
İdiyopatik Lenfositik İnterstisyel Pnömoni
Idiopathic Lymphocytic Interstitial Pneumonia

İdiyopatik lenfositik intertisyel pnömoni (LİP)  bronş ile ilişkili lenfoid do-
kunun hiperplazisinden kaynaklanan tam olarak anlaşılmayan lenfoproli-
feratif akciğer hastalığıdır. Broş çevresine ve interstisyuma çeşitli uyarılara 
yanıt olarak lenfositler toplanır. Birçok hastalığa eşlik edebileceği gibi idi-
yopatik de olabilir. Çalışmamızın amacı öksürük ve nefes darlığı şikayeti 
ile başvuran, radyolojik görüntüleme yöntemleri ve akciğer biyopsisi ile 
idiyopatik LİP tanısı konulan olgumuzu sunmaktır.
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Idiopathic lymphocytic interstitial pneumonia (LIP) is a rare benign lym-
phoproliferative lung disease that is characterized by the infiltration of 
lymphocytes, plasma cells, and other lymphoreticular cells along the 
interstitium and alveolar septa, which lead to serious consequences. It 
may be accompanied by other diseases or can be idiopathic. This study 
presents a patient with complaints of cough and shortness of breath who 
was diagnosed with idiopathic LIP on the basis of radiographic and lung 
biopsy findings.
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Giriş

Lenfositik intertisyel pnömoni (LİP) peribronşiyal ve interstitial çeşitli uyarılara yanıt olarak lenfo-
sitlerin toplanmasıyla karakterize akciğer hastalığıdır. LIP genellikle birkaç hastalık ile ilişkilidir. 
Ancak idiyopatik de olabilir. Sjögren sendromu, HIV, Epstein-Barr virusu ile ilişkilide olabilir. Has-
taların yaklaşık %33-50’si tanı konulduktan sonra 5 yıl içinde kaybedilir, yaklaşık %5’i lenfomaya 
dönüşür (1). Bu çalışmanın amacı idiyopatik LİP’nin klinik, radyolojik, patolojik özelliklerini analiz 
etmek ve tanı, tedavi progresyonunu güncel literatür eşliğinde tartışmaktır.

Olgu Sunumu

Atmış yedi yaşında bayan olgu 6 ay önce başlayan halsizlik, iştahsızlık, kilo kaybı (5 ayda 14 kg), 
öksürük ve balgam yakınmaları ile başvurdu. Fizik muayenesinde, arteriyel tansiyon 110/70 
mmHg, nabız 84/dakika, solunum sayısı 20/dakika, vücut ısısı 36,7°C, oda havasında oksijen sa-
turasyonu %97 bulundu. Her iki akciğer bazalinde inspiryum ortasında başlayan ince raller mev-
cuttu. Batın muayenesinde hepatosplenomegali yoktu ve boyun muayenesinde bilateral servikal 
zincirde 2 adet yaklaşık 1 cm büyüklüğünde lenf nodu saptandı. Özgeçmişinde hipertansiyon ve 
diyabet mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde lökosit: 27000/mm3, nötrofil: 15400/mm3, lenfosit: 
10500/mm3, monosit: 1400/mm3, hemoglobin: 10,5 gr/dL, Hct %31,7, MCV: 81,5 fL, trombosit: 
390000/mm3, idi. Periferik yaymasında %55,4 nötrofil, %37,9 lenfosit, %5 monosit görüldü. Rutin 
biyokimya incelemelerinde; eritrosit sedimentasyon hızı: 117 mm/saat, glukoz 196 mg/dL, BUN: 
27 mg/dL, AST: 27 U/L, ALT: 42 U/L, LDH: 187 U/L, ALP: 88 U/L, bulundu. Viral serolojik markırları; 
anti HCV, anti HIV, HBsAg negatif olarak bulundu. Balgam kültüründe bakteri ve mantar üremesi 
olmadı. Balgamda 3 kez bakılan aside dirençli bakteri (ARB) incelemesi negatif saptandı. Trans-
torasik ekokardiyografiinde; hafif mitral yetmezlik, hafif triküspit yetmezlik saptandı. Kollagen 
doku hastalıklarını taramak amacıyla bakılan extractable nucleer antijen (ENA) profili ve diğer be-
lirteçler negatif, immünglobülin düzeyleri, Romatoid Faktör (RF), Antinükleer antikor, çift zincirli 
DNA antikoru (anti dsDNA) düzeyleri normal saptandı. Kemik iliği hiperselüler (%70-80) kemik ili-
ği, lenfosit oranı %15 saptandı. Kemik iliğinde yapılan immünfenotipleme incelemesinde; splenik 
marjinal zon lenfoma ile uyumlu olarak saptandı. Lökositoz nedeniyle yapılan kemik iliği biyosisi 
normal olarak değerlendirildi. Solunum fonksiyon testinde, 1. saniyedeki zorlu ekspiratuvar vo-
lüm (FEV1): 1,13 lt (%64), zorlu vital kapasite (FVC): 2,15 lt (%56), FEV1/FVC: %95, Karbon monoksit 
için akciğerin difüzyon kapasitesi (DLCO): 2,5 mL/mmHg/min (%13), Alveollerdeki birim gaz volü-
müne uyan difüzyon kapasitesi (DLCO/VA): 1,17 mL/mmHg/minL (%26) saptandı. Postero-anterior 
(PA) akciğer grafisinde iki taraflı konsolide opasiteler izlendi (Resim 1). Toraks bilgisayarlı tomogra-
fisinde (BT) bilateral akçiğer parankiminde en büyükleri solda üst lob anterior segmentte 3,5x2,5 
cm boyutlarında ve sağ lob superior segmentte 2 cm çaplı olan irregüler konturlu içlerinde hava 
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bronkogramları içeren yer yer eşlik eden besleyici damarı görülebi-
len çok sayıda nodüler opasiteler izlendi (Resim 2). Pozitron emisyon 
tomografi (PET)/BT’de her iki akciğerde dağınık yerleşimli, multiple 
sayıda, düzensiz sınırlı, en büyükleri sağ akciğer üst lob inferolate-
ralde 83x32 mm ve sol akciğer alt lob posterobazal segmentte 51x30 
mm çapında, yer yer buzlu cam dansitesinde kitlesel görünümde, 
hipermetabolik kitlesel lezyon saptandı. Akciğerdeki lezyondan ince 
iğne aspirasyon biyopsisi yapıldı ancak yetersiz materyal olarak ra-
porlandı. Fiberoptik bronkoskopide endobronşiyal bir patoloji gö-
rülmedi. Bronkoalveolar lavaj sıvısı flow incelemesinde marjinal zon 
lenfoma ile uyumlu olarak değerlendirildi. Hastaya video yardımlı 
torakoskopik cerrahi (VATS) ile sol akçiğer üst lob wedge rezeksiyon 
ve plevral biyopsi yapıldı. Histopatolojik ve immünhistokimyasal 
bulgular LİP ile uyumlu olarak değelendirildi. Hastamızda altta 
yatan sistemik hastalık klinik ve laboratuar bulgusu olmadığından 
idiyopatik LİP tanısıyla 1 mg/kg steroid tedavisi başlandı ve azalan 
dozlarda 1 yıl devam edildi. Takiplerinde solunum fonksiyonlarında 
ve radyolojide belirgin düzelme görüldü (Resim 3, 4).

