Bu nedenle 2002'de yapilmis olan
American Thoracic Society - European Respiratory Society siniflamasi
2013 yilinda yayinlanan bir glincelleme ile siniflama yenilenmis KOP
major idiopatik interstisiyel pnémonilerin akut/subakut grubuna dahil
edilmistir (9).

KOP, altta yatan herhangi bir hastalia sekonder olarak akcigerlerde
olusan organize pnémoniden ayrilmalidir. Organize pndmoni, birgok
infeksiydz etkene (Chlamydia pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae,
Legionella pneumophila, HIV, influenza, adenovirus, P. jirovecii vs),
ilaglara (amiodaron, busulfan, bleomisin, karbamazepin, nitrofurantoin,
sirolimus, sulfasalazin vs), radyasyona, toksik gaz inhalasyonuna,
bag dokusu hastaliklarina (dermatomyozit-polimyozit, romatoid artrit,
sistemik lupus eritematozus, Wegener granilomatozu, skleroderma),
malignitelere, inflamatuar barsak hastaliklarina bagli olarak ve
transplantasyon sonrasi gelisebilir (10).

Patolojik orneklerin - dederlendirimesi yoluyla kriptojenik veya
sekonder ayrimi yapilamaz. Tani surecinde dikkatli bir anamnez alinmali;
hasta, sekonder patolojiler agisindan dikkatlice degerlendirilmelidir.
KOP tanisina ancak tim bu tanilarin ekartasyonuyla ulasilabilir. Bizim
olgumuzda da diger etyolojiler diglanarak KOP tanisina ulagilmistir.

Fizik muayenede ylksek ates ve dispne bulgulari saptanabilir.
Akcigerlerde inspiratuar raller siklikla duyulur. Comaklasma nadirdir.
Bazi hastalarda muayene tamamen normal olabilir. Bizim olgumuzda da
20 giindir olan kuru okstirik ve efor dispnesi yakinmalari vardi, fizik
muayenede ozellik yoktu ve antibiyotik tedaviye ragmen iyilesmeyen
pnémoni nedeniyle ileri tetkik icin yatarak tani ve tedavisi planland.

Bronkoalveoler lavaj (BAL) genellikle mikst paterne sahiptir.
Lenfositlerin (%20-40), notrofillerin (%10) ve eozinofillerin orani birlikte
artmis olarak bulunur (7). BAL'In KOP'de tanisal dogrulugu %62 olarak
bulunmustur (11). Ayrica sekonder organize pnémonilerde altta yatan
nedeni saptamaya da BAL yardim edebilir (6zellikle Pneumocystis carinii
pndémonisinde). Bizim olgumuzda da alinan BAL kiiltiriinde (reme
olmamasi, ARB'nin negatif gelmesiyle, akciger tiiberkilozu ve diger
enfeksiyon olasiliklarindan uzaklasildi. BAL'in sitolojik inceleme raporu;
nondiagnostik yayma seklindeydi. Hastamizda ayrica kollagen vaskler
hastaliklar distindirecek semptomlarin olmamasi ve kollajen doku
markerlarinin negatif gelmesiyle bu hastalik grubundan da uzaklasildi.

KOP'un radyolojik olarak i¢ ana karakteristik goriinimi vardir.
Bunlar multiple alveoler (tipik), soliter (fokal) ve infiltratif tiptir. Tipik KOP,
en sik gortlen formdur. Bilateral ve periferik yerlesimli, gogunlukla gezici,
hava bronkogramlari i¢eren konsolide alanlar olarak gérdltr. Tim lobu
tutabilir. Bilgisayarli tomografi bulgularinin ayirici tanisinda, eozinofilik
pnémoniler, lenfoma ve bronkoalveoler karsinom yer alir. Soliter (fokal)
KOP siklikla baska on tanilarla alinan biyopsilerde tesadiifen saptanir
(12). Ust loblarda kavitasyon igerebilen nodiiller halinde gorilebilir.
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infiltratif KOP'ta interstisyel gériiniimlerin eslik ettigi alveoler opasiteler
mevcuttur. Idiopatik interstisyel pnémonilerin diger formlar (IPF ve
NSIP) ile beraber bulunabilir. Bizim hastamizda da Ust loblarda ve sol alt
lob stiperiorda dlizensiz sinirli nodiiler lezyonlar mevcuttu.

KOP'ta spontan rezoliisyon nadirdir (13). Tim semptom, bulgu,
tetkikler ve tani ekartasyonlari sonrasinda vakamiz KOP distiinulerek
baslanan steroid tedavisi ile klinik ve radyolojik diizelme gorildii. Genel
olarak tedavi, glukokortikoidlere dayanmaktadir. Sistemik glukokortikoid
tedavi ile hastalarin blylk béluminde ylz guldirtict sonuglar alinir.
Tedaviye yanit siklikla 3-4 hafta icerisinde belirgin hale gelir. Ancak klinik
ve radyolojik niiksler siktir. Niiks hastalarin %13-58'inde gzlenir. Niks
olmasi halinde tedaviye tekrar baglanmalidir. Seyri sirasinda Ugten fazla
nukstn gorildugu hastalarda uzun donem disik doz glukokortikoid
tedavi gerekebilmektedir (14). idiopatik interstisyel pnémoniler igerisinde
en iyi prognoza sahip formlardan biridir. Hizli progresyon gdsteren
6limctil KOP cok nadirdir (15).

Sonug olarak; Pndémoni distindliip verilen antibiyoterapiye cevap
alinamayan, radyolojik olarak yer degistiren infiltrasyonlari veya multiple
nodllleri olan hastalarda ayirici tanida kriptojenik organize pnémoni
akilda tutulmalidir.
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