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Oz
Giris ve Amag: Otoimmiin 6zellikli interstisyel pndmoni (OOIP), altta yatan otoimmiin bir siireci diisiindiiren
klinik veya serolojik 6zelliklerin mevcut oldugu; ancak bag doku hastaliklart igin tanimlanmis siniflandirma
kriterlerinin karsilanmadig1, yakin zamanda tammlanmis bir antitedir. Bu ¢alismanin amaci, OOIP hastalarinin
klinik, serolojik ve morfolojik 6zelliklerini belirlemektir.
Gerec ve Yontemler: Bu ¢alisma bir retrospektif kohort ¢aligmasidir. Calismaya 2015-2022 tarihleri arasinda
Mersin Universitesi Romatoloji boliimiinde OOIP tanisi ile takip edilen 38 hasta dahil edilmistir.
Bulgular: Calismadaki hastalarin yas ortalamalar1 58,26 + 12,31 idi. Cogunlugu (n=27, %71) kadin hastalar
olusturmaktaydi. Hastalarda en sik tanimlanan klinik 6zellikler inflamatuar artrit veya 60 dakikadan uzun siiren
poliartikiiler sabah sertligi (n=9, %23,6) ve Raynaud fenomeniydi (n=9, %23,6). En sik tanimlanan serolojik
bulgular antiniikleer antikor (ANA) pozitifligi (n=27, %71,1), anti-Ro/SSA antikor pozitifligi (n=6, %15,8),
romatoid faktdr (RF) (n=5, %13,2) ve anti-siklik sitriiline peptid pozitifligi (anti-CCP) (n=5, %13,2) idi. Ortalama
takip siiresi 43,21 + 23,30 ay olup, takip siiresince exitus olan 10 hastadan yalmzca biri OOIP ile
iliskilendirilmistir. Hastalarm 31’1 (%81,5) immiinstipresiflerle tedavi edilmis olup, 29’una (%76,3) steroid
tedavisi verilmistir. Steroidlerle birlikte en ¢ok kullanilan immiinsiipresif ilag siklofosfamid (n=9, %23,6) idi.
Immiinsupresif ilaglara yeterli yanit alinamayan 4 hastaya (%10,5) ise anti-fibrotik verilmistir. Morfolojik alanda
radyolojik paternler igerisinde en sik nonspesifik interstisyel pndmoni (NSIP) paterni gézlenmistir (n= 15, %39,5).
Sonug: Tek merkez deneyimini sunan bu calismada OOIP’nin ¢ogunlukla kadin hastalardan olustugu, siklikla
eklem bulgular1 ve Raynaud fenomeni ile prezente oldugu ve gériintiilemede en stk NSIP paterni 6zelliklerini
gosterdikleri belirlenmistir. Oldukga heterojen dzellikler gosteren OOIP’nin klinik ve morfolojik 6zelliklerinin iyi
belirlenmesi, hastaligin erken tanisi ve tedavisi i¢in 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Romatolojik hastalik, interstisyel akciger hastaligi, otoimmiin &zellikli interstisyel pndmoni,
idiopatik pulmoner fibrozis

Abstract
Aim; Interstitial pneumonia with autoimmune features (IPAF) is a recently determined condition characterized
by clinical or serological symptoms indicative of an underlying autoimmune process but without fulfilling
connective tissue disease classification criteria. This study aims to identify the clinical, serological, and
morphological features of AFIP patients.
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Method; This is a retrospective cohort study. A total of 38 patients diagnosed with AFIP in the Rheumatology
outpatient clinic of Mersin University between 2015 and 2022 were included in the study.

Results; The patients' mean age was 58.26 +12.31. The majority of patients (n=27, 71% female) were female.
The most frequently described clinical features among patients were inflammatory arthritis or polyarticular
morning joint stiffness lasting more than 60 minutes (n=9, 23.6%) and Raynaud's phenomenon (n=9, 23.6%). The
most commonly identified serological findings were antinuclear antibody (ANA) (n=27, 71.1%), anti-Ro/SSA
antibody (n=6, 15.8%), rheumatoid factor (n=5, 13.2%), and anti-cyclic citrullinated peptide (Anti-CCP) (n=5,
13.2%) positivity. The mean follow-up was 43.21 £ 23.30 months, and only one out of 10 patients who died during
the follow-up was associated with IPAF. Thirty-one (81.5%) patients were treated with immunosuppressants, and
29 (76.3%) were given steroid treatment. The most commonly used immunosuppressive drug with steroids was
cyclophosphamide (n=9, 23.6%). Anti-fibrotic therapy was administered to 4 patients (10.5%) who did not
respond adequately to immunosuppressive drugs. Morphologically, the most frequent radiological pattern was the
non-specific interstitial pneumonia (NSIP) pattern (n=12, 26.3%).

