"gS.lTES,'

‘L

(_p.ELi Uy,

)
0

-
>
=
[~

~

-

(2)
¥ 7994 N

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Sagligr ve Hastaliklari
Anabilim Dal

ce\Seoo

Olgu Sunumu
24 Ocak 2017 Sali

Ar. Gor. Dr. Asl Ece Yakici
Prof. Dr. Zeynep Seda Uyan

e



Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dal

Gogus Hastaliklar: Bilim Dali
Olgu Sunumu

24 Ocak 2017

Ar. Gor. Dr. Asli Ece Yakici
Prof. Dr. Zeynep Seda Uyan

_qersitesi r,
A P




e 15 yasinda erkek hasta

e Oksiirtik, nefes darligi sikayet;i
mevcut.



e 15 yasinda erkek hasta

e Oksiirtik, nefes darligi sikayet;i
mevcut.



Hikaye

e Yaklasik bir haftadir olan oksuruk,
eforla olan nefes darligi ve kilo kaybi
sikayeti ile dis merkeze basvuran
hasta Cocuk Gogus Hastaliklari
poliklinigine yonlendirilmis.



Ozgecmis

Prenatal: Annenin 1. gebeligi, dizenli doktor ve USG
kontroll varmis. Gebelik boyunca bir sikinti yasamamis.

Natal: NSVY ile miadinda 3600 gr olarak dogmus.
Postnatal: Dogar dogmaz aglamis. Siyanoz ve sarilik
oykusu yok.

1,5 yasina kadar anne sutu almis.

BlUyume-gelismesi yasitlarina uygun

Asilar tam.

3 ay Oonce pankreatit nedeni ile 20 gun kadar Cocuk
Cerrahisi servisinde yatis oykusu.



Soygecmis

Anne: 33 yasinda, astim
Baba: 35 yasinda, sag-saglikli
Akraba evliligi yok.

. Cocuk: Hastamiz

. Cocuk: 9 yasinda, kiz, S-S



Fizik Muayene

Ates: 36 °C e Boy:178 cm
Nabiz: 79 atim/dk

(90-97p)
SS: 24/dk e Kilo:55.5 kg
TA:100/60 mmHg (50-75p)

SpO0,: %90 (Oda

havasinda) °CG skani(+)



Genel durum: lyi

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi,
purpura, pigmentasyon bozuklugu yok.

Bas boyun: Sac ve saclh deri dogal. Kafa yapisi simetrik.
Boyunda kitle ve LAP yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik.
Konjonktivalar ve skleralar dogal. G6z kirelerin her yéne
hareketi dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlan dogal. Burun
tikanikhgi, akintisi yok. Orofarenks ve tonsiller dogal

Kardiyovaskiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufariim yok. AFN
her iki alt ekstremitede aliniyor.



Solunum sistemi: Dinlemekle her iki akciger bazallerde
solunum sesleri azalmis.

Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak
sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound yok.
Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alani acik.

Genitouriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok.

Noromuskuler sistem: Biling acik. Koopere, oryante. Ense
sertligi, kernig, brudzunski negatif. Babinski, klonus negatif.
Kranial sinir muayeneleri dogal.

Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok.






Patolojik Bulgular:

e Oksiirtk, nefes darlidi, kilo kaybi
e 5Sp0,:%90 (Oda havasinda)

e Her iki akciger bazallerde solunum
sesleri azalmis



On taniniz nedir?



e WBC:9300mm3

e Neu:5980mm3

e Hgb:15.2g/dl

e Hct:%46.2

e Lenf:1920mm3

e £F0s:%0.9

e PLT:259000mm3

e CRP:0.74

e Sedim:13mm/saat

pH:7.36
p02:49.4
pC0O2:43.5
HCO3:22.3

Periferik Yayma
%62 Notrofil
%32 Lenfosit
%72 Eozinofil
%4 Monosit



Contrast: CE C:-550,0, W: 1600,0
Gantry: 0° C=-550,0, W=1600,0 1/9
Time: 500 ms < Iy
Kesit: 5 mm

Couch: 85

Pos: FFS

F: FC52

143 mA

120 kV
Image no: 18

Toplam 64 gériintiiden
23.09.2014, 18:50:53




Contrast: CE C:-550,0, W: 1600,0
Gantry: 0° C=-550,0, W=1600,0 1/9
Time: 500 ms < Iy
Kesit: 5 mm

