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Editörlerden

Kökeni Fransızca olan sendrom, bir hastalığı karakterize eden ve aynı 
anda ortaya çıkan belirtiler ya da belli bir hastalığa ait klinik belirtilerin tümü 
anlamındadır.

Göğüs Hastalıklarında sendromlar isimli ilk eser 1970 yılında rahmetli 
hocamız  Prof. Dr. Necdet Menemenli tarafından yazılıp, 1977 yılında ikinci 
baskısı yapılmıştır. İkinci eserin ise 2000 yılında Prof. Dr. Numan Ekim 
hocamız tarafından Türk tıbbına kazandırılmış olduğunu gördük.

Tıptaki hızlı ilerleme, yeni tanı ve tedavi yöntemlerinin gelişimi bizlere 
25 yıl sonra bu konuda güncellenmiş bir yayın gereksinimi olduğunu 
düşündürdü.

“Akciğer Hastalıklarında Sendromlar” başlığı altındaki sendromları çeşitli 
kaynaklardan, literatürden ve internet verilerinden araştırarak derledik.  
Alfabetik sıra ile sendromlar yazıldı. Toplam 23 yazar aramızda iş bölümü 
yaparak bu  kitabı oluşturduk. 

Kitabımızın Göğüs hastalıkları ile birlikte farklı alanlarda çalışan doktor 
arkadaşlarımıza ve tıp öğrencilerine yararlı olması en büyük dileğimizdir.  
Kitabımıza her aşamada katkısı olanlara teşekkür ederken bizlere göğüs 
hastalıkları branşını sevdiren ve çalışma şevki aşılayan tüm hocalarımızı sevgi 
ve saygıyla anıyoruz.
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Bölüm 1

ABDOMINAL TORASİK SENDROM

Dr. Sena Nur Aktoprak1

Sinonim: Torakoabdominal Sendrom

Birçok üst intraabdominal hastalıklar torakal semptomlara yol 
açabileceği gibi; pnömoni, ampiyem gibi toraks patolojileri de abdominal 
semptomlara yol açabilirler. Bunların geneline abdominal torasik sendrom 
denir. Abdominotorasik lezyonların kesin olarak ortaya çıkarılması visseral 
serebrospinal refleks mekanizması ve organlar arasındaki sempatik sinir 
sistemi nedeniyle güçlük gösterir.

AKUT GÖĞÜS SENDROMU ACUTE CHEST SYNDROME

Orak hücre hastalığı (SCD) veya anemi, kırmızı kan hücrelerindeki 
hemoglobini etkileyen kalıtsal bir kan bozukluğudur. Akut göğüs sendromu 
orak hücreli anemisi olan hastalarda pulmoner damar sistemindeki 
vazo-oklüzyon nedeniyle oluşur. Bu hemoglobinin deoksijenasyonuna, 
eritrositlerin oraklaşmasına bu da daha fazla vazo oklüzyona , iskemiye ve 
endotel hasarına neden olur. Akut göğüs sendromu (ACS), hem çocukları 
hem de yetişkinleri etkileyen orak hücre hastalığının akciğerle ilgili ciddi bir 
komplikasyonudur. Hızla ilerleyebilir ve orak hücre hastalığı olanlarda akut 
göğüs sendromu en yaygın ölüm nedenidir.

Çoğu vakanın etyolojisi henüz belli olmasa da yetişkin hastada çoğunlukla 
yağ veya kemik embolileri daha az oranda da astım, hipoksemi, aşırı sedasyon, 
postoperatif komplikasyonlar etyoloijde suçlanır.

Orak hücre hastalığında pulmoner emboli yerine pulmoner dolaşımda in 
situ trombüs gelişimi daha yaygındır.

Akut göğüs sendromunun patofizyolojisi pulmoner mikrodamar sistemi 
içindeki vazo-oklüzyona dayanmaktadır.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi  
ORCID ID:  0009-0004-0098-3892  senaktoprak@gmail.com
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Akut göğüs sendromunun teşhisi klinik ve radyolojiyle konur. Aşağıdaki 
kriterleri karşılaması gerekir;

Akciğer görüntülemesinde (Posteroanterior akciğer grafisi, BT) en az 
bir akciğer segmentinin içeren ve atelektaziye bağlı olmayan radyoopasite 
artışı, Göğüs ağrısı, 38.5 0C den yüksek ateş, Öksürük,takipne, hırıltılı 
solunum, dispne, solunum çabası, oskültasyonda ral duyulması, hipoksemi 
(oda havasında başlangıca göre %2 den fazla azalma, Pao2  60 mmHg dan 
az) olmasıdır.

Bu kriterler özgül olmadığından solunum semptomlarıyla gelen orak 
hücre hastalığı olanlarda görüntüleme yapmak önemlidir.

Tanı ve tedaviye başlanmasında hızlı olunmalıdır. Akut göğüs 
sendromunun tedavisi; ağrı kontrolü, intravenöz sıvılar, antibiyotikler, 
oksijen desteği ve kan transfüzyonu gibi bileşenlerden oluşur.

Sıvı yönetiminde amaç ; aşırı sıvı aşırı yüklenmesine neden olmadan 
hastanın durumuna göre ihtiyacı olan hidrasyonu geri kazandırmak olmalıdır.

Her hastaya geniş spektrumlu antibiyotikler başlanmalıdır. Sefotaksim ya 
da seftriakson gibi 3. Kuşak sefalosporinlere ilave atipik kapsama açısından 
azitromisin ya da eritromisin gibi bir makrolid önerilirken; alternatif olarak 
levofloksasin ya da moksifloksasin gibi solunum yolu kinolonları monoterapi 
olarak kullanılabilir. Tedavi süresi 7-10 gündür.

Atelektaziyi önlemek için 2 saatte 1 insentif spirometri yapılabilir.

Akut göğüs sendromunda oksijen saturasyonu normal olsa bile ek oksijen 
sağlanması önerilir hatta bazı kanıtlar ek oksijenin erken uygulanmasının 
kan transfüzyon ihtiyacını azaltabileceğini göstermiştir. SPO2 %92 üzerinde, 
PO2 70’ in üzerinde veya bireyin başlangıç değerinin en az %3 altında 
tutulması önerilir.

 Hemoglobin seviyesi bazal seviyenin %10 ila %20 altında olduğunda, 
hemoglobin 7 g/dL’den düşük olduğunda, azalan bir hematokrit eğilimi 
görüldüğünde, radyografik bulgularda veya semptomlarda kötüleşme 
olduğunda veya exchange transfüzyonu gerçekleştirmede gecikme olduğunda 
kan transfüzyonları endikedir.

Akut göğüs sendromu , orak hücre hastalığında ölümlerin yaklaşık 
%25 ini oluşturur. Pediatrik populasyonda 4 yaşından küçük çocuklarda 
tekrarlama olasılığı daha yüksektir.

ARDS, solunum yetmezliği, Pulmoner enfarktüs, Pulmoner fibrozis, 
Pulmoner hipertansiyon gibi komplikasyonlar gelişebilir.
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Uzun vadeli yönetim statejisinde; hidroksiüre, eritrosit süspansiyonu 
transfüzyonları ve hematopoetik hücre nakilleri yer alır.

Yatak başı ultrason. B çizgileri, pleural efüzyon ve konsolidasyon gibi 
bulguları gösterip, ağrı krizinde akut göğüs sendromuna ilerlemeyi tahmin 
etmede diğer yöntemlere kıyasla daha duyarlı gösterilmiştir.

Akut göğüs sendromu, orak hücreli aneminin hospitalizasyon gerektiren 
ciddi bir komplikasyonudur ve gelecekteki atakları önlemek için hastalara 
hidroksiüre başlanmalı, şiddetli ve tekrarlayan ataklarda hematopoetik hücre 
nakli düşünülmelidir.

AIDS VE AKCİĞERLER

HIV ciddi immunsupresyona yol açan kronik bir enfeksiyondur. Enfekte 
olan bireyde semptomatik HIV gelişir ve tedavi edilmediğinde AIDS e ilerler. 
Akciğer, enfeksiyöz ve neoplastik nedenlerden dolayı immunsupresif konakta 
en çok etkilenen organlardan biridir. AIDSli hastaların %70 inde hastalığın 
seyri sırasında en az bir solunum komplikasyonu gelişir. Bu da bağışıklık 
sisteminin hem humaral hem de hücresel düzeyde bozulmasındandır. 

AIDS hastalarında gelişen pulmoner durumun türü genelde CD4 T 
lenfosit sayısına göre belirlenen hastalığın evresine bağlı olacaktır. Bu değer 
fırsatçı enfeksiyonlar için tedavi başlanması nedeniyle de kullanılır. CD4 
lenfosit için normal değerler 800 ila 1000 hücre/mm3 arasında değişmekle 
birlikte >500 hücre sayısı olan HIV+ lerde akciğer hastalığı gelişme riski 
normal populasyonla benzerdir.

<500 hücre/mm3 : Bakteriyle pnömoni, Tüberküloz

<200 hücre/mm3  :Pneumocystis Jirovecii (PCP), Yayılmış tbc, 
Toksoplazmoz

<100 hücre/mm3 : Kaposi Sarkomu, Lenfoma

Bakteriyel pnömoni:En sık şu anda HIV ile enfekte hastalarda akciğer 
enfeksiyonlarının en sık nedenidir ve bunu coğrafi bölgeye bağlı olarak farklı 
insidanslarla PCP ve TB takip etmektedir. Ek olarak, endemik mantarlar, 
parazitler ve virüsler dünya çapında HIV ile enfekte hastalarda akciğer 
hastalığı yüküne önemli ölçüde katkıda bulunmaktadır.

Bakteriyel pnömoni:  En sık enfeksiyon ve en sık başvuru tanısıdır. 
İntravenöz opioid kullanımı ve sigara bakteriyel pnömoni gelişimi için 
risk faktörüdür. HIV+ bakteriyel pnömoni vakalarında medyan CD4 
lenfosit sayısı 200 hücre/mm3 olup tüberküloz (Tbc) ve Pnömocytsis carini 
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pnömonisi (PCP)’ye oranla daha yüksektir ve medyan HIV yükü Tbc ve 
PCP’ye göre daha azdır.