Conclusion; This single-center study demonstrated that IPAF primarily affects females, often presents with joint
manifestations and Raynaud's phenomenon, and more frequently exhibits the NSIP pattern on imaging. Due to
the heterogeneity of IPAF, defining its clinical and morphological characteristics is essential for early diagnosis
and treatment.

Keywords: Rheumatic disease, interstitial lung disease, interstitial pneumonia with autoimmune features,
idiopathic pulmonary fibrosis

1. Giris

Idiopatik interstisyel pndmoniler klinik, radyolojik gerektiren OOIP’in klinik, serolojik ve morfolojik
ve histopatolojik acidan birtakim benzer 6zellikler ozelliklerinin daha iyi anlagilmasi tani ve tedavi
tastyan inflamatuar ve/veya fibrotik akciger stratejilerinin gelistirilmesine katki saglayabilir. Bu
bozukluklar1 olarak tanimlanmaktadir [1]. idiopatik acidan bu c¢aligmanin amaci merkezimizde takip
pulmoner fibrozisli (IPF) hastalarin bir kisminda edilen OOIP tanili hastalarin klinik, radyolojik ve
altta yatan otoimmiin bir siireci diisiindiiren klinik morfolojik ozelliklerini belirlemek ve hastaligin
veya serolojik dzellikler mevcut olmakla beraber, stirecini degerlendirmektir.

bag doku hastaliklari i¢in tanimlanmig siniflandirma

kriterlerini karsilamamaktadir [2]. Gegmis yillarda 2. Yontem

bu hastalar farklilagmamis bag doku hastalig ile Bu calisma retrospektif kohort calismasi olup,
iliskili interstisyel akciger hastahigi (IAH), akciger Temmuz 2022-Aralik 2022 tarihleri arasinda
dominant TAH veya otoimmiin 6zellikli IAH olarak yapilmistir. Calisma igin Mersin Universitesi klinik
tanimlanmistir  [3-6]. Ancak bu tanimlar igin aragtirmalar etik kurulundan onam alinmistir
isimlendirme  ve  smiflandirma  konusunda (Tarih:24/06/2022, Karar No: 2022/418). Calismaya
uluslararasi genel konsensus saglanamamis olup 2015-2021 tarihleri arasinda Mersin Universitesi
yeni bir smiflandirmaya ihtiya¢ duyulmustur. Bu romatoloji  polikliniginde otoimmiin  6zellikli
amagla Avrupa Solunum Dernegi (European interstisyel pnomoni tanist alan 38 hasta dahil
Respiratory Society-ERS) ve Amerikan Toraks edilerek elektronik medikal kayitlar1 taranmistir.
Dernegi  (American  Thoracic  Society-ATS) OOIP tamis1 icin Avrupa Solunum Dernegi
tarafindan olusturulan kurul 2015 yilinda bu (European Respiratory Society -ERS) ve Amerikan
hastalar1 “otoimmun ozellikleri olan interstisyel Toraks Dernegi (American Thoracic Society-ATS)
pnomoni” (OOIP) olarak tanimlamistir. Bu kurulunun otoimmiin ozellikleri olan interstisyel
smiflama kriterleri klinik, serolojik ve morfolojik pnomoni siniflama kriterleri kullanilmigtir (Tablo 1)
olmak lizere iic alandan ozelliklerin [1].

