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Oz / Abstract

Olgu Sunumu / Case Report

Idiyopatik Lenfositik interstisyel Pnomoni
Idiopathic Lymphocytic Interstitial Pneumonia

Sami ilhan', Sevil Ozkan?

idiyopatik lenfositik intertisyel pnémoni (LiP) brons ile iliskili lenfoid do-
kunun hiperplazisinden kaynaklanan tam olarak anlasiimayan lenfoproli-
feratif akciger hastaligidir. Bros gevresine ve interstisyuma cesitli uyarilara
yanit olarak lenfositler toplanir. Bircok hastaliga eslik edebilecegi gibi idi-
yopatik de olabilir. Calismamizin amaci 6ksiriik ve nefes darligi sikayeti
ile basvuran, radyolojik gortintiileme yontemleri ve akciger biyopsisi ile
idiyopatik LiP tanisi konulan olgumuzu sunmaktir.

Anahtar Kelimeler: idiyopatik, lenfoproliferatif, pnomoni

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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Giris

Lenfositik intertisyel pnémoni (LiP) peribronsiyal ve interstitial cesitli uyarilara yanit olarak lenfo-
sitlerin toplanmasiyla karakterize akciger hastaligidir. LIP genellikle birkac hastalik ile iliskilidir.
Ancak idiyopatik de olabilir. Sjogren sendromu, HIV, Epstein-Barr virusu ile iliskilide olabilir. Has-
talarin yaklasik %33-50si tani konulduktan sonra 5 yil icinde kaybedilir, yaklasik %5'i lenfomaya
doniisiir (1). Bu calismanin amaci idiyopatik LiP'nin klinik, radyolojik, patolojik ozelliklerini analiz
etmek ve tani, tedavi progresyonunu giincel literatiir esliginde tartismaktir.

Olgu Sunumu

Atmis yedi yasinda bayan olgu 6 ay 6nce baslayan halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi (5 ayda 14 kg),
okstruk ve balgam yakinmalar ile basvurdu. Fizik muayenesinde, arteriyel tansiyon 110/70
mmHg, nabiz 84/dakika, solunum sayisi 20/dakika, viicut isisi 36,7°C, oda havasinda oksijen sa-
turasyonu %97 bulundu. Her iki akciger bazalinde inspiryum ortasinda baslayan ince raller mev-
cuttu. Batin muayenesinde hepatosplenomegali yoktu ve boyun muayenesinde bilateral servikal
zincirde 2 adet yaklasik 1 cm biiyiiklugiinde lenf nodu saptandi. Ozge¢misinde hipertansiyon ve
diyabet mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde 16kosit: 27000/mm?, notrofil: 15400/mm?, lenfosit:
10500/mm?, monosit: 1400/mm?3, hemoglobin: 10,5 gr/dL, Hct %31,7, MCV: 81,5 fL, trombosit:
390000/mm?, idi. Periferik yaymasinda %55,4 notrofil, %37,9 lenfosit, %5 monosit gorildi. Rutin
biyokimya incelemelerinde; eritrosit sedimentasyon hizi: 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 markirlari;
anti HCV, anti HIV, HBsAg negatif olarak bulundu. Balgam kiltiiriinde bakteri ve mantar tiremesi
olmadi. Balgamda 3 kez bakilan aside direncli bakteri (ARB) incelemesi negatif saptandi. Trans-
torasik ekokardiyografiinde; hafif mitral yetmezlik, hafif trikiispit yetmezlik saptandi. Kollagen
doku hastaliklarini taramak amaciyla bakilan extractable nucleer antijen (ENA) profili ve diger be-
lirtecler negatif, immiinglobilin diizeyleri, Romatoid Faktor (RF), Antintkleer antikor, cift zincirli
DNA antikoru (anti dsDNA) diizeyleri normal saptandi. Kemik iligi hiperseliiler (%70-80) kemik ili-
gi, lenfosit orani %15 saptandi. Kemik iliginde yapilan immiinfenotipleme incelemesinde; splenik
marjinal zon lenfoma ile uyumlu olarak saptandi. Lokositoz nedeniyle yapilan kemik iligi biyosisi
normal olarak degerlendirildi. Solunum fonksiyon testinde, 1. saniyedeki zorlu ekspiratuvar vo-
[im (FEV1): 1,13 It (%64), zorlu vital kapasite (FVQ): 2,15 It (%56), FEV1/FVC: %95, Karbon monoksit
icin akcigerin difiizyon kapasitesi (DLCO): 2,5 mL/mmHg/min (%13), Alveollerdeki birim gaz voli-
mine uyan difiizyon kapasitesi (DLCO/VA): 1,17 mL/mmHg/minL (%26) saptandi. Postero-anterior
(PA) akciger grafisinde iki tarafli konsolide opasiteler izlendi (Resim 1). Toraks bilgisayarli tomogra-
fisinde (BT) bilateral akgiger parankiminde en buytkleri solda tst lob anterior segmentte 3,5x2,5
cm boyutlarinda ve sag lob superior segmentte 2 cm c¢apli olan irregiiler konturlu i¢lerinde hava
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Resim 1. Tedavi oncesi PA akciger grafisi
PA: postero- anterior