Genel populasyonda olduğu gibi toplum kökenli pnömonilerin Hıv+ 
hastalarda da en sık nedeni Streptococcus pneumonia, ikinci sıklıkla 
heamafilus influenza gelir. Streptococcus pneumoniaya bağlı pnömoniyle 
hospitalize hastalarda en yaygın görüntüleme bulgusu tek ya da birden fazla 
lobar tutulumlu infiltratlardır.

Stafilococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, legionella, rhodococcus 
ve nocardia enfeksiyon yapan diğer etkenlerdendir. R. equi pneumonia, 
TB’yi taklit eden ateş, öksürük ve kaviter infiltratlarla yavaş bir seyirle 
karakterizedir. Daha çok ileri immunsupresyonda görülür. Nocardiozda 
insidans trimetoprim+sülfametoksozol  (TMP+SMX) profilaksisine bağlı 
olarak azalmış ancak özellikle CD4 <100 hücre/mm3 olanlarda  toplumdan 
140 kat yüksektir. Akciğer tutulumunun radyografik bulguları arasında 
tek veya çoklu nodüller veya kitleler (kavitasyonlu veya kavitasyonsuz), 
interstisyel infiltratlar, lober konsolidasyon ve plevral efüzyonlar bulunur. 
Nocardia türlerinin merkezi sinir sistemi enfeksiyonuna neden olma eğilimi 
nedeniyle pulmoner nokardiozlu tüm hastalarda beyin görüntülemesi 
yapılmalıdır.

HIV+ hastalarda bakteriyel pnömoninin klinik görünümü genellikle 
HIV ile enfekte olmayan hastalarınkine benzer. H. influenzae pnömonisi 
olan kişilerin bir alt kümesi , PCP’den ayırt edilemeyen bilateral infiltratlarla 
ortaya çıkar. Ancak P. aeruginosa veya S. aureus’a bağlı pnömoni sıklıkla 
kavitasyonla ilişkilidir.

Pneumocystis carini pneumonia: (PCP): P. Jiroveci den kaynaklanır. 
PCP akciğer enfeksiyonlarının en sık nedeni ve HIV+ hastalarda hastaneye 
başvurunun ilk nedeni olmakla birlikte P. Jirovecii profilaksisi ve yüksek etkili 
antiretroviral tedavinin (HAART) yaygın olarak uygulanması sonrasında 
sıklığı önemli ölçüde azalmıştır. Buna rağmen kuzey Amerika ve Avrupa’da 
AIDS i tanımlayan en yaygın fırsatçı enfeksiyon olmaya devam etmektedir. 
PCP esas olarak CD4 hücre sayısının <200 hücre/mm3 olması durumunda 
gelişir. Daha çok röntgende perihiler infiltratlarla prezente olur. %10 vakada 
pnömotoseller görülüp pnömotoraks olabilir. Tedavide TMP+SMX tercih 
edilir.

Tüberküloz ve diğer mikobakteriler: Normal populasyona göre HIVle 
enfekte kişilerin latent Tbc enfeksiyonundan aktif Tbc’ye ilerleme riski 
artmıştır. Klinik belirtiler büyük ölçüde immünsüpresyonun düzeyine 
bağlıdır. CD4 hücre sayısı  >350-400 hücre/mm3 olan kişilerde klinik 
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tablo, HIV enfeksiyonu olmayan kişilerdekine benzer. Tipik olarak, bu 
kişiler akciğerlerle sınırlı bir hastalığa sahiptir ve Tbc radyografik paterninin 
yeniden aktivasyonuyla ortaya çıkarlar (kavitasyonlu veya kavitasyonsuz 
üst akciğer bölgelerinde fibronodüler infiltratlar). CD4 hücre sayısı mm3 
başına <200 hücre olan kişiler sıklıkla primer TB paterni (orta ve alt akciğer 
bölgesi infiltrasyonları, lenf nodu büyümesi veya miliyer patern) ile ortaya 
çıkar; Kavitasyon daha az görülür ve akciğer grafisi de normal olabilir. İleri 
derecede immünsüpresyonu olan hastalarda daha sıklıkla ekstrapulmoner 
ve yayılmış Tbc görülür. HIV le enfekte kişilerde Tbc tedavisi normal 
populasyondan farklı değildir. Tüberküloz dışı mikobakterilerden ise en 
yaygın olanı: Mikobakterium avium komplekstir (MAC). CD4<50 hc/mm3 

olanlarda daha sık görülür.En yaygın görüntüleme bulgusu miliyer yayılmayı 
düşündüren bilateral infiltratlardır.

PCP dışındaki mantar enfeksiyonları: Üç ana endemik mantar Histoplasma 
capsulatum, Coccidiodes inmitis ve Blastomyces dermatitidis’tir . En yaygın 
olarak histoplazmoz görülür ve genelde CD4 <100 hc/mm3 altında ortaya 
çıkar.

Solunum yolu virüsleri de HIV le enfekte hastalarda akciğer 
komplikasyonlarına katkıda bulunabilir.

Sonuç olarak HIV le enfekte bireylerde solunumsal patoloji olması 
durumunda; klinik prezentasyon, CD4 lenfosit sayısı ve radyolojik tutulum 
paterninden hareketle ayırıcı tanı yapıp teşhis konularak tedavi başlanmalıdır.

AKUT AKCİĞER HASARI  (ACUT DISSTRES SYNDROME)

1967’de Ashbaugh ve arkadaşları: ‘şiddetli dispne, taşipne , oksijen 
tedavisine dirençli siyanoz, akciğer kompliyansı kaybı ve akciğer röntgeninde 
görülen yaygın alveolar infiltrasyondan oluşan klinik bir sendromu; pozitif 
basınçlı ventilasyona ihtiyaç duyan 12 hastada tanımladılar. Hızlı başlangıçlı, 
yaygın, bilateral akciğer hasarı, ciddi hipoksemi, kardiyojenik olmayan akciğer 
ödemi, düşük alveolar ventilasyon/perfüzyon oranları ve anormal fizyolojik 
O2 şantıyla ALI/ARDS de diffüz alveolar hasar mevcut olup; erken eksudatif 
faz, subakut proliferatif faz, geç fibrotik faz olmak üzere aşamalardan oluşur. 
ALI, akciğer endotel ve epitelyal bariyerlerinin bozulmasına neden olan bir 
akut inflamasyon bozukluğudur. ALI/ARDS, şiddetli pnömoni, sepsis, mide 
içeriğinin aspirasyonu, emboli (yağ, hava, amniyotik sıvı), göğüs travması, 
peritonit, pankreatit, hemorajik şok, boğulma tehlikesi ve zararlı gazların 
solunması gibi nedenlerden kaynaklanabilir. ARDS, yukarıdaki nedenlerden 
herhangi biriyle oluşan akut sistemik inflamasyonun pulmoner belirtilerini 
ve birçok organ sistemini kapsayan genel endotelyal hasarı yansıtır. ALI/
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ARDS’den kaynaklanan ölümlerin yaklaşık %15’i, tedavi edilemeyen 
hipoksemi, artan ölü boşluk ventilasyonu ve hiperkarbi ile birlikte ilerleyici 
solunum yetmezliğinden kaynaklanmaktadır. %75 olarak mortalitenin nedeni 
diğer sistemlerin de etkilenmesiyle gelişen multiple organ disfonksiyonudur.

Akut solunum sıkıntısı sendromu(ARDS): ALI’ nın daha şiddetli bir 
fizyolojik ifadesi olup tanısı aşağıdaki kriterlerle konur:

Akut başlangıçlı,

Röntgende akciğer ödemiyle uyumlu bilateral yaygın infiltratlar,

PaO2 /FiO2 ≤200 mmHg olması

Röntgende kalp boyutu da dahil olmak üzere sol kalp yetmezliğine dair 
bulgu olmaması, Pulmoner arter kateteri mevcutsa Pulmoner kapiller wedge 
basıncının ≤18 mmHg olmasıdır.

Tedavide ventilatör yönetimindeki iyileşmeler mortaliteyi düşürmede 
etkili olmuştur.

Patofizyolojide genel olarak 3 neden etkilidir: Artmış mikrovasküler 
geçirgenlik, alveolar instabilite ve azalmış akciğer uyumluluğu ile de-
rekruitman: ventilatörle ilişkili akciğer hasarı potansiyeli, düzensiz ve aşırı 
akut akciğer inflamatuar yanıtları. Buların sonucunda taşipne, dispne, azalan 
SaO2 ve PaO2 ve görüntülemeyle kendini gösteren akut akciğer disfonksiyonu 
oluşur. Böylece gaz değişimi bozulur, ventilasyon-perfüzyon uyumsuzluğu, 
hipoksemi ve şant oluşur. Ölü boşluk artabilir ve CO2 atılımını geciktirebilir. 
Ventilatör kaynaklı intratorasik basınçtaki artışlar da venöz dönüşü engeller 
ve devam eden ventilasyona rağmen daha az alveol perfüze olur. İleri 
vakalarda CO2 atılımı düşer. PaCO2 yükselir.

Komplikasyonlar içinde nazokomial ventilatörle ilişkili pnömoni (VIP) 
açısından dikkatli olunmalıdır. VIP geliştiğinde antimikrobial tedaviye 
rağmen mortalite %33-50 arasındadır.

Tedavide hızlı klinik değerlendirme ve yoğun bakım ünitesine hızlı 
transfer önemlidir. Hipoksemiyi düzeltmek için yüksek FiO2 , endotrakeal 
entübasyon, mekanik ventilasyon ve FVC yi arttırmak için PEEP(pozitif end 
ekspratuar pressure) uygulaması gerekir. Altta yatan nedenin tespiti ve ona 
yönelik tedavi önemlidir. Mekanik ventilatör kullanımında akciğer koruyucu 
stratejiler uygulanmalıdır.