kombinasyonunu igermektedir [1]. OOIP nin tanis

cevresel maruziyet, ilaglar, enfeksiyonlar ve bag Buna gore klinik, serolojik ve morfolojik
doku hastaliklar1 gibi nedenlerin diglanmasini (goriintiileme/patoloji) iic alandan en az ikisinde
gerektirmektedir [7]. Bu grup hastalarin tedavisinde pozitif bulgu olan OOIP tanili hastalar dahil edildi.
anti-fibrotik ajanlardan ziyade immiin-sipresif Coklu kompartman tutulum interstisyel pnémoniye
tedaviler daha etkin olmaktadir. Bu sebeple ek olarak agiklanamayan hava yollari, damar,
hastaligin heterojenitesi ve zaman zaman tanisal plevral veya perikardial anormalliklerin varligiyla
zorluklar g6z 6niine alindiginda altta yatan nedenin tanimlanmigtr. Tim hastalarda Toraks
dogru tespiti tedaviyi ve prognozu etkilediginden bu tomografisi/Torasik yiiksek ¢ozlinirlikli
hastalarda taniya yonelik multidisipliner yaklagim bilgisayarli tomografi (BT/YCBT) ve/veya akciger
oldukca dnemlidir. biyopsisi  histopatolojisi ile  OOIP  tamis
Oldukgea yeni tanimlanan ve IPF’den bir¢ok yonii ile dogrulanmigtir. Toraks BT veya YCBT goriintiileri
ayr1 bir antite olan ve farkli tedavi yaklagimi toraks radyolojisi alaninda deneyimli bir radyolog
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tarafindan (YB) smiflama kriterlerindeki tanimlara
uygun olarak non-spesifik interstisyel pnomoni
(NSIP), organize pndémoni (OP), NSIP ve OP

cakigmast ve lenfoid interstisyel pnomoni (LiP)
olarak siiflandirilmastir.

Tablo 1: Otoimmiin &zellikler gdsteren interstisyel pndmoni igin siniflandirma kriterleri (OOIP) [1].

2. Alternatif etiyolojilerin dislanmasi ve,

1. Interstisyel pnémoni varligi (HRCT veya cerrahi akciger biyopsisi ile) ve,

3. Tanimlanmis bir bag dokusu hastalig1 kriterlerini karsilamayan ve,
4. Bu alanlarm en az ikisinden (2) en az bir (1) dzellik:

A. Klinik alan

B. Serolojik alan

C. Morfolojik alan

1. Distal dijital fissiirlesme (Or:
“mekanik eller”)

2. Distal dijital ug iilserasyonu
3.Inflamatuar artrit veya poliartikiiler
sabah eklem sertligi >60 dk

4. Palmar telenjiektazi

5. Raynaud fenomeni

Zo, tRS)

1. ANA >1:320 titre, diffiiz,
benekli, homojen paternler veya
a. ANA niikleolar paterni
(herhangi bir titre) veya

b. ANA sentromer paterni
(herhangi bir titre)

2. Romatoid faktor >2x normalin

9. Anti-topoizomeraz (Scl-70)
10. Anti-tRNA sentetaz (6rn. Jo-1,
PL-7, PL-12; digerleri: EJ, OJ, KS,

11. Anti-PM-Scl
12. Anti-MDA-5

1. YCBT'ye gore anlamli radyoloji
paternleri:

a. NSIP

b. OP

c¢. NSIP ve OP cakigmasi

d. LIP

2. Cerrahi akciger biyopsisi ile

6. Agiklanamayan dijital 6dem list sinir1 histopatoloji paternleri veya
7. Dijital ekstansor yiizeylerde 3. Anti-CCP ozellikleri:
agiklanamayan sabit dokiintii (Or: 4. Anti-dsDNA a. NSIP
Gottron isareti) 5. Anti-Ro (SS-A) b. OP
6. Anti-La (SS-B) c. NSIP ve OP ¢akigmasi
7. Anti-riboniikleoprotein d. LIP
8. Anti-Smith e. Germinal merkezlerle interstisyel

lenfoid kiimeler
f. Diffiiz lenfoplazmasitik infiltrasyon
(lenfoid folikiillii veya folikiilsiiz)

3. Aciklanamayan ¢ok kompartman
tutulumu (interstisyel pndmoniye ek
olarak):

a. Aciklanamayan plevral efliizyon
veya kalinlagma

b. Ag¢iklanamayan perikardiyal
efiizyon veya kalinlasma

c. Agiklanamayan intrinsik solunum
yolu hastaligi* (SFT, goriintiileme
veya patoloji ile)

d. Aciklanamayan pulmoner
vaskiilopati

YCBT: Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi; ANA: anti-niikleer antikor; NSIP: non-spesifik interstisyel
pnémoni; OP: organize pndmoni; LIP: lenfoid interstisyel pnomoni; SFT: solunum fonksiyon testi. # : havayolu

obstriiksiyonu, brongiolit ve bronsektazileri igerir.