Resim 3. Tedavi sonrasi gekilen kontrol PA akciger grafisinde lezyonlarda gerileme
PA: postero-anterior

Resim 2. Tedavi oncesi Bilgisayarli Toraks Tomografisi

bronkogramlari iceren yer yer eslik eden besleyici damari goriilebi-
len cok sayida nodiiler opasiteler izlendi (Resim 2). Pozitron emisyon
tomografi (PET)/BT’de her iki akcigerde daginik yerlesimli, multiple
sayida, diizensiz sinirli, en buyikleri sag akciger st lob inferolate-
ralde 83x32 mm ve sol akciger alt lob posterobazal segmentte 51x30
mm capinda, yer yer buzlu cam dansitesinde kitlesel goriinimde,
hipermetabolik kitlesel lezyon saptandi. Akcigerdeki lezyondan ince
igne aspirasyon biyopsisi yapildi ancak yetersiz materyal olarak ra-
porlandi. Fiberoptik bronkoskopide endobronsiyal bir patoloji go-
rilmedi. Bronkoalveolar lavaj sivisi flow incelemesinde marjinal zon
lenfoma ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hastaya video yardimli
torakoskopik cerrahi (VATS) ile sol akgiger st lob wedge rezeksiyon
ve plevral biyopsi yapildi. Histopatolojik ve immiinhistokimyasal
bulgular LiP ile uyumlu olarak degelendirildi. Hastamizda altta
yatan sistemik hastalik klinik ve laboratuar bulgusu olmadigindan
idiyopatik LIP tanisiyla 1 mg/kg steroid tedavisi baslandi ve azalan
dozlarda 1 yil devam edildi. Takiplerinde solunum fonksiyonlarinda
ve radyolojide belirgin diizelme gorildi (Resim 3, 4).

Tartisma

Lenfositik intertisyel pnémoni, alveoler septalarin yogun ve diffiiz len-
fositik infiltrasyonuyla karakterize bir intertisyel pnomoni formu olup

Resim 4. Tedavi sonrasi gekilen kontrol Bilgisayarli Toraks Tomografisi

insidansi bilinmemektedir. Etyolojisi immunolojik hastaliklarla (AIDS
ve Sjogren sendromu vb.) veya viral enfeksiyonlarla (HIV, Epstein-Barr)
iliskili olabilir (2). LiP>in nedenleri arasinda immiin yetmezlik, kon-
nektif doku hastaliklari gibi altta yatan sekonder hastaliklar Gnemli
bir yer tutup, idiyopatik LIP daha az siklikta goriiliir (3, 4). Olgumuzda
kollagen doku hastaligi veya HIV ile iliskili semptom ve klinik muaye-
ne bulgusu yoktu. LiP'li hastalarin cogu bayan olup semptomlar 40-70
yas arasinda baslar. Respiratuar semptomlar tani konuldugunda has-
talarin biiyiik kisminda vardir. ilerleyici dispne ve kuru 6ksiiriik en sik
goriilen semptomlar olup sistemik sempomlar, ates, gece terlemesi,
kilo kaybr daha az siklikta goriltr. Comak parmak sik goriilen fizik
muayene bulgusu olup periferal, mediastinal lenfadenopati ve sple-
nomegali nadir olarak gorilir (1). Olgumuz 6 ay 6nce baslayan ok-
surtik, balgam, halsizlik, kilo kaybi ve ates yakinmalari tanimliyordu.

Lenfositik intertisyel pnomonide laboratuvar bulgulari eslik eden
hastaliga gore degisiklik gosterir. Hastalarin yaklasik %80’inde serum
disproteinemi gorilir. En sik olarak poliklonal hipergamaglobuline-
mi vardir (5). Hipogamaglobilinemi veya monoklonal gamopati olan
hastalarda lenfoproliferatif malignite goriilme sikhg daha coktur (6).

Takata ve ark. (6), ayrica Kurusu ve ark. (7) yaptiklari ¢alismada
serumda RF, antiDNA antikoru, kanser antijen 19-9 yuksekligi,



globulin ve lenfosit seviyesinde artis olabilecegi bildirilmektedir.
Hastamizda CA 19-9 timor belirteci yuiksek olarak saptandi ancak
hiperglobulinemi ve otoantikor pozitifligi saptanmadi. Gastroin-
testinal sisteme yonelik incelemede yapilan gastroskopi, kolonos-
kopi ve tiim batin BT’sinde maligniteye ait 6zellik saptanmadi.