ANTİFOSFOLİPİD ANTİKOR SENDROMU

Antifosfolipid antikor sendromu (APS) tekrarlayan arteryel-venöz 
tromboemboli veya gebelik morbiditesi olan hastalarda antifosfolipid 
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antikorlarının kalıcı varlığıyla tanımlanır.APS, multisistemik bir otoimmun 
bozukluktur. Antifosfolipid sendromu, venöz, arteriyel ve küçük damar 
trombozuna; gebelik kaybına; ve şiddetli preeklampsi veya plasenta 
yetmezliği olan hastalarda erken doğuma neden olur. Diğer klinik bulgular 
kalp kapak hastalığı, renal trombotik mikroanjiyopati, trombositopeni, 
hemolitik anemi ve bilişsel bozukluktur.  APS primer olarak ya da sistemik 
lupus eritramatozus (SLE) (%40) veya başka bir sistemik otoimmun hastalık 
zemininde ortaya çıkabilir. Trombotik APS, Obstetrik APS, mikrovasküler 
APS, Katastrofik APS olmak üzere çeşitlidir.

Bilinen 3 antifosfolipid antikoru (APLA): 1)Antikardiolipin antikor IgG, 
IgM, 2)Anti beta2 glikoprotein antikoru IgG, IgM, 3)Lupus antikoagülanı

SLEli hastalarda pozitif APLA testi olması durumunda %50-70 APS ye 
ilerler.

APLA varlığında hastalar, APS gelişmese de; venöz tromboz, miyokard 
enfarktüsü, iskemik inme açısından yüksek risklidir. 

Arteriyel ve venöz tromboz farklı sistemleri etkileyebilir. İkinci veya 
üçüncü trimestırda gebelik kaybı, kutanöz tutulum, trombositopeniyle 
prezente hematolojik tutulum, en sık mitral ve aort kapak olmak üzere 
kalp kapakçık tutulumu, geçici iskemik atak ya da iskemik inmeyle görülen 
nörolojik tutulum, miyokard enfarktüsü ya da kardiyak emboliye neden olan 
kardiyak tutulum, hipertansiyon, proteinüri ve trombotik mikroanjiopatiyle 
belirti gösteren böbrek tutulumu görülebilir.

APS de akciğer tutulumu ise derin ven trombozu (DVT)’den kaynaklanan 
pulmoner arter tromboembolisi yaygındır ve pulmoner hipertansiyona 
neden olabilir.

Katastrofik antifosfolipid sendromu (CAPS): Kısa bir süre içinde tipik 
olarak birkaç güne yayılan birden fazla organda trombozla karaktrize yüksek 
mortaliteye sahip APS çeşididir. Genellikle küçük orta boy arter tutulumu 
görülür. Tetikleyen en önemli faktör APS tanısı alan hastada antikoagülan 
tedavinin durdurulmasıdır.

Klinik kriterlere ek olarak, APS tanısı lupus antikoagülanı veya orta ila 
yüksek titrelerde antikardiyolipin IgM veya IgG ya da anti-β2 glikoprotein 
antikorları gerektirir. Ayrıca ilk pozitif testten 12 hafta sonra tekrarlanan bir 
APLA testinin pozitif olması gerekir.

Tedavide: primer korumada: yüksek riskli APLA profili olanlarda düşük 
doz aspirinle profilaksi önerilir. Sekonder korumada: venöz trombozda: 
INR 2-3 aralığında tutulacak şekilde varfarin önerilir heparin köprülemesiyle 
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başlanır. Arteryel trombozda: Yine INR 2-3 aralığında tutulacak şekilde 
varfarin tedavisi, tedaviye yanıt alınamayanlarda düşük molekül ağrılıklı 
heparin (DMAH) veya INR 3 üzerinde tutulacak şekilde yüksek yoğunluklu 
antikoagülasyon önerilir.

ANTİSENTETAZ SENDROMU (ASyS) 

Nadir görülen bir otoimmün hastalık olan bu sendrom klasik olarak, 
artrit, miyozit ve interstisyel akciğer hastalığı üçlüsü ile birlikte görülür. 
Polimiyozit, dermatomiyozit, immün aracılı nekrotizan  miyopati,miyozit 
overlap sendromu ve inklüzyon body miyoziti gibi gibi hastalıkları da içeren 
İdiyopatik inflamatuar miyopatiler (IIMs)  ailesine aittir.

ASyS, bir aminoasil-tRNA sentetaza karşı otoantikorların varlığı 
ile tanımlanır. Otoantikorlar  dahil olmak üzere sekiz aminoasit-tRNA 
sentetaza karşı ASyS ile ilişkilendirilmiştir. Ancak bu antisentetaz 
antikorlarının (ASAb’ler) hastalığın patogenezinde oynadığı kesin rol tam 
olarak anlaşılamamıştır. Anti-Jo-1 antikorları, ASyS’li hastalarda en yaygın 
antikor olmakla birlikte Anti-PL-7, Anti-PL-12, Anti-EJ, Anti-OJ  diğer 
otoantikorlardır. 

Genel olarak ASyS’nin etyolojisi ve patogenezinin genetik anormallikler, 
çevresel faktörler ve bağışıklık sistemi işlev bozukluğu ile ilişkili olduğuna 
inanılmaktadır. Hastalığa akciğer, kas, eklem ve deri gibi çok sayıda organı 
içeren çok çeşitli klinik belirtiler eşlik eder. 

Klinik Özellikler: 

İnterstisyel Akciğer Hastalığı (İAH), ASyS’nin en sık görülen kas dışı 
belirtisidir (%67-100).  Olguların bazısında tarama sırasında asemptomatik 
iken saptansa da semptomlar gittikçe artan dispneden  veya hızla ilerleyen 
formlara kadar değişkenlik gösterebilir.  Oskültasyonda ince inspiratuar 
raller ve standart akciğer bulguları hastalığın geç dönemlerinde ortaya çıkar. 
Solunum fonksiyon testlerinde FVC, TLC ve DLCO azalmıştır. Altın 
standart tanıda  yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografidir (YÇBT). 
YÇBT genellikle nonspesifik interstisyel pnömoni (NSIP), organize 
pnömoni (OP) veya vakaların %78-100’ünde miks bir NSIP/OP paterni 
görülür.   

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), ASyS hastalarında, ILD’ye 
sekonder veya bağımsız olarak ortaya çıkabilir.  ASyS’deki PAH, %58’lik 
üç yıllık sağ kalım oranıyla önemli bir mortalite nedeni olması  sonucu 
asemptomatik hastalardada rutin transtorasik ekokardiyografi (TTE) 
taraması önerilir. 
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Plevral efüzyonun bir çalışmada %44 oranda görüldüğü, çoğunlukla 
bilateral olup, anti-Jo1 pozitif hastalarda diğer ASyS ile ilişkili otoantikorlara 
sahip olanlara göre önemli ölçüde daha az sıklıkta görüldüğü belirtilmiştir. 

Kas tutulumu miyaljiden ciddi proksimal kas güçsüzlüğüne kadar 
değişmekte ve  üst ve alt ekstremitelerde önemli ölçüde sakatlığa neden 
olabilmektedir. Kreatin kinaz (CK) sıklıkla yükselip 4000 UL’den 
daha yüksek bulunabilir. Bir çalışmada ortalama pik CK daha yüksek 
bulunmuştur. Kas semptomlarının olmadığı anlamına gelen amiyopatik 
olarak adlandırılan durum  Anti-Jo-1pozitif ASyS hastalarının yaklaşık 
%25’inde görülür.  Hastalarda aktif kas enflamasyonu ve biyopsi için hedef 
bölgelerin belirlenmesinde  MR ve/veya elektromiyografi (EMG)  yararlı 
olabilir.

Eklem: Tipik eklem bulguları, poliartraljileri ve hastaların yaklaşık 
%60-70’inde poliartriti içerir. Artrit mevcut olduğunda, yaklaşık %70’inde 
romatoid artrite benzeyen simetrik poliartiküler artrit, %30’unda ise 
asimetrik, oligoartiküler artrit görülür.

Cilt: Klasik deri bulgusu mekanik ellerdir. Pullu, çatlaklarla belirgin, 
parmakların ve ellerin radyal ve palmar yüzlerinde hiperkeratotik plaklar 
vardır. Benzer erüpsiyonlar ASyS’li hastaların ayak parmaklarında görülmüş 
ve son yıllarda “yürüyüşçü ayağı” olarak adlandırılmıştır.  Mekanik elleri 
olan hastaların %90’ında yürüyüşçü ayağı oluştuğu kaydedilmiştir. Ayrıca 
Raynaud fenomeninin  hastaların %38-51’inde görüldüğü düşünülmekte, 
tırnak kıvrımı kapiller anormalliklerinin ise hastalaın %60’ından fazlasında 
görüldüğü bilinmektedir.  

Sendromun tedavisinde kanıtların yetersizliği nedeniyle önemli 
zorluklar bulunmaktadır. Günümüzde bir uzman konsensüsü veya 
kılavuz tarafından onaylanmış güvenilir bir tedavi bulunmamaktadır. 
ASyS tedavisinde kortikosteroidler, intravenöz immünoglobulin (IVIG), 
immünomodülatörler (mikofenolat mofetil, siklofosfamid, takrolimus ve 
siklosporin), biyolojik ajanlar (rituximab ve tocilizumab) ve  pulmoner 
destekleyici tedavi uygulanabilmektedir.

BARE LENFOSİT SENDROMU

Bare lenfosit sendromu (BLS) herediter şiddetli kombine immun 
yezmezlik çeşididir (SCID).Majör doku uygunluk kompleksi (MHC) 
sınıf 2 ekspresyon yokluğuyla karakterizedir.  Bu hastalarda B hücreleri ve 
monositlerin yüzeyinde class 2 molekülleri eksiktir. Class 2 molekülleri, 
HLA class 2 yapısal genlerini düzenleyen gen promotörlerinin birleşme 
dizilerindeki mutasyonlardan dolayı üretilemez. Mutasyonlar, regülatör 
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faktör X (RFX) ve class II transaktivatörünün (CIIT) promotör genleriyle 
yerleşmesini engeller. CIIT , class II molekül ekspresyonunu regüle eder.