Multi-kompartman tutulumu igin
plevral/perikardiyal  efiizyon ve kalinlasma,
intrensek  havayolu hastaligt ve pulmoner

vaskiilopati degerlendirilmistir.

IPF’li tiim hastalarin otoantikor degerlendirmeleri,
antiniikleer antikorlar (ANA) (titre, immiinofloresan
boyanma paterni), ekstrakte edilebilen niikleer
antijenlere karst spesifik antikorlar (anti-dsDNA,
anti-Ro (SS-A), anti-La  (SS-B), anti-
riboniikleoprotein, anti-Smith, anti-topoizomeraz
(Scl-70), anti-PM/Scl ve anti-Jo-1), romatoid faktor
(RF) (normal iist stnirinin 2 katindan biiytik titreler
anlamli kabul edildi), anti-siklik sitriiline peptid
antikorlar1 (anti-CCP) ve anti-sentetaz antikorlarimi
icermekteydi. Anti-Jo-1, disindaki anti-tRNA
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sentetaz antikorlar1 ve anti-MDA-5 antikorlari,
yalnizca klinik gereklilik varsa klinisyenlerce
istendiginde elde edildi. Ayrmtili romatolojik
sorgulama ve klinik degerlendirmeler romatoloji
uzman tarafindan yapilmistir.

Tanimlanmis bir bag doku veya romatizmal hastalig1
olanlar, enfeksiyoz nedenler, meslek hastalig
olanlar, ilag ve diger toksik ajan kullanimi bulunan
hastalar c¢aligmaya dahil edilmemistir. Hastalarin
demografik verileri, sagkalim durumu, takip siiresi,
sigara icme durumu, kullanilan tedavi ajan1 ve
laboratuvar verileri geriye doniik olarak hasta
medikal kayitlarindan taranarak kaydedilmistir.




Solunum fonksiyon testine uyum saglayabilen veya
tetkik sonucuna ulasilabilen hastalarin FEV1, FVC
ve FEVI/FEVC degerleri kaydedilmistir.

2.1. Istatistiksel analiz: Istatistiksel analiz i¢in IBM
SPSS 22.0 (SPSS Inc., Chicago, USA) programi
kullanilmistir. Temel demografik ve klinik verilerin
degerlendirilmesi  i¢in  tanimlayic1  istatistik
kullanilmistir. Kategorik veriler sayi, yiizde deger,
sirali veriler ortalama ve standart sapma olarak
verilmistir. Verilerin normal dagilimin
degerlendirmek i¢in Kolmogorov-Smirnov veya
Shapiro-Wilk  testi  kullamilmistir. ~ P<0,05
istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

3. Bulgular ve Tartisma:

3.1. Bulgular:

Hastalarin yas ortalamalar1 58,26 + 12,31 (nin-
max:27-78) olup, ¢ogunlugunu kadin hastalar

olugturmaktaydit  (n=27, %71). Hastalarin
demografik ve klinik Ozellikleri Tablo-2’de
gosterilmigtir.  Sekiz hastaya akciger biyopsisi

yapilmigtir. Ortalama takip siiresi 43,21 + 23,30 ay
olan hastalardan, takip siiresince 10 hasta 6lmiistiir,
bunlardan ii¢cii CoVID-19 enfeksiyonu, bir tanesi
malignite (over kanseri), bir tanesi primer akciger
hastalig1, bir tanesi pulmoner emboli nedenli 6lmiis
olmus olup, dort hastanin 6liim sebebine ait bilgiye
ulasilamamustir. OOIP nedeni ile 6len hastanin
klinik ortaya ¢ikisi ile 6liim zamani arasinda 3 ay
gibi oldukg¢a kisa bir siire mevcuttu. Bu hastada
organize pndmoni paterni olup klinik olarak gottron
papiilleri ve Raynaud fenomeni mevcuttu. Serolojik
olarak 1/320 titre tizerinde ANA pozitifligi saptandi.