Lenfositik intertisyel pnomonide yiiksek rezolisyonlu akciger to-
mografisinde en sik ortaya ¢ikan bulgularin buzlu cam gortinimd,
sentrilobular nodiil, plevra altinda kiiciik nodiller, akciger grafi-
sinde belirgin olarak akciger alt zonlarinda bilateral retikiler ve
retikulonoduler opasitelerin goriilebilecegi belirtilmektedir. LiP ile
iliskili diger gortntuleme bulgulari; bronkovaskiler dallanmalar-
da kalinlasma, interlobuler septalarda kalinlasma, hava kistleri ve
lenfadenopatinin varhigidir (7). Olgumuzun radyolojik bulgusunda
akciger grafisinde iki tarafli konsolide opasiteler izlendi. Torax BT
incelemesinde bilateral akciger parankiminde en biytkleri solda
st lob anterior segmentte 3,5x2,5 cm boyutlarinda ve sag lob su-
perior segmentte 2. cm capli olan irregiiler konturlu i¢lerinde hava
bronkogramlari iceren yer yer eslik eden besleyici damari gorilebi-
len cok sayida nodiiler opasiteler izlendi.

Lenfositik intertisyel pnomoninin histopatolojik 6zelliklerini; lenfo-
sit, histiyosit, plazma hiicresi, tip Il pnomosit hiperplazisi ve alveoler
makrofajdan olusan lenfoid infiltratlar olusturur (8). Amerikan Toraks
Dernegi (ATS)/Avrupa Solunum Dernegi (ERS) tanimlamasinda yalnizca
alveolar septal infiltrasyonu yaygin olan vakalar LiP olarak siniflan-
dinlmistir (3). Patolojik incelemede nekrotizan olmayan dev hiicreli
graniilomlarda gorilebilir. Bronkoskopik olarak alinan transhronsial
ya da endobronsial biyopsiler tani icin yeterli olmadiginda acik veya
torakoskopik biyopsi alinmasi gerekmektedir (1). Olgumuzda da akci-
gerdeki lezyondan ince igne aspirasyon biyopsisi yapildi ancak yetersiz
materyal olarak raporlandi. Fiberoptik bronkoskopide endobronsiyal
bir patoloji goriilmedi. Bronkoalveolar lavaj sivisi flow incelemesin-
de marjinal zon lenfoma ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hastaya
VATS ile sol akciger st lob wedge rezeksiyon ve plevral biyopsi yapil-
di. Histopatolojik ve immiinhistokimyasal bulgular lenfoid intertisyel
pnomoni ile uyumlu olarak degelendirildi. Lenfomanin histopatolojik
bulgulari; monoklonal 6zellikteki malign lenfositlerdir. Ayrica fibrozis
miktarinin az olmasi da lenfoma lehine bir ipucudur. Ayrici tanisi ya-
pilamayan vakalarda immiinfenotipleme yapilabilir (9). Olgumuzda
histopatolojik bulgularla akciger lenfomasi dislanmistir.

Lenfositik intertisyel pnomoni tedavisinde steroidler ve immun-
stipresifler kullanilabilir. Steroid tedavi dozu 0,75 mg/kg/giin - 1
mg/kg/gin arasinda ve 100 mg/kg/giin gecmeyecek sekilde 8-12
hafta veya klinik durumu stabilize oluncaya kadar uygulanma-
si onerilir. Klinik durumu stabilize oldugunda dozu 0,25 mg/kg/
glin oluncaya kadar kademeli olarak azaltilir. Hastalarin %50-60’1
semptomatik ve radyolojik diizelme gostererek steroide cevap
verir (1). Uslu ve ark. (10) yaptiklari ¢alismada LiP tedavisinde
steroid kullaniimis ve belirgin fayda gorilmustir. Olgumuza tani
konulduktan sonra steroid tedavisine baslandi. Takiplerinde ste-
roid tedavisinden sonra klinik sikayetlerinin geriledigi, solunum
fonksiyon testinde belirgin artis oldugu ve radyolojik diizelme
gorildi. Takiplerinde niiks izlenmedi.

Sonuc¢

Literatiirde de oldukca az sayida olan idiyopatik LiP’in tanisi kli-
nik, radyolojik ve patolojik yaklasimlar neticesinde konulmaktadir.
Akciger grafisi ve bilgisayarli tomografide bilateral, daginik, hava
bronkogramlari olan buzlu cam dansitesindeki nodiiler opasite ve
konsolidasyonun ayirici tanisinda LiP de diisiintilmeli. idiyopatik

ilhan ve ark. Lenfositik interstisyel Pnémoni

LiP steroidlere genellikle iyi cevap vermekle beraber, progressif so-
lunum yetmezligine neden olabilecegini ve yakin takip edilmesi
gerektigini vurguluyoruz.

Hasta Onami: Calismanin retrospektif tasarimindan dolayr hasta onami
alinmamistir.
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