Couch: 105

Pos: FFS

F: FC52

136 mA

120 kV
Image no: 22

Toplam 64 gériintliden ZZs
23.09.2014, 18:50:53




Contrast: CE C:-550,0, W: 1600,0
Gantry: 0° C=-550,0, W=1600,0 1/9
Time: 500 ms < Iy
Kesit: 5 mm

Couch: 125

Pos: FFS

F: FC52

130 mA

120 kV
Image no: 26

Toplam 64 gériintiiden
23.09.2014, 18:50:53




Contrast: CE C:-550,0, W: 1600,0
Gantry: 0° C=-550,0, W=1600,0 1/9
Time: 500 ms < Iy
Kesit: 5 mm

Couch: 200

Pos: FFS

F: FC52
131 mA
120 kV

Image no: 41
Toplam 64 gériintiiden 4\\%
23.09.2014, 18:50:53




BT Raporu

e Bilateral akcigerde; lingula, orta lob
ve alt loblarda daha belirgin;
periferik daha aqgirlikli; yer yer
konsolide karakter gosteren buzlu
cam tarzi infiltrasyonlar ,
peribronkovaskuler kalinlasmalar,
interlobller septal kalinlasmalar,
vaskulit ile uyumlu olabilir seklinde
yorumlandi.



e Quantiferon: Negatif
e PPD: 2 mm

e Aclik mide suyunda 3 kez ARB
negatif.

e Tbc PCR: negatif

e Balgam kdultlrlerinde Ureme
saptanmadi.



e IgA:290 (N)

e [gG:1250 (N)

e IgM:191 (N)

e Total IgE:46.7 (N)



Bronkoskopi

e Normal bronkoskopi bulgulari

e Bronkoalveoler lavajda ARB ve tbc
PCR negatif.

Mantar kulttrt: Ureme yok.

e Bronkoalveoler lavaj 6rnegi patoloji
raporu:

Benign solunum yolu epiteli hlcreleri ve
nadir polimorfontukleer |6kositler izlendi.
BAL 6rneginde eozinofil, [6kosit mevcut
degildir.



o Ter testi:48 ve 33 mmol/L (normal)
o Aspergillus spesifik IgE: negatif
o AntiHIV: negatif

e EKO: Sistolik fonksiyonlarda azalma
(hafif), mitral yetersizlik (eser), EF:%58
KF:%30 saptandi.









Difuzyon
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Diflizyon kapasitesi (Transfer faktor: TLCO) dlgimi

Bir dk'da ImmHg basing farkiyla alveolokapiller membrandan
gegen gaz miktaridir (25mL/dk/mmHg)

Alveolde en kana transfer olan CO
AR “kapiller CO basing gradienti

Test igin CO kullanilir (¢6ziiniurligu O2'den 20 kat fazla oldugu
icin membrandan hizli difiize olur; Hemoglobine afinitesi O2'den
230 kat daha fazladir.

Test gazi: %0.3C0O, %10 He, %21 O2 ve gerisi N2



Diflzyon kapasitesinin

degerlendirilmesi

Siddet DL
derecesi |beklenen
Degeri
Hafif > %60
Orta %40-60
Siddetl <%40

DL, degerlerinin
referans
populasyondaki DLco
degerlerinin 5.
persentilinin altinda
olmasi dlsuk olarak
degerlendirilir



e RESTRIKTIF AKCIGER HASTALIGI



RESTRIKTIF AC HASTALIGI

e Total akciger kapasitesinin azalmasi
ve akciger parankiminin
genisleyememesi ile karakterize bir
hastalik grubudur.

e FEV1:
o F\V/C:
e FEV1/FVC:N veya



RESTRIKTIF AC HASTALIGI

nterstisyel Akciger Hastaliklari
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Interstisyel Akciger
Hastaliklar

0 Interstisyel pndmoniler
a Fibrozis

aGrantlomatoz hastaliklar
(sarkoidoz,tbc,histoplazmoz,
aspergilloz, Wegener, Churg Strauss)

dAkciger 6demi



e Hasta restriktif akciger bulgularina
neden olabilen akciger tutulumu
yapan romatolojik hastaliklar
acisindan Cocuk Romatoloji
bolumutne konsullte edildi.



e ANA: (-)

e ANCA: (-)

e ENA screen: (-)

e C3:132 (N)

e C4:32 (N)

e TIT: pH:6 dans:1013 protein(-)
Lokosit(-) glukoz(-) kan(-)



e Tirnak dibi dermoskobik
incelemesinde; normal kapiller
gorinum, kollajen doku hastaligi
dustndurecek bulguya rastlanmadi.