Hastalarin 31°1 (%81,5) immiinsiipresiflerle tedavi
edilmis olup, 29’una (%76,3) steroid tedavisi
verilmigtir. Steroidlerle birlikte en ¢ok kullanilan
immiinsiipresif ilag siklofosfamid (n=9, %23,6) olup
ikinci  swrada  azatiopurin  (n=6, %15,7)
kullanilmistir. Dort hasta rituksimab, dort hastada
mikofenolat mofetil, bir hastada ise intravendz
Immunglobulin  kullanilmistir.  Immiinsupresif
ilaglara yeterli yanit alinamayan 4 hastada (%10,5)
ise, ikisi nintedanib (%5,3), ikisi pirfenidon (%5,3)
olmak iizere anti-fibrotik ajana gecilmistir. Klinik,
serolojik ve morfolojik dagilim 6zellikleri Tablo 3'te
Ozetlenmistir. Hastalarda saptanan en sik klinik
bulgular inflamatuar artrit veya 60 dakikadan uzun
siiren poliartikiiler sabah sertligi (n=9, %23,6) ve
Raynaud fenomenidir (n=9, %23,6). Serolojik
olarak en stk ANA pozitifligi (n=27, %71,1) ve
Anti-Ro/SSA antikor pozitifligi (n=6, %15,8)
saptanmustir. Bunu RF (n=5, %13,2) ve Anti-CCP
pozitifligi (n=5, %13,2) takip etmistir.
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Tablo 2. Hastalarin demografik ve klinik

karakteristik ozellikleri
Tani yas1 (ortalama+SS) 58,26+12,31
Cinsiyet (Kadin/Erkek), n (%) 27/11

(%71/29)
Takip siiresi, ay (ortalama+SS) | 43,21423,30
(minimum-maximum) (4-96)
Ex olan hasta sayist, n (%) 10 (26,3)
Biyopsi yapilan hasta sayisi, n (%) | 8 (21)
Sigara oykiisii, n (%) 10 (26,3)
SFT yapilan hasta sayisi, n (%) 25 (65,7)
1. saniye zorlu expirasyon hacmi | 74,81£23,02
(%FEV1) (ortalama+SS)

Zorlu vital kapasite (ortalama+SS) | 79,15+24,51
FEVI1/FVC (ortalama+SS) 77,09+17,13
Immunsupresif tedavi, n (%) 31 (81,5)
Steroid, n (%) 29 (76,3)
Siklofosfamid, n (%) 9 (23,6)
Rituksimab, n (%) 4 (10,5)
Azathiopurin, n (%) 6 (15,7)
Mikofenolat mofetil, n (%) 4 (10,5)
Intravendz Immunglobulin, n (%) | 1 (2,6)
Antifibrotik tedavi 4(10,5)
Pirfenidon, n (%) 2(5,3)
Nintedanib, n (%) 2(5,3)

SS: Standart Sapma

Morfolojik alanda YCBT’ye gore radyoloji

paternleri agisindan en stk NSIP paterni gdzlenmistir
(n= 15, %39,5). Hastalarda interstisyel pnémoniye
ek olarak agiklanamayan ¢oklu kompartman
tutulumundan en sik agiklanamayan plevral eflizyon
veya kalinlagma saptanmistir (n=5, %13,2).
Histopatolojik degerlendirme sonuglarina gére bir
hastada NSIP, iki hastada OP, iki hastada NSIP ve
OP  birlikteligi, bir hastada ise diffiz
lenfoplazmositik infiltrasyon —saptanmustir.  iki
hastada ise biyopsi tanisal olarak anlamli
sonu¢lanmamugtir (Tablo-3). Bir hastada takip
siiresince OOIP tanisindan 4 y1l sonra bir bag doku
hastalig1 (Sjogren sendromu) gelismistir.

3.2. Tartisma:

Bu calismada, OOIP olarak simiflandirilan ve tek bir
merkez tarafindan yaklasik 7 yil boyunca takip
edilen 38 hasta analiz edilmistir. Siiflandirma
kriterleriyle ilgili olarak, literatiirde halihazirda
bildirilen klinik o6zellikler olduk¢a heterojendir.
Calismamizin demografik verileri
degerlendirildiginde; yas ortalamasinin literatiir ile
uyumlu oldugu goriilmiistiir. Oldham ve ark.nin
calismasina dahil edilen hastalarin %52’si kadin ve
tim hastalarin  yas ortalamast 63,2 olarak
saptanmigtir [7]. Kim ve ark.nin ¢alismasinda ise
hastalarin %56’s1 kadin olup, yas ortalamasi 60,6



olarak bildirilmistir [8]. Chartrand ve ark.nin
calismasinda hastalarin %71,4’4 kadindir ve yas
ortalamasi 54,6 olarak verilmistir [9].