BLS’li çocuklarda candida albicans veya pneumocytis jirovecii ile 
tekrarlayan enfeksiyonlar görülür.

Çocukluk çağı hastalığıdır. 

Belirtileri: Sürekli tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonları, tedaviye 
iyi yanıt vermeyen cilt enfeksiyonları ve kronik ishaldir. Komplikasyonları 
içinde kalıcı hasara neden olabilecek tekrarlayan akciğer enfeksiyonları 
bulunur. BLS tanısı konulduktan sonra mutlaka akciğer görüntülemesi 
yapılmalıdır. Tedavide intravenöz immunglobulin (IVIG) verilir. 
Tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle kalıcı akciğer hasarı gelişmişse akciğer 
nakli düşünülebilir.



Dr. Sena Nur Aktoprak | 11

KAYNAKLAR 

1-ht tps : / /www.lung.org / lung-hea l th-d iseases / lung-d isease- lookup/
acute-chest-syndrome

2-Friend, A., Settelmeyer, T. P., & Girzadas, D. (2017). Acute chest syndrome. 
In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 
2024 Jan.

3-Benito, N., Moreno, A., Miro, J. M., & Torres, A. (2012). Pulmonary infec-
tions in HIV-infected patients: an update in the 21st century. European 
Respiratory Journal, 39(3), 730-745.

4-Afione, C., Sala, A. D., & Frank, L. (2011). Pulmonary manifestations in pa-
tients with AIDS. RAR, 75, 1-14.

5-Mowery, N. T., Terzian, W. H., & Nelson, A. C. (2020). Acute lung in-
jury. Current problems in surgery, 57(5), 100777.

6-Matuschak, G. M., & Lechner, A. J. (2010). Acute lung injury and the acute 
respiratory distress syndrome: pathophysiology and treatment. Missouri 
medicine, 107(4), 252.

7-Lim, W. (2009). Antiphospholipid antibody syndrome. ASH Education 
Program Book, 2009(1), 233-239.

8-Erkan, D., Ortel, T. L., & Tirnauer, J. S. (2020). Diagnosis of antiphospho-
lipid syndrome. Waltham, MA: UpToDate.

9-Bustamante, J. G., Goyal, A., Rout, P., & Singhal, M. (2024). Antiphospho-
lipid syndrome. In StatPearls [Internet]. StatPearls Publishing. 

10- Flaherty, D. (2011). Immunology for Pharmacy-E-Book: Immunology for 
Pharmacy-E-Book. Elsevier Health Sciences.

11- Witt LJ, Curran JJ, Strek ME. The Diagnosis and Treatment of Antisynt-
hetase Syndrome. Clin Pulm Med. 2016 September ; 23(5): 218–226. 
doi:10.1097/CPM.0000000000000171.

12- Zanframundo G, Faghihi-Kashani S, Scirè CA, Bonella F, Corte TJ, Doyle 
TJ, Fiorentino D, Gonzalez-Gay MA, Hudson M, Kuwana M, Lundberg 
IE, Mammen A, McHugh N, Miller FW, Monteccucco C, Oddis CV, 
Rojas-Serrano J, Schmidt J, Selva-O’Callaghan A, Werth VP et al.  Defi-
ning anti-synthetase syndrome: a systematic literature review, Clin. Exp. 
Rheumatol. 40 (2) (2022) 309–319.

13- Ding P, Zhou Y,  Zhi L, Yang M, Long K, Zhang S. Case report: An-
tisynthetase syndrome with positive anti-PL7/SSA/RO52 antibodies. 
Heliyon  2024 Aug 24;10(17):e36880.  doi: 10.1016/j.heliyon.2024.
e36880. eCollection 2024 Sep 15. 

14- Patel P, Marinock JM, Ajmeri A, Brent, LH. A Review of Antisynthetase 
Syndrome-Associated Interstitial Lung Disease. Int. J. Mol. Sci. 2024, 
25, 4453. https://doi.org/10.3390/ijms25084453

https://www.lung.org/lung-health-diseases/lung-disease-lookup/acute-chest-syndrome
https://www.lung.org/lung-health-diseases/lung-disease-lookup/acute-chest-syndrome
https://doi.org/10.3390/ijms25084453


12 | Abdominal Torasik Sendrom

15- Gasparotto M, Gatto M, Saccon F, Ghirardello A, Laccarino L, Doria A. Pul-
monary involvement in antisynthetase syndrome. Curr Opin Rheumatol 
2019 Nov;31(6):603-610.  doi: 10.1097/BOR.0000000000000663.

16- Cox JT, Gullotti DM, Mecoli CA, Lahouti AH, Albayda J, Paik J, Johnson 
C,  Danoff  SK, Mammen AL, Christopher-Stine L. “Hiker’s feet”: A no-
vel cutaneous finding in the inflammatory myopathies. Clin. Rheumatol. 
2017, 36, 1683–1686. 

17- Wernham M, Montague SJ. Mechanic’s hands and hiker’s feet in antisynthe-
tase syndrome. CMAJ 2017, 189, E1365. 

18- Ghanbar M, Danoff SK. MD. Review of Pulmonary Manifestations in Antis-
ynthetase Syndrome. Semin Respir Crit Care Med 2024 Jun;45(3):365-
385.  doi: 10.1055/s-0044-1785536.

19-https://www.chp.edu/our-services/rare-disease-therapy/conditions-we-tre-
at/bare-lymphocyte-syndrome#:~:text=What%20Is%20Bare%20
Lymphocyte%20(BLS,have%20symptoms%20of%20the%20disease.

20- Reith, W., & Mach, B. (2001). The bare lymphocyte syndrome and the 
regulation of MHC expression. Annual review of immunology, 19(1), 
331-373.

https://www.chp.edu/our-services/rare-disease-therapy/conditions-we-treat/bare-lymphocyte-syndrome#:~:text=What Is Bare Lymphocyte (BLS,have symptoms of the disease
https://www.chp.edu/our-services/rare-disease-therapy/conditions-we-treat/bare-lymphocyte-syndrome#:~:text=What Is Bare Lymphocyte (BLS,have symptoms of the disease
https://www.chp.edu/our-services/rare-disease-therapy/conditions-we-treat/bare-lymphocyte-syndrome#:~:text=What Is Bare Lymphocyte (BLS,have symptoms of the disease


13

Bölüm 2

BAZEX SENDROMU (ACROKERATOSIS 
PARANEOPLASTICA)

Dr. Hanife Albayrak1

Bazex sendromu bir paraneoplastik sendrom olup nadir görülen bir 
akral psoriaziform dermatozdur. İlk kez Bazex ve arkadaşları tarafından 
tanımlanmıştır. Paraneoplastik sendromlar, bir malignite ile ilişkili ancak 
doğrudan primer tümör veya metastazından kaynaklanmayan klinik, 
biyokimyasal, hormonal, hematolojik, nörolojik veya dermatolojik 
bozukluklar olarak tanımlanır. Bazex sendromu da genellikle akciğer, 
gastrointestinal sistem ve baş-boyun bölgesine ait skuamöz hücreli karsinoma 
eşlik eden bir dermatolojik bozukluktur.Çoğunlukla 40 yaş üzerinde ve 
erkeklerde görülür.

Bazex sendromu vücudun burun, kulaklar ve parmaklar gibi uç kısımlarında 
eritemli-skuamlı psoriaziform plaklar, palmoplantar hiperkeratoz, tırnaklarda 
distrofik değişiklikler ve paronişi ile karakterize olan bir tablodur. Lezyonlar 
genellikle akral bölgeye lokalize, simetrik ve çoğunlukla geleneksel tedaviye 
cevap vermez. 

Bazex sendromunun klinik belirtileri 3 aşamada anlatılabilir:

1) İlk semptomlar kulak helliksleri, burun ve el-ayak parmaklarında 
simetrik, düzgün sınırlı, skuamlı plaklardan oluşur. Paronişi ve tırnaklarda 
distrofik değişiklikler başlamıştır. Kaşıntı olabilir. Tümör genellikle tanı 
almamıştır ama metastaz yapmış olabilir. Vakaların çoğunda cilt lezyonları 
tümör semptomlarından en az 6 ay önce ortaya çıkar ancak bu her vaka için 
geçerli değildir.

2) Cilt lezyonları lokal olarak yayılmaya başlar. Lezyonlar kırmızı-mor 
renklidir. Palmoplantar keratoz oluşmaya başlar. Tümör semptomatik hale 
gelmeye başlamıştır.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma  Görevlisi,  
ORCID ID:0000-0002-5797-6309, dr.hanifealbayrak@gmail.com
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3) Bu aşama tedavi edilmemiş veya tedaviye dirençli olgularda ortaya 
çıkar. Lezyonlar proksimale doğru ilerler. Dizlerde , dirseklerde ve gövdede 
görülmeye başlar. Bazı durumlarda parmaklarda, ellerde ve ayaklarda 
kesecikler ve büller ortaya çıkabilir. Tırnak değişiklikleri, atrofiye ve hatta 
tamamen kaybolmaya kadar gidebilir. 

Lezyonlar çoğunlukla tümör tanısı almadan önce ortaya çıktığı için 
doğru tanı koymak önemlidir. Ancak paraneoplastik sendromlar başka 
hastalıkları taklit ettiği için primer tümörün tanısı gecikebilir. Lezyonları 
değerlendirirken ayırıcı tanıda bazex sendromunun düşünülmesi gerekir. 
Lezyonları lokalizasyonu, simetrik oluşu, geleneksek tedavilere cevap 
vermemesi ve eritemli -skuamlı olması tanıyı destekler. Böyle olgularda 
malignite açısından ileri tetkikler planlanmalıdır. Tam kan sayımı, serum 
transaminazları, endoskopiler ve toraks ile abdomen tomografisi yapılmalıdır. 
Lezyonların histopatolojik görüntüsü spesifik değildir.