Tartışma

Lenfositik intertisyel pnömoni, alveoler septaların yoğun ve diffüz len-
fositik infiltrasyonuyla karakterize bir intertisyel pnömoni formu olup 

insidansı bilinmemektedir. Etyolojisi immunolojik hastalıklarla (AIDS 
ve Sjögren sendromu vb.) veya viral enfeksiyonlarla (HIV, Epstein-Barr) 
ilişkili olabilir (2). LİP>in nedenleri arasında immün yetmezlik, kon-
nektif doku hastalıkları gibi altta yatan sekonder hastalıklar önemli 
bir yer tutup, İdiyopatik LİP daha az sıklıkta görülür (3, 4). Olgumuzda 
kollagen doku hastalığı veya HIV ile ilişkili semptom ve klinik muaye-
ne bulgusu yoktu. LİP’li hastaların çoğu bayan olup semptomlar 40-70 
yaş arasında başlar. Respiratuar semptomlar tanı konulduğunda has-
taların büyük kısmında vardır. İlerleyici dispne ve kuru öksürük en sık 
görülen semptomlar olup sistemik sempomlar, ateş, gece terlemesi, 
kilo kaybı daha az sıklıkta görülür. Çomak parmak sık görülen fizik 
muayene bulgusu olup periferal, mediastinal lenfadenopati ve sple-
nomegali nadir olarak görülür (1). Olgumuz 6 ay önce başlayan ök-
sürük, balgam, halsizlik, kilo kaybı ve ateş yakınmaları tanımlıyordu. 

Lenfositik intertisyel pnömonide laboratuvar bulguları eşlik eden 
hastalığa göre değişiklik gösterir. Hastaların yaklaşık %80’inde serum 
disproteinemi görülür. En sık olarak poliklonal hipergamaglobuline-
mi vardır (5). Hipogamaglobülinemi veya monoklonal gamopati olan 
hastalarda lenfoproliferatif malignite görülme sıklığı daha çoktur (6).

Takata ve ark. (6), ayrıca Kurusu ve ark. (7) yaptıkları çalışmada 
serumda RF, antiDNA antikoru, kanser antijen 19-9 yüksekliği, 
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Resim 2. Tedavi öncesi Bilgisayarlı Toraks Tomografisi Resim 4. Tedavi sonrası çekilen kontrol Bilgisayarlı Toraks Tomografisi

Resim 1. Tedavi öncesi PA akciğer grafisi
PA: postero- anterior

R

Resim 3. Tedavi sonrası çekilen kontrol PA akciğer grafisinde lezyonlarda gerileme
PA: postero-anterior

R



globulin ve lenfosit seviyesinde artış olabileceği bildirilmektedir. 
Hastamızda CA 19-9 tümör belirteci yüksek olarak saptandı ancak 
hiperglobulinemi ve otoantikor pozitifliği saptanmadı. Gastroin-
testinal sisteme yönelik incelemede yapılan gastroskopi, kolonos-
kopi ve tüm batın BT’sinde maligniteye ait özellik saptanmadı.