Tablo 3. Siniflama kriterlerine gére bulgularin sikligi

Calismamizda kadin dominanst ise Chartrand ve
ark.nin ¢aligmalarma benzer bulunmus olup ilk iki
calismadan belirgin oranda ytiksek saptanmistir.

Klinik Alan, n (%) 26 (68,4)
1. Distal dijital fissiirlesme (Or: “mekanik eller”) 1(2,6)

2. Distal dijital ug iilserasyonu 2 (5,3)
3.inflamatuar artrit veya poliartikiiler sabah eklem sertligi >60 dk 9 (23,6)
4. Palmar telenjicktazi 3(7,9

5. Raynaud fenomeni 9 (23,6)
6. Ag¢iklanamayan dijital ddem 1(2,6)

7. Dijital ekstansor yiizeylerde agiklanamayan sabit dokiintii (Gottron isareti) 1(2,6)
Serolojik Alan 35(92,1)
1. ANA >1:320 titre, diffiiz, benekli, homojen paternler veya ANA niikleolar paterni veya ANA 27 (71.1)
sentromer paterni (herhangi bir titre) ’
2. Romatoid faktor >2x normalin iist sinir1 5(13,2)
3. Anti-CCP 5(13,2)
4. Anti-dsDNA 3(7,9)
5. Anti-Ro (SS-A) 6 (15.8)
6. Anti-La (SS-B) 1(2,6)
7. Anti-riboniikleoprotein 1(2,6)
8. Anti-Smith 0(0)

9. Anti-topoizomeraz (Scl-70) 3(7,9)
10. Anti-tRNA sentetaz (6rn. Jo-1, PL-7, PL-12; digerleri: EJ, OJ, KS, Zo, tRS) 2 (5,3)
11. Anti-PM-Scl 0(0)

12. Anti-MDA-5 0(0)
Morfolojik Alan 37 (97,3)
1. YCBT'ye gore anlamli radyoloji paternleri.

a. NSIP 15 (39,5)
b. OP 1(2,6)

c. NSIP ve OP cakigmast 5132
d. LIP 2(5,3)

2. Cerrahi akciger biyopsisi ile histopatoloji paternleri veya ozellikleri

a. NSIP 1(2,6)
b. OP 2(5,3)

c. NSIP ve OP cakigmast 2(53)

d. LIP 0(0)

e. Germinal merkezlerle interstisyel lenfoid kiimeler 0(0)

f. Diffiiz lenfoplazmasitik infiltrasyon (lenfoid folikiillii veya folikiilsiiz) 1(2,6)

3. Agiklanamayan ¢oklu kompartman tutulumu (interstisyel pnomoniye ek olarak)

a. Aciklanamayan plevral efiizyon veya kalinlagma 5132
b. Ac¢iklanamayan perikardiyal efiizyon veya kalinlagma 2(5,3)

c. A¢iklanamayan intrinsik solunum yolu hastalig1 4 (10,5)
d. Ag¢iklanamayan pulmoner vaskiilopati 37,9

ANA: anti-niikleer antikor; YCBT: Yiiksek ¢oziiniirliikli bilgisayarli tomografi; NSIP: non-spesifik interstisyel
pndémoni; OP: organize pnémoni; LIP: lenfoid interstisyel pnémoni