e Sinus BT: Bilateral maksiller sintste
minimal mukozal kalinlasma disinda
patoloji saptanmadi.



e Hastaya tanisal amacl akciger
biyopsisi yapildi.



e Patolojinin degerlendirmesi sonucunda
AC’de yamali tarzda tutulum oldugu, gerek
alveoller icerisinde gerek interstisyumda
eozinofiller oldugu, yer yer fibrozis alanlari
oldugu, bazi bdlgelerde de bronsiolitis
obliterans organize pnomoni ile uyumliu
gorinim oldugu 6grenildi.

e Parazit enfeksiyonuna ait bulguya
rastlanmadi.

e Vaskdulite ait bulgu saptanmadi



e TANI?



e Kronik eozinofilik pnomoni



e Hastaya 1 mg/kg/gun sistemik
steroid tedavisi baslandi.

¢ Fliksotide ve Ventolin nebul
tedavilerine devam edildi.



Kronik eozinofilik pnomoni
(KEP)

Kronik eozinofilik pnomoni (KEP); subakut

veya kronik olarak gelisen, sistemik ve

solunum sistemi semptomlan ile birlikte,

alveolar ve/veya kan eozinofilisi ve akciger

grafisinde periferik pulmoner infiltratlar ile

karakterize, cocuklarc

etiyolojisi bilinmeyen

a cok nadir gorulen,

oir hastaliktir.



e Kadinlarda 2 kat fazla gorular.
e GOruldiglu yas grubu:30-40 yas



Semptomlar

e Oksirik,
e Subfebril ates,
e Nefes darligi,

e Gece terlemesi,
e Kilo kaybidir.



Patogenez

e Patogenezde etkili oldugu bildirilen
mediatorler, “Eozinofil Derived
Granule Protein (EDGP)”, Eotaksin,
IL-5 ve monocyte chemoattractant
protein 1 (MCP1)"dir. Bu U¢
kemokinin KEP'li hastalarin BAL
sivilarinda arttigi gosterilmistir. Bu
artis, eozinofillerin ve lenfositlerin
hava yollarinda toplanmasi ve
aktivasyonuna katkida bulunabilir.



Laboratuvar bulgulari

e Eozinofili (%70)
o LOkositoz
e Anemi (normokrom normositer)

e Trombositoz
e BAL sivisinda eozinofil (%?25)



Klinik ve radyolojik olarak KEP ile
benzerliklerinden dolayi ayiricl tanida

e TUberkuloz

o Kriptokok etkenli mantar enfeksiyonu
e Sarkoidoz

o Loeffler sendromu

e Deskuamatif interstisyel pnomoni

e Kronik hipersensitivite pndmonisi

e Eozinofilik grantlom dusunulebilir.



Hastalarin takibi

e Klinik bulgular

e SFT

e DLCO

e Akciger grafisi/BT



Prognoz

e Spontan duzelme olgularin
% 10'undan azinda tanimlanmistir.

e TUm olgularda kortikosteroid ile
belirgin iyilesme tanimlanmistir.

e Tedaviye iyi yanit vermesine ragmen
dozun azaltilmasi ya da kesilmesi ile
nuks gelisebilir.

e Hastaligi kontrol altinda tutmak icin
1-3 yil slreyle tedaviye inhale
steroid eklenmesi onerilmektedir.



o KEP'de steroid tedavisi ile 2-3 gln
icinde semptomlarda ve hipokside
azalma, 2-3 haftada semptomlarda
tam dluzelme yaninda radyolojik
gerileme izlenir.

e Akciger grafisi 4-6 hafta icinde
normale doner.



Hastamizin akciger grafileri

PA

06.11.2014, 09:16:01 1l 24 .11.2014, 09:56:13

Gelis akciger grafisi Tedavinin 18. gund



e Hastanin 02.05.2015 tarihli kontrol
toraks BT'sinde;

e Bilateral akciger parankiminde hafif
buzlu cam dansitesinde alanlar ve
interlobuler septal kalinlasmalar.
13.10.2014 tarihli BT incelemesi ile
karsilastirildiginda bulgularda belirgin
regresyon mevcuttur.
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23.09.2014, 15:59:28 1 105.02.2016, 12:42:18

Tedavinin baslangici Tedavinin 17. ayi



TESEKKURLER...