Rapor edilen vakaların büyük çoğunluğunda altta yatan malignitenin 
tedavisi ile tamamen veya tama yakın iyileşme sağlanmıştır. Topikal ve 
sistemik tedaviler ile kutanöz lezyonlarda bir miktar iyileşme sağlansa da 
çoğunlukla etkisizdir. Tümörün progresyon ya da rekürrens gösterdiği 
olgularda Bazex sendromunun tekrarladığı ya da şiddetlendiği belirlenmiştir. 
Bu yüzden lezyonlar tekrar ortaya çıktığında tümörün nüksetmesine veya 
metastatik hastalığın gelişmesine işaret edebileceği akla gelmelidir. Bazı 
vakalarda malignite tamamen tedavi edildiğinde kutanöz lezyonların devam 
ettiği bildirilmiş. Nadiren deri döküntülerinin herhangi bir tedavi olmaksızın 
kendiliğinden düzeldiği görülmüştür. Malignitenin tedavi edilemediği 
olgularda oral retinoidlerin yararlı olduğu bildirilmiştir. PUVA ve steroid 
de fayda sağladığı düşünülen diğer tedavilerdir.

Akciğer karsinomu gibi mortalite oranı yüksek kanserlerde tümör 
semptomları ortaya çıkmadan görülen Bazex sendromunu tanımak ve 
yönetimini en iyi şekilde yapmak hastaların erken tanı almasını ve tedavi 
şansının artmasını sağlayacaktır.

BEHCET’S SENDROMU (BEHCET’S DISEASE)

Behçet sendromu (BS) ilk olarak 1937 yılında Dr. Hulusi Behçet 
tarafından tanımlanmıştır. Behçet hastalığı etyolojisi tam olarak bilinmeyen 
otoinflamatuar sistemik bir vaskülittir. Behçet hastalığı çok geniş klinik 
özelliklere sahiptir ve stabil olmayan alevlenmeler ve remisyonlarla kronik 
bir seyir gösterir. Tekrarlayan oral ve genital aftlar, tekrarlayan kronik 
üveit ve her büyüklükteki arter ve damarları kapsayan sistemik vaskülit 
bulguları ile karakterizedir. Etyolojik temeli kesin olarak bilinmemekle 
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birlikte mevcut inanış enfeksiyöz ajana maruz kalan ve genetik olarak yatkın 
kişilerde gerçekleşen otoinflamasyona bağlanmıştır. Behçet hastalığına 
yakalanma riski yüksek olan HLA-B51/B5 taşıyıcılarıdır. Genellikle 20-40 
yaş arası genç erişkinleri etkilemektedir. Her iki cinsiyet de hastalıktan eşit 
şekilde etkilenmektedir. Çoğu vaka sporadik olmakla birlikte ailesel kümeler 
de olabilir. HLA-B51 Japon, Orta Doğu ve Türk popülasyonlarında 
yaygın görüldüğü için bu toplumlarda daha sık görülmektedir. Bu yüzden 
“ipek yolu hastalığı” olarak da bilinir. Hastalık Türkiye’de 100.000 kişide  
420 kişiyi etkileyerek en yüksek prevalansa sahiptir. 

Behçet hastalığında semptomlar çok çeşitlidir. Bunlar:

1) Mukokutanöz lezyonlar: Hastaların çoğunda oral ve genital aftlar 
izlenir.Alt ekstremitelerde eritema nodozum benzeri lezyonlar görülür. 
Diğer kütanöz semptomlar; akneiform veya psödofolikülit lezyonlar, 
piyoderma gangrenozum benzeri lezyonlar, püstüler vaskülitik lezyonlar, 
kutanöz küçük damar vasküliti ve Sweet sendromu benzeri lezyonlardır. 

2) Oküler semptomlar: Tekrarlayan, kronik, iki taraflı, hem ön hem de 
arka üveal yolları tutan üveit yaygındır. Ön üveit eritem ve fotofobiye neden 
olurken arka üveit görme kaybına neden olabilir. 

3) Kas ve iskelet sistemi semptomları: İnflamatuar, noneroviz ve 
deformiteye neden olmayan artrit görülür. En sık diz eklemi ardından ayak 
bileği, el bileği ve dirsekler tutulur. Periferik eklemler simetrik veya asimetrik 
tutulur. Omurga tutulumu ve sakroileit olması nadirdir. 

4) Nörolojik semptomlar: Serebellar tutuluma bağlı piramidal ve 
duyusal semptomlar, dural sinüs trombüsüne bağlı baş ağrısı ve papil ödem 
görülebilir.

5) Gastrointestinal semptomlar: Terminal ileum, çekum, kolon ve 
özofagusta mukozal ülserasyon görülebilir. Ülserasyonlar perforasyona yol 
açabilir.

6) Kardiyak semptomlar: Sporadik endokardit, miyokardit, perikardit, 
akut miyokard enfarktüsü, aort anevrizması, ventriküler tromboz, konjestif 
kardiyomiyopati ve kapak fonksiyon bozukluğu vakaları rapor edilmiştir 

7) Vasküler semptomlar: Behçet hastalığının karakteristik özelliklerinden 
biri de her büyüklükte arter ve damar tutulumudur. Çoğunlukla erkek 
hastalarda görülür. En sık görülen vasküler semptom, alt ekstremite yüzeyel 
ve derin tromboflebitidir. İnflamatuar trombüsler hastalıklı endotele sıkı bir 
şekilde yapıştığı için bunların embolisi nadirdir. Arteriyel vaskülit sonucu 
anevrizma ve tıkanmalar olabilir. Venöz damarların tutulumu sonucu damar 
tıkanıklıkları görülür.
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Behçet hastalığına bağlı pulmoner tutulum prevalansı %1-5 arasında 
değişmektedir. Hastalık toraks içinde aort, brakiyosefalik arterler, bronşiyal 
arterler, pulmoner arter ve venler, kılcal damarlar, mediastinal ve torasik 
giriş venlerini etkileyerek vasküler komplikasyonlara neden olabilir. 
BS’nin intratorasik bulguları temel olarak vena kava süperior ve/veya diğer 
mediastinal venlerin tromboembolisini, aorta ya da pulmoner arterlerin 
anevrizmasını, pulmoner enfarkt ve hemorajiyi, plevral efüzyonu, kor 
pulmonaleyi ve mediastinal- hiler lenfadenopatiyi içermektedir. 

Hemoptizi, pulmoner tutulumu olan hastalarda en sık görülen ve  hayatı 
tehdit eden semptomdur. Sıklıkla pulmoner arter anevrizma rüptürü ya da 
pulmoner enfarkta bağlı ortaya çıkar. Kötü prognoz ile ilişkilidir. Masif 
hemoptiziye bağlı ani ölümler görülebilir. Hemoptizi daha nadir olarak 
kapiller tutuluma, diffüz alveoler hemoraji veya hava yolu ülserasyonuna 
bağlı ortaya çıkabilir. Pulmoner tutulumu olan Behçet hastalarında nefes 
darlığı, göğüs ağrısı, öksürük , ateş ve sedimantasyon yüksekliği görülebilir.

Venöz tutulumun en sık olduğu bölge alt ekstremitedir, bunu vena cava 
superior, vena kava inferior ve üst ekstremiteler takip eder. Behçet hastalarında 
vena cana superior sendromu (VCSS) sıklıkla VCS’deki tromboza sekonder 
gelişmiştir nadiren mediasten fibrozisine sekonder gelişir. Bu hastalarda nefes 
darlığı, baş-boyun damarlarında genişleme gibi VCSS’ye özgü semptomlar 
mevcuttur. Maligniteye kıyasla kaval oklüzyon uzun yıllar tolere edilebilir. 
Bilgisayarlı tomografi incelemesinde VCS çapında daralma, lümeni dolduran 
trombüs, aksiller alan ve göğüs duvarında kollateral damarlar izlenir. MR, 
venografi ve MR anjiografi ile de tetkik edilebilir.

Arteriyel lezyonlar anevrizma, stenoz ve psödoanevrizmalardır. 
Pulmoner arter tutulumu, Behçet hastalığının en önemli komplikasyonu 
olan pulmoner arter anevrizmasına ve pulmoner arter trombozuna (PAT) 
neden olur. Behçet sendromlu hastalarda derin ven trombozu görülme 
sıklığı yüksek olmasına rağmen PAT nadir görülen bir komplikasyondur. 
PAT, PAA ile birlikte veya o olmadan olabilir. PAA’ nın en sık nedeni Behçet 
hastalığıdır. Bazen BS’nin hiçbir bulgusu yokken PAA görülebilir. PAA’ler 
tek, tek taraflı çok sayıda ve iki taraflı olabilir. Değişen derecelerde hemoptizi 
en yaygın klinik bulgusudur. PAA’nın yırtılması hayatı tehdit eder. Ayrıca 
PAA, tromboflebit ile güçlü bir şekilde ilişkilidir. Tromboze anevrizmalar 
akciğer parankiminde enfarkta neden olabilir. Pulmoner arter tutulumu 
olan hastalarda hemoptizi bazen pulmoner tromboemboliye atfedilir bu da 
gereksiz bir antikoagülasyon tedavisine neden olabilir. Akciğer grafisinde 
hiler alanda dolgunluk, yuvarlak opasiteler ve perfüzyonun bozulmasına 
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bağlı geniş oligemik alanlar izlenebilir. Perfüzyon sintigrafisinde dolum 
defekti izlenebilir. 

Behçet hastalığının pulmoner tutulumunu tanımlamak için ilk tercih 
göğüs radyografisidir. PAA’ler radyografide hilus genişliği veya yuvarlak 
opasiteler yapabilir. Kontrastlı BT, Behçet hastalığının tüm pulmoner 
belirtilerini göstermede önemli bir yere sahiptir. BT anjiografide az miktarda 
kontrast madde ile vasküler yapıları göstererek venografi ve anjiografiye 
alternatif olabilir hatta daha az invaziv oluşu avantajlı bir yönüdür. MR da 
kullanılabilecek görüntüleme tekniklerinden biridir. Kontrast madde ihtiyacı 
olmaması bir avantajdır ancak küçük damarlardaki anevrizmalarda BT’den 
daha az duyarlıdır. Anjiografi vasküler lezyonların ve tedavi yanıtlarının 
değerlendirilmesindeki standart yöntemdir. Ancak yüksek kontrast maddenin 
hızlı infüzyonu, katater yerleştirilmesi gibi etkenler tromboz ve anevrizmaya 
neden olabilir. Bu da anjiografiden kaçınılmasına neden olur. 