OOIP siniflama kriterlerinde yer alan klinik
bulgularmn sikligi, bu konuda yapilan birgok
calismada benzer sekilde sonuclanmistir. Oldham
ve ark., calismamiza benzer sekilde TPAF tanili
hastalardaki en sik goriilen klinik 6zelligi Raynaud
fenomeni (%27,8) olarak raporlamiglardir [7].
Chartrand ve ark. %39, Sambatro ve ark. %31,1
oranla en sik bulguyu Raynaud fenomeni olarak
bulmuslardir [9,10]. Calismamizda inflamatuar artrit
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veya 60 dakika tizerinde siiren sabah tutuklugu
Raynaud fenomeni ile ayn1 siklikta saptanmis olup,
diger calismalarda da genel olarak bu klinik
prezentasyon ikinci sirada goriilmektedir. Farkli
olarak OOIP hastalarindaki ilk prospektif ¢alisma
olan Sebastiani ve ark.nin g¢aligmasinda; kriterler
arasinda yer almamakla beraber sikka sendromu
(%46,8 agiz kurulugu, %35,6 gbz kurulugu) en sik
klinik prezentasyon olarak



raporlanmistir [11]. Bizim c¢aligmamizda bir hastada
OOIP tamisindan 4 yil sonra agiz kurulugu ve goz
kurulugu gelismis ve romatolojik agidan yeniden
degerlendirme sonucunda hastaya Sjogren sendromu
tanist konulmustur. Bu hasta siniflama kriterlerini de tam
olarak doldurmakta olup tani tiikiiriik bezi biopsisi ile
histopatolojik olarak da dogrulanmistir.

OOIP tanist alan 52 hastalik bir calismada izlem
stiresince yedi hastada net bir bag doku hastalig1 gelismis
olup bunlarin dordi Sjogren sendromu, ikisi romatoid
artrit ve ikisi polimiyozit tanist almigtir [11]. Yazarlar
caligma sonuglarma gére OOIP nin belirgin bir bag doku
hastaligina doniisiim egiliminin diisiik oldugu, bu sebple
[PF’den farkli bir klinik antite olabilecegini one
stirmiislerdir. Bizim hastalarimizin da yanlizca bir
tanesinde bag doku hastaligina gelismis olmasi, bu
goriisii destekler niteliktedir.

OOIP’li  hastalarin  serolojisi ~ degerlendirildiginde
calismamizda en stk ANA pozitifligi (%71,1)
saptanmistir. Literatiire bakildiginda OOIP’li hastalarin
degerlendirildigi hemen her ¢alismada benzer sonuglar
elde edilmistir. Oldham ve ark.nin ¢aligmasinda ANA
pozitifligi %77,6, Chartand ve ark.nin ¢aligmasinda %48,
Sebastiani ve ark.nin ¢aligmasinda %72,3 olarak rapor
edilmistir [7,9,11]. Sambatro ve ark.nin ¢aligmasinda bu
oran %17,7 olarak bulunmustur. Diger calismalardan
diisiik olmakla birlikte, bakilan otoantikorlar arasinda en
sik pozitiflik oraninin ANA’ya ait oldugu paylasilmistir
[10]. Ikinci sirada yer alan antikor Chatrand’a ve
Oldham’in  c¢aligmalarina  benzer sekilde bizim
calismamizda da anti-SSA pozitifligidir. Sambatro’nun
calismasinda ise ikinci en sik gozlenen otoantikor
pozitifliginin ise RF oldugu bildirilmistir. Chatrand’in
calismasinda ise dikkat ¢eken bir bulgu olarak anti-
sentetaz antikorlarinin diger ¢aligmalara gore ¢ok daha
fazla oranda goriilmesidir. Bu durum anti-Jo-1 antikorlar
disinda, kriterler iginde yer alan tiim anti-sentetaz
antikorlarina rutin olarak bakilmasi veya gii¢ ulasilabilir
olmalart ile iliskili olabilir.

Yapilan calismalarda OOIP’li hastalar hem radyolojik
goriintii 6zelliklerine hem de biyopsi sonuglarina gore
smiflandirilmigtir. Oldham ve ark.nin [7] ¢aligmasinda
YCBT de en sik usual interstisyel pndmoni (UIP) paterni
(%54,6), akciger biyopsisi yapilan 83 hastanin
%73,5’inde de yine UIP paterninin  agirlikli
gosterilmistir. Bu ¢alisma diger ¢alismalarin aksine
belirgin olarak UIP paternine sahip hastalardan
olusmaktadir. Yazarlar NSIP agirhikli kohorta sahip
calismalarla kiyasladiginda, UIP agirlikli OOIP’nin
hastalik seyir ve sonucunun daha kot oldugu
vurgulanmustir [7].