Lenfositik intertisyel pnömonide yüksek rezolüsyonlu akciğer to-
mografisinde en sık ortaya çıkan bulguların buzlu cam görünümü, 
sentrilobular nodül, plevra altında küçük nodüller, akciğer grafi-
sinde belirgin olarak akciğer alt zonlarında bilateral retiküler ve 
retikulonoduler opasitelerin görülebileceği belirtilmektedir. LİP ile 
ilişkili diğer görüntüleme bulguları; bronkovasküler dallanmalar-
da kalınlaşma, interlobuler septalarda kalınlaşma, hava kistleri ve 
lenfadenopatinin varlığıdır (7). Olgumuzun radyolojik bulgusunda 
akciğer grafisinde iki taraflı konsolide opasiteler izlendi. Torax BT 
incelemesinde bilateral akciger parankiminde en büyükleri solda 
üst lob anterior segmentte 3,5x2,5 cm boyutlarında ve sağ lob su-
perior segmentte 2. cm çaplı olan irregüler konturlu içlerinde hava 
bronkogramları içeren yer yer eşlik eden besleyici damarı görülebi-
len çok sayıda nodüler opasiteler izlendi.

Lenfositik intertisyel pnömoninin histopatolojik özelliklerini; lenfo-
sit, histiyosit, plazma hücresi, tip II pnömosit hiperplazisi ve alveoler 
makrofajdan oluşan lenfoid infiltratlar oluşturur (8). Amerikan Toraks 
Derneği (ATS)/Avrupa Solunum Derneği (ERS) tanımlamasında yalnızca 
alveolar septal infiltrasyonu yaygın olan vakalar LİP olarak sınıflan-
dırılmıştır (3). Patolojik incelemede nekrotizan olmayan dev hücreli 
granülomlarda görülebilir. Bronkoskopik olarak alınan transbronşial 
ya da endobronşial biyopsiler tanı için yeterli olmadığında açık veya 
torakoskopik biyopsi alınması gerekmektedir (1). Olgumuzda da akci-
ğerdeki lezyondan ince iğne aspirasyon biyopsisi yapıldı ancak yetersiz 
materyal olarak raporlandı. Fiberoptik bronkoskopide endobronşiyal 
bir patoloji görülmedi. Bronkoalveolar lavaj sıvısı flow incelemesin-
de marjinal zon lenfoma ile uyumlu olarak değerlendirildi. Hastaya 
VATS ile sol akciğer üst lob wedge rezeksiyon ve plevral biyopsi yapıl-
dı. Histopatolojik ve immünhistokimyasal bulgular lenfoid intertisyel 
pnömoni ile uyumlu olarak değelendirildi. Lenfomanın histopatolojik 
bulguları; monoklonal özellikteki malign lenfositlerdir. Ayrıca fibrozis 
miktarının az olması da lenfoma lehine bir ipucudur. Ayrıcı tanısı ya-
pılamayan vakalarda immünfenotipleme yapılabilir (9). Olgumuzda 
histopatolojik bulgularla akciğer lenfoması dışlanmıştır. 

Lenfositik intertisyel pnömoni tedavisinde steroidler ve immun-
süpresifler kullanılabilir. Steroid tedavi dozu 0,75 mg/kg/gün - 1 
mg/kg/gün arasında ve 100 mg/kg/gün geçmeyecek şekilde 8-12 
hafta veya klinik durumu stabilize oluncaya kadar uygulanma-
sı önerilir. Klinik durumu stabilize olduğunda dozu 0,25 mg/kg/
gün oluncaya kadar kademeli olarak azaltılır. Hastaların %50-60’ı 
semptomatik ve radyolojik düzelme göstererek steroide cevap 
verir (1). Uslu ve ark. (10) yaptıkları çalışmada LİP tedavisinde 
steroid kullanılmış ve belirgin fayda görülmüştür. Olgumuza tanı 
konulduktan sonra steroid tedavisine başlandı. Takiplerinde ste-
roid tedavisinden sonra klinik şikayetlerinin gerilediği, solunum 
fonksiyon testinde belirgin artış olduğu ve radyolojik düzelme 
görüldü. Takiplerinde nüks izlenmedi.

Sonuç

Literatürde de oldukca az sayıda olan idiyopatik LİP’in tanısı kli-
nik, radyolojik ve patolojik yaklaşımlar neticesinde konulmaktadır. 
Akciğer grafisi ve bilgisayarlı tomografide bilateral, dağınık, hava 
bronkogramları olan buzlu cam dansitesindeki nodüler opasite ve 
konsolidasyonun ayırıcı tanısında LİP de düşünülmeli. İdiyopatik 

LİP steroidlere genellikle iyi cevap vermekle beraber, progressif so-
lunum yetmezliğine neden olabileceğini ve yakın takip edilmesi 
gerektiğini vurguluyoruz. 
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