Hastalığın tutulum şekline göre tedavi düzenlenmektedir. Pulmoner 
tutulumda steroid ve siklofosfomid önerilmiştir. Trombozlu hastalarda 
antikoagülan, antiplatelet veya fibrinolitik ajanların kullanımını destekleyen 
veri bulunmamaktadır. Masif hemotizi en önemli mortalite nedenidir. Böyle 
bir durumda kateter anjiyografili arteriyel embolizasyon hayat kurtarıcı 
olabilir.

Sonuç olarak tekrarlayan hemoptizilerde, pulmoner emboli ve 
enfarktüslerde Behçet hastalığı akla gelmelidir. Ayrıntılı anemnez ve klinik 
muayene ile tanı koymak mümkündür. Ayrıca Behçet hastalığı tanısı alan 
kişilerin semptomları olmasa bile pulmoner vasküler lezyonları olabilir ve bu 
açıdan değerlendirilmesi gerekir.

BESNIER-BOECK-SCHAUMANN SENDROMU 
(SARKOİDOZ)

Besnıer-boeck-schaumann sendromu sarkoidoz olarak bilinir. Sarkoidoz 
çeşitli organlarda non-kazeifiye granülom oluşumu ile karakterize, kronik, 
inflamatuar bir hastalıktır.  Sıklıkla akciğer, lenf düğümü, deri ve göz 
tutulumu mevcuttur.Etyolojisi bilinmemektedir. Genç erişkinlerde ortaya 
çıkar. En sık 20-50 yaş arası kadınlarda görülür. Hastalığın Afrika kökenli 
Amerikalılarda görülme sıklığı daha fazladır.Semptomlar değişkendir. Çoğu 
hastada pulmoner tutuluma bağlı olarak kronik öksürük , nefes darlığı ve 
göğüs ağrısı olur. %25 hastada ekstrapulmoner tutulum mevcuttur. Üveite 
bağlı görme kaybı, eritema nodozum, birden fazla bölgede ele gelen lenf 
düğümleri, nörolojik semptomlar , kardiyak semptomlar, artrit, hepatomegali 
,splenomegali gibi semptomlar görülebilir.
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Akciğer tutulumu hastalığın ana semptomlarını oluşturur bu yüzden 
tanı koyarken ilk olarak radyografi değerlendirilir. Akciğerde retiküler 
opasiteler ve bilateral hiler lenfadenopati görülebilir. İleri görüntüleme 
tetkikleri; bilgisayarlı tomografi, FDG-PET, galyum-67, talyum-201, 
teknesyum sestamibi (MIBI-Tc) ve tek foton emisyonlu bilgisayarlı 
tomografi (SPECT)’dir. Radyolojik bulgulara göre hastalık 4 evreye ayrılır. 
Sadece bilateral hiler LAP varlığı evre 1, bilateral hiler LAP ve retiküler 
opasiteler evre 2, sadece retiküler opasiteler evre 3 ve fibrozis bulguları evre 
4 olarak kabul edilmiştir. Solunum fonksiyon testi yapıldığında DLCO’da 
azalma ve ilerlemiş vakalarda rekstriktif patern izlenebilir. Oksijen ihtiyacı 
gelişen ve solunum fonksiyon kapasitelerinde azalma görülen hastaların 
pulmoner hipertansiyon gelişimi açısından da tetkik edilmesi gerekir. 
Kandan bakılan seroloji testlerinden ACE tanı koymada yardımcı olabilir. 
Kandan bakılan diğer tetkikler ESR, CRP, hemogram, KCFT, BUN, 
kreatinin, glikoz, ALP ,kalsiyum, elektrolitlerdir. Sarkoidoz karakteristik 
olarak epiteloid histiyositlerin, dev hücrelerin ve olgun makrofajların 
kümelendiği nonkazeifiye granülomlara sahiptir. Tanıyı doğrulamak için 
sıklıkla histopatolojik tanıya gidilir. Bunun için transbronşiyal biyopsi veya 
lenf nodu biyopsisi tercih edilir. Bronkoalveolar lavaj örneklerinde bakılan 
lenfosit oranı ve CD4/CD8 oranı tanıyı destekleyen diğer bulgulardır. 
Sistemik tutulumu görebilmek için EKG, 24 saatlik kalsiyum, göz muayenesi 
ve nörolojik muayene de gereklidir.

Pulmoner sarkoidoz genellikle kendini sınırlar ve çoğu hastada tedaviye 
ihtiyaç olmadan remisyona girer. Asemptomatik hastalarda ve remisyona 
giren hastalarda akciğer radyografileri ve solunum fonksiyon testleri ile 
3-6 ay aralıklarla yakından takip edilmelidir. Semptomatik ve radyografik 
olarak evre 2 ve evre 3 hastalarda steroid tedavisi verilmelidir. Steroidi tolere 
edemeyen hastalarda metotreksat, azatiopürin, infliksimab, leflunomid 
ve antimalaryal ajanlar denenebilir. Fibrozis gelişen hastaların antifibrotik 
ajanlardan fayda gördüğü rapor edilmiştir. Akciğer nakli son dönem akciğer 
hastaları için düşünülebilir. 

BILHARZIAL COR PULMONALE SENDROMU

Bilharzial cor pulmonale sendromu, şistosomiyazisin neden olduğu 
pulmoner  arter fibrozisi ve buna bağlı olarak sağ kalp yetmezliği 
gelişmesine denir. Şistosomiyazis ilk olarak Theodor Bilharz tarafından 
19. yüzyılda tanımlanmıştır. Hastalığa schistosoma denilen parazit neden 
olur. Hastalığın akut formu kendini sınırlayan benign bir hastalıkken 
kronik formu ciddi sorunlara yol açabilir. Pulmoner arteryal hipertansiyon 
kronik şistozomyozisin en ciddi komplikasyonudur. Sağ kalp yetmezliğine 
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ve ölüme yol açabilir. Şistosomiyazisin en sık görüldüğü bölge Afrika’dır. 
Güney Amerika, Karayip Adaları, Orta Doğu ve Asya’nın bazı bölgelerinde 
de sık rastlanır. 

Patogenezine bakacak olursak 3 temel mekanizma üzerinde durulmuştur;

1) Kronik enfekte hastaların %4-8’inde periportal fibrozis gelişir 
ve portal venöz hipertansiyona yol açar. Yüksek portal basınç nedeniyle 
gelişen portosistemik şantlar oluşur. Böylelikle parazit yumurtaları özellikle 
akciğerlere ve santral sinir sistemine migre olabilir. Şistosoma yumurtalarının 
akciğere ulaşarak neden olduğu mekanik pulmoner arter obstrüksiyonunun 
pulmoner hipertansiyon (PHT) gelişimine neden olur. Yumurta yükü ile 
ilişkisi bulunmaktadır.

2) İmmun aracılı bir inflamasyon kaskadı sonucu pulmoner vasküler 
yatakta değişikliğe neden olur ve pulmoner vaskülopati gelişir. Yumurta 
yükü ile ilişki bulunmamaktadır.

3) Şistosomaya bağlı hepatosplenik hastalık sonrasında portal 
hipertansiyonu olan kişilerde pulmoner hipertansiyon gelişir. Portopulmoner 
hipertansiyon olarak bilir.

Şistosoma ilişkili PAH (Ş-PAH), Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) tarafından 
grup 1 hastalık olarak sınıflandırılmıştır. Giderek artan nefes darlığı, göğüs 
ağrısı, alt ekstremitelerde ödem ve senkop görülebilir. Ek olarak varis ve 
gastroistestinal sistem (GIS) kanamaları gibi portal hipertansiyon bulguları 
görülebilir. Radyolojik bulgusu belirgin pulmoner arter dilatasyonudur. 
EKO hastalığın derecesi ve sağ kalp yetmezliği açısından bilgi vereceği için 
ilk tanı olarak kullanılabilir. Ancak asıl tanı yöntemi PAB’ı direkt ölçen 
sağ kalp kataterizasyonudur. Sağ kalp kataterizasyonu sırasında hastanın 
kalsiyum kanal bloker tedavisine aday olup olmadığını belirlemek için akut 
vazodilatör uyarı (inhale nitrik oksit veya intravenöz prostasiklin) yapılabilir.

Pirazikuantel tedavisi yumurta üreten yetişkin parazitleri öldüreceği için 
antijen yükünü azaltır bu da vasküler remodelingi azaltır. Ancak patolojik 
vasküler remodeling yumurtalar temizlendikten sonra da devam edebilir. 
PAH’lı hastalarda diüretik, antikoagülan ve oksijen tedavisi gerekebilir. 
Varisi olan hastalarda antikoagülan tedavi kullanırken dikkat etmek gerekir. 
Fosfodiesteraz-5 inhibitörleri, endotelin reseptör antagonistleri veya 
kombinasyonlarının denendiği ve fayda sağladığı bildirilen vakalar olmuştur. 
Güncel görüş parazite yönelik tedavinin yapılması ve ardından PAH tedavi 
kılavuzuna uygun olarak spesifik medikal tedavi verilmesi yönündedir.
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BIRT-HOGG-DUBE SENDROMU

Birt-hogg-dube sendromu kutanöz hamartomlar, akciğer kistleri 
ve böbrek karsinomları ile kendini gösteren, nadir görülen, otozomal 
dominant geçişli bir hastalıktır. Folikülin (FLCN) genindeki çeşitli germ 
hattı mutasyonlarından kaynaklanır. Kutanöz hamartomlar gözle görülür 
tek bulgusudur ve hastaların çoğunda izlenir. Böbrek karsinomu yaşamı 
tehdit eden en ciddi bileşenidir. Diffüz kistik akciğer hastalığı BHDS’nin 
tipik pulmoner belirtisidir ve semptomatik pulmoner disfonksiyonla 
ortaya çıkar. Hastalık çoğunlukla kistler araştırılırken tanı alır. BHDS’nin 
semptomatik pulmoner disfonksiyonla prezente olması diğer kistik akciğer 
hastalıklarından ayırır.