Bazi aragtirmacilar UIP paternine sahip hastalarin
calismalara dahil edilmesinin kafa karigtirict bir durum
oldugundan dislanmasint  &nermektedir. Bununla
beraber, UIP’nin bag doku hastaliklarinda stk gériilen bir
patern olmasi nedeni ile bu hastalarin dislanmasinin
yaniltic1 ve keyfi oldugu goriisii de savunulmaktadir [11].

Bizim ¢alismamizda da bir hastada UIP paterni olup,
beraberinde ¢oklu kompartman tutulumu, ANA yiiksek
titrede nukleolar boyanma paterni ve Raynaud fenomeni
mevcuttu.

Chartand ve ark.nin ¢alismasinda ise YCBT de baskin
patern %57 ile NSIP paterni idi [9]. Kim ve
arkadaglarinin caligmasinda YCBT’de %36,7 hastada
UIP paterni goriilmiistir  (8). Sambataro ve
arkadaglarinin caligmasinda hastalarin %68,8’inde NSIP
paterni bulunmustur [10]. Ancak bu calismada UIP
paterni  hastalarin  caligmaya  dahil  edilmedigi
belirtilmistir. Sebastiani ve arkadaglarinin prospektif
calismasinda YCBT de %44,2 UIP, %32,7 NSIP paterni
bulunmustur ve sadece 2 hastaya akciger biyopsisi
yapilmis ve ikisi de UIP olarak degerlendirilmistir [11].
Bizim ¢aligmamiza ise Chartand ve arkadaglarinin,
Sambataro ve arkadaslarinin ¢aligmasina benzer sekilde
YCBT de gore radyoloji paternleri agisindan en sik NSiP
paterni gozlenmistir (n= 15, %39,5). Akciger biyopsisi
sonuglarina gore bir hastada NSIP, iki hastada OP, iki
hastada NSIP ve OP birlikteligi, bir hastada ise diffiiz
lenfoplazmositik infiltrasyon saptanmistir. iki hastada ise
biopsi tanisal olarak anlamli sonuglanmamustir.

Bu caligmanin tek merkezli ve retrospektif dizayna sahip
olmasi gibi bazi kisitliliklart mevcuttur. Tek merkezden
elde edilen verilerle yapilan bir ¢alisma olmasi ¢evresel
faktorler ile cografi ve genetik farkliliklarin etkisinin
gbzden kagirilmasina neden olmus olabilir. OOIP tanisi
icin prospektif olarak tiim hastalarin radyolojik ve
serolojik degerlendirmeleri yeniden gbzden gecirilmistir.
Ancak klinik alandaki bulgularmn varligin1 yeniden
dogrulamak miimkiin olmamuis, retrospektif olarak elde
edilen medikal kayitlarin verileri degerlendirmeye
almabilmigtir. Bir diger kisitlilik ise ¢alismanin {iglincii
basamak bir merkezde yapilmis olmasidir. Bu durum
daha siddetli klinige sahip veya tanisal zorluk bulunan
hastalarin dahil edilmesine neden olarak yanlilik
olusturmus olabilir. Olduk¢a invaziv olmasi nedeni ile
tim  hastalarda  histopatolojik  degerlendirmenin
yapilamamis olmast bir diger kisitliliktir. Giiglii yani ise
yedi yillik bir hasta serisinin dahil edilmesi nedeni ile
hastalardaki siire¢ ve seyrin izlenebilmis olmasidir.

4. Sonug¢

OOIP, hem tanisal hem tedavisel baglamda idiyopatik
veya cevresel, enfeksiydz kaynakli idiopatik interstisyel
pnomoniden olduk¢a farkliliklar gosterdiginden bu
hastalarin erken ve dogru taninmasi dnemlidir. Ozellikle
IPF tanili kadimlar, Raynaud fenomeni ve eklem
semptomlar1 olan hastalar bu a¢idan daha dikkatle
degerlendirilmeli ve Dbaslangigta OOQIP  olarak
smiflandirilamasa  da ilerleyen zaman igerisinde
hastaligin gelisimi agisindan takip edilmelidir. OOIP nin
klinik 6zelliklerinin iyi bilinmesi, hastalarin daha erken
tan1 almasma ve erken tedavi edilebilmesine olanak
saglayarak hastaligin prognozunu Onemli oranda
etkileyebilir. Bu agidan daha fazla sayida hasta igeren,
¢ok merkezli prospektif ¢aligmalara ihtiyag vardir.
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