Hastalar çoğunlukla giderek artan nefes darlığı ile başvurur. Solunum 
fonksiyon testleri ve oda havası oksijen satürasyonu bozulmamış olabilir. 
Akciğer tomografisinde özellikle akciğer tabanında, çok sayıda, ince 
duvarlı, tek, multiloküler veya septalı, subplevral, paramediastinal ve 
peribronkovasküler yerleşimli kistler izlenir. Kistik akciğer hastalığına 
neden olan diğer hastalıklar araştırılır (sporadik veya tuberoskleroz ile ilişkili 
lenfanjioleiomyomatozis, alfa-1 antitripsin eksikliği, langerhans hücreli 
histiyositoz, lenfositik interstisyel pnömoni vb.). Akciğer kistleri BHDS’de 
4.ve 5. dekatta ortaya çıkar ve hastaların çoğunluğunda izlenir. Kistlerin ince 
duvarlı, farklı boyut ve şekillerde olması LIP ve LAM’dan ayırt edilmesini 
zorlaştırır. Akciğer bazali ve subplevral alandaki baskın, orantısız sayıda 
paranmedistinal kist ve eliptik ve lentiküler morfolojiye sahip kistlerin 
oluşu tanıyı BHDS’ye yönlendirir. Kist yükü ile birlikte pnömotoraks riski 
artmıştır. Pnömotoraks sayısı birden çok olabilir. Bu hastalar akut bir dispne 
ile başvurur. Pnömotoraks riski hakkında bilgilendirmek gerekir.

BHDS’de cilt semptomları ve akciğer kistleri kendini sınırlayabilir. Bu 
hastalığı erken tanımak böbrek karsinomuna erken tanı koymak açısından 
önemlidir. Bu sayede mortalite azaltılabilir. Ancak değişken fenotipik 
ekspresyon tanının gecikmesine veya yanlış konulmasına neden olabilir. 
Anlamlı semptomatik pulmoner fonksiyon bozukluğu ve akciğer kistleri 
olan hastalarda ayırıcı tanıda BHDS akla gelmelidir.

BLESOVSKY SENDROMU (ROUNDED ATELECTASİS)

Blesovsky sendromu veya round atelektazi (RA) plevral efüzyon ve plörit 
gibi plevra hasarı sonrasında oluşan plevra yapışıkları ve kalınlaşmasının 
olduğu alanlarda plevranın içe katlanması ve altındaki akciğerin çökmesi ile 
oluşur. Round atelektazinin en sık nedeni asbestozis olarak raporlanmış. 
Diğer nedenler arasında geçirilmiş tüberküloz, pulmoner enfarktüs, konjestif 
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kalp yetmezliği, dressler sendromu, travma, üremik plörit, nadiren malignite, 
sarkoidoz, Ig4 plörez, silikozis, lenfanjiyoleiomiyomatozis, lejyonella 
pnömonisi ve histoplazmozis sayılabilir. Round atelektazi genellikle 
asemptomatiktir ve tesadüfen radyografide ortaya çıkar. Çoğunlukla erkek 
hastalarda görülür.

Round atelektazinin akciğer görüntülemelerinde akciğer kanserlerine 
benzemesi nedeniyle RA’yı tanımak gereksiz biyopsi ve rezeksiyon 
işlemlerinden hastayı koruyacaktır. Radyografik yuvarlak veya oval 
opasiteler görülür. Subplevral alanda ortaya çıkar ve plevra ile dar açı 
oluşturur. Lezyon genellikle tektir. Çoğunlukla alt lobları tercih eder ancak 
bazen üst ve orta lob da tutabilir. Kitleye doğru çekilen damarlar ve bronşlar 
nedeniyle ‘kuyruklu yıldız kuyruğu görünümü’ mevcuttur ve karakteristik 
bir bulgudur. Kitleye her taraftan giren çok sayıda ve birbirine yaklaşan 
bronkovasküler demetlere ‘karga ayağı’ görünümü denir. Lezyon düzensiz 
kenarlıdır, plevral kalınlaşmalar ve kalsifikasyonlar eşlik eder. Round 
atelektazi tedavi gerektirmez ve genelde stabil kalır. Lezyonun progrese olup 
olmadığını görmek için aralıklı olarak akciğer görüntülemesi yapılabilir. 
Klinik ve radyolojik olarak malignite şüphesi devam eden lezyonlarda iğne 
aspirasyonu veya biyopsi gerekebilir.
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Bölüm 3

BRACHIAL SENDROM

Dr. Ersin Alkılınç1

Brakiyal pleksus hasarı omurilikten omuza, kola ve ele sinyal ileten sinir 
ağı olan brakiyal pleksusta meydana gelen bir yaralanmadır. Bu sinirler 
beşinci, altıncı, yedinci ve sekizinci servikal (C5-C8) ve birinci torasik (T1) 
spinal sinirlerden kaynaklanır ve göğüs, omuz, kol ve el kaslarını ve derisini 
innerve eder.

Brakiyal pleksus yaralanmaları omuz travması, tümörler veya iltihaplanma 
ya da obstetrik nedenlerle meydana gelebilir. Nadir görülen Parsonage-
Turner sendromu, belirgin bir yaralanma olmaksızın brakiyal pleksus 
iltihabına neden olur, ancak yine de sakatlayıcı semptomlara yol açar.

Belirti ve semptomlar arasında kolda güç kaybı veya felç olması, kolda, 
elde veya bilekte kas kontrolü eksikliği ve his veya duyu eksikliği yer alabilir. 
Brakiyal pleksus yaralanmaları çeşitli mekanizmalarla meydana gelse de en 
yaygın olanı sinir sıkışması veya gerilmesidir. Brakiyal pleksus hasarının 
temel belirtileri kolda güçsüzlük, reflekslerde azalma ve buna bağlı duyusal 
eksikliklerdir.

Brakiyal pleksus yaralanmasının teşhisi için en doğru test, spinal köklerden 
uç organlara kadar potansiyel olarak yaralanmış segmentlerin operatif olarak 
araştırılmasıdır. En iyi non-invaziv test manyetik rezonans görüntülemedir. 
MR, yaralanmaların değerlendirilmesine yardımcı olur ve pleksusun operatif 
olarak araştırılamayan kısmı hakkında bilgi sağlamak için kullanılır.

BRONCHIOLITIS OBLITERANS SENDROMU

Kronik rejeksiyonun bir kısım sonuçlarını ifade eden bronşiolitis 
obliterans, uzun süreli greft ve hasta sağ kalımının önündeki en büyük 
engel olarak durmaktadır. Bronşiolitis obliterans, bronşiyoler duvarların 
submukozal inflamasyonu ve fibrozisi ile karakterize, nihayetinde hava yolu 
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 ORCID ID: 0000-0002-6456-6623, ersinalkilincmd@gmail.com
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lümeninin tamamen tıkanmasına yol açabilen fibroproliferatif bir süreçtir. 
Bu sürecin işlevsel sonucu ilerleyici ve büyük ölçüde geri döndürülemez 
hava akımı kısıtlılığıdır. Karakteristik histopatolojinin transbronşiyal akciğer 
biyopsisi ile gösterilmesi zor olduğundan, FEV1 parametresi tanısal olarak 
kabul edilmiş ve bronşiolitis obliterans sendromu terimi bu fonksiyonel 
olarak tanımlanmış bozukluğa uygulanmıştır.

Bu sendromun etiyolojik faktörleri; idiopatik, post-enfeksiyöz, toksik 
gaz inhalasyonu, doku ve organ nakli kaynaklı olabilir. Özellikle kemik iliği 
nakli,  kalp ve akciğer transplantasyonlarının önemli komplikasyonudur. 
Bronşiolitis obliteranslı hastaların bazılarında bronkoalvelolar lavajda lenfosit 
alt kümelerinde klonal veya oligoklonal artışlar gözlenmiştir. Bu durumun 
allojenlere reaksiyonel yanıt olduğunu düşündürmüştür. Serum anti-HLA 
antikorlarının ortaya çıkması bu sendromun gelişiminde risk artışı ile ilişkilidir 
ve humoral immunitenin etkisini göstermektedir. Fizyopatolojisi kesin 
olarak bilinmemekle birlikte, havayollarının etkilenmesinin immünolojik 
kaynaklı meydana geldiği düşünülmektedir. Transforming growth faktör-
Beta gibi sitokinlerin stimüle etmesiyle bronşiyoler fibrozisin geliştiği 
öngörülmektedir. 

Radyolojik değerlendirmede periferal vasküler yapılarda azalma, bronşiyal 
genişleme, hava hapsi, retikülonodüler opasiteler izlenebilir. Özellikle 
bronşiyal duvar kalınlaşması, bronşiyal dilatasyon ve buzlu cam opasitesi 
yüksek çözünürlüklü BT bulgularıdır. 

Bu sendromda öncelikli hasta şikayetleri öksürük ve progresif nefes 
darlığıdır. Solunum fonksiyon testinde hava yolu obstrüksiyonu izlenebilir.  
Hastalığın ilk zamanlarında fizik muayene bulguları siliktir. Zamanla solunum 
seslerinde azalma, ekspiryumda uzama, siyanoz ve kor pulmonale ortaya 
çıkabilir.  Tanı hastanın kliniği, radyolojik ve fonksiyonel bulgulara göre 
konulur. Özellikle FEV1’de gözlenen azalma karakteristiktir. Bronkoskopi 
ve transbronşiyal biyopsinin duyarlılığı düşüktür. Genellik ayırıcı tanıda 
kullanılır. 

CAPLAN SENDROMU

Sinonim: Romatoid pnömokonyoz, 

Caplan sendromu (Caplan hastalığı veya romatoid pnömokonyoz), 
akciğer grafisinde homojen ve iyi tanımlanmış görünen intrapulmoner 
nodüller olarak ortaya çıkan romatoid artrit (RA) ve pnömokonyozun bir 
kombinasyonudur. Sendrom adını, Cardiff Pnömokonyoz Panelinde görevli 
bir doktor olan ve 1953 tarihli bir yayında bulguları ayrı bir antite olarak 
tanımlayan Dr. Anthony Caplan’dan almıştır. Caplan bunu hastalığı araştıran 
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başka makalelerle takip etmiştir. Caplan sendromu ilk olarak ilerleyici masif 
fibrozisli kömür madencilerinde tanımlanmıştır.

Bu sendrom eklem ağrıları ve sabah tutukluğu gibi romatoid artrit 
özellikleriyle birlikte öksürük ve nefes darlığı ile kendini gösterir. Fizik 
muayenede hassas, şişmiş metakarpofalangeal eklemler ve romatoid nodüller 
tespit edilebilir ayrıca akciğer oskültasyonunda öksürünce veya derin nefes 
alınca kaybolmayan yaygın raller duyulabilir.

Caplan sendromu, RA öyküsü olan veya takip eden 5-10 yıl içinde RA 
gelişen toza maruz kalmış kişilerde görülen akciğerde nodüler bir durumdur. 
Akciğerdeki nodüller tipik olarak basit kömür işçisi pnömokonyozu 
zemininde bilateral ve periferik olarak ortaya çıkar. Genellikle boyutları 0,5 
ila 5,0 cm arasında değişen birden fazla nodül vardır. Nodüller tipik olarak 
hızlı bir şekilde, genellikle sadece birkaç hafta içinde ortaya çıkar. Nodüller 
büyüyebilir, boyutları değişmeden kalabilir, çözülebilir veya kaybolabilir 
ve sonra yeniden ortaya çıkabilir. Kavitasyon yapabilir, kalsifiye olabilir 
veya hava-sıvı seviyeleri gelişebilir. Gross olarak dev bir silikotik nodüle 
benzeyebilirler. Histolojik olarak, genellikle plazma hücreleri ve lenfositlerden 
oluşan bir bölge ile çevrili nekrotik bir merkeze ve sıklıkla makrofajlar ve 
nötrofillerden oluşan periferik bir enflamatuar bölgeye sahiptirler.

Caplan sendromu sadece RA ve maden tozuna (kömür, asbest, silika) 
bağlı pnömokonyozu olan hastalarda görülür. Bu durum madencilerde 
(özellikle antrasit kömür madenlerinde çalışanlarda), asbestoz, silikoz ve 
diğer pnömokonyozlarda görülür. Sigaranın ağırlaştırıcı bir faktör olduğu 
ve genetik yatkınlığın muhtemel olduğu düşünülmektedir.

Romatoid artritin varlığı, kişinin bağışıklık sisteminin kömür madeninden 
çıkan toz gibi yabancı maddelere verdiği tepkiyi değiştirir. Romatoid artritli 
bir kişi bu tür rahatsız edici maddelere maruz kaldığında, pnömokonyoz 
gelişme riski artar.

Tanıda akciğer grafisinde çok sayıda, yuvarlak, iyi tanımlanmış, genellikle 
0,5-2,0 cm çapında, kavitasyon yapabilen ve tüberküloza benzeyen nodüller 
görülür. Solunum fonksiyon testinde, akciğer hacminde kayıpla birlikte mikst 
restriktif ve obstrüktif patoloji izlenebilir. Ayrıca geri dönüşümsüz hava 
akımı kısıtlılığı ve azalmış DLCO da görülebilir. Ayırıcı tanıda tüberküloz, 
silikozis ve asbestozis de düşünülmelidir.

Tüberküloz dışlandıktan sonra tedavi steroidlerle yapılır. Kömür tozuna 
tüm maruziyetler durdurulmalı ve sigaranın bırakılması tedavide yer 
almalıdır. Romatoid artrit, hastalığı modifiye eden antiromatizmal ilaçların 
(DMARD) erken kullanımı ile normal şekilde tedavi edilmelidir. 
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CARCINOID SENDROM

Karsinoid sendrom, nöroendrokrin tümörlere sekonder olarak ortaya 
çıkan belirti ve semptomları içeren paraneoplastik bir sendromdur. Karsinoid 
sendrom tüm nöroendokrin tümörlerin yaklaşık %10’unda, ileri dereceli 
nöroendokrin tümörlerde ise %30-40’ında görülür. Sendrom, çoğunlukla 
bağırsakta bulunan nöroendokrin tümörlerin kana biyolojik olarak aktif 
maddeleri salgılayarak flushing ve ishal gibi semptomlara ve daha az 
sıklıkla kalp yetmezliği, kusma ve bronkokonstriksiyona neden olmasından 
kaynaklanır. Daha az görülen semptomlar arasında malabsorpsiyon 
(pellegraya yol açabilir), yorgunluk, kas kaybı ve bilişsel bozukluk yer alır. 
Geç komplikasyonlar arasında mezenterik ve retroperitoneal fibrozlar da yer 
alabilir.

En yaygın bulgu, vakaların yaklaşık %85’inde genellikle baş ve toraksın 
üst kısmında olmak üzere ciltte flushing görülmesidir. Bu kızarıklık 
geçici olabileceği gibi, diyet (alkol alımı gibi), aktivite ve stres gibi çeşitli 
faktörler tarafından da tetiklenebilir. Diyare ikinci en yaygın bulgu olup, 
yaklaşık %80 oranında görülebilir. Karında kramp ve ağrı ile ilişkili olabilir. 
Bronkokonstriksiyon ise nispeten daha nadir görülmekle birlikte, vakaların 
%15’ini etkiler. Genellikle ateş basması, hapşırma ve nefes darlığı eşlik eder. 
Vakaların bir kısmında kardiyak komplikasyonlar gelişebilir. Bu durum 
esas olarak sağ kalbin etkilenmesiyle meydana gelir. Triküspit ve pulmoner 
kapaklarda fibrozise neden olabilir. Kardiyak muayenede üfürüm duyulabilir 
ve yorgunluğa sebep olabilir. 

Salındığı ve sendroma katkıda bulunduğu tespit edilen en yaygın maddeler 
arasında serotonin, histamin, taşikininler, kallikrein ve prostaglandinler yer 
almakta olup en büyük etkinin serotonin kaynaklı olduğu düşünülmektedir. 

Bronşlarda ortaya çıkan nöroendokrin tümörler, karaciğer metastazı 
olmaksızın karsinoid sendrom belirtileri ile ilişkili olabilir, çünkü biyolojik 
olarak aktif ürünleri karaciğerden geçmeden ve metabolize olmadan önce 
sistemik dolaşıma ulaşır. Triptofan metabolizması karsinoid sendromda 
değişir. Nöroendokrin tümörlerde triptofanın serotonine dönüşümünde 
%1’den %70’e varan bir değişim söz konusudur. Artan serotonin miktarı 
bağırsak hareketliliğinin artmasına yol açarak karsinoid sendromda görülen 
ishale neden olur. Artan serotonin miktarları ayrıca karsinoid sendromun 
ana semptomu olarak görülen flushinge de neden olabilir. Triptofan ayrıca 
karsinoid sendromla ilişkili pellegraya neden olabilen niasin sentezi için de 
gereklidir.
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Belirli bir derecede klinik şüpheyle, en faydalı başlangıç testi serotonin 
metabolizmasının son ürünü olan 5-HIAA’nın (5-hidroksiindoleasetik asit) 
24 saatlik idrar seviyeleridir. Nöroendokrin tümörler tarafından salınan bir 
glikoprotein olan kromogramin A, salgılamayan tümörleri tespit etmek 
için kullanılabilir. Görüntüleme çalışmaları büyük ölçüde karın ve pelvise 
odaklanmalıdır çünkü karsinoid sendroma neden olan nöroendokrin 
tümörler büyük ölçüde bağırsakta ortaya çıkar. Tümörü lokalize etmek için 
indiyum-111 pentetreotid gibi radyoaktif somatostatin analoglarını kullanan 
nükleer tıp gama kamera görüntülemesi kullanılır. PET taraması da primer 
tümör bölgesini bulmak için kullanılabilir. Pulmoner tümör kanıtı varsa 
bronkoskopi ile biyopsi yapılabilir. Serotonin düzeyi normalin üst sınırının 
5 katı veya daha yüksek olan hastalarda kalp hastalığının değerlendirilmesi 
için ekokardiyografi yapılması önerilir.

Karsinoid sendromun tedavisi, primer tümörün proliferasyonunu 
kontrol etmeye ve somatostatin analogları oktreotid veya lanreotid ile 
semptomatik kontrole odaklanır. Bu analoglar tümörün büyümesini ve 
karsinoid sendromun ilişkili semptomlarını kontrol etmeye yardımcı olabilir.

CAT SCRATCH SENDROM

Çoğunlukla bir kedinin tırmalaması veya ısırmasından kaynaklanan 
bulaşıcı bir hastalıktır. Belirtiler tipik olarak yaralanma bölgesinde ağrısız bir 
şişlik veya kabarcık ve lenfadenopatiyi içerir. Yorgunluk, baş ağrısı veya ateş 
olabilir. Belirtiler tipik olarak enfeksiyonu takiben 3-14 gün içinde başlar. 
Kedi tırmığı hastalığına, kedinin tükürüğüyle yayıldığına inanılan Bartonella 
henselae bakterisi neden olmaktadır. Çoğu sağlıklı insan tedavi olmaksızın 
enfeksiyonu geçirir.  Ancak bireylerin %5 ile %14’ünde organizmalar yayılır 
ve karaciğer, dalak, göz veya merkezi sinir sistemini enfekte eder.  Tedavi 
için tercih edilen antibiyotik azitromisindir. 

CEELEN-GELLERSTEDT SENDROMU

İlk olarak 1864 yılında Rudolf Wirchow tarafından, hastaların 
ölümlerinden sonraki incelemede “kahverengi akciğer endürasyonu” olarak 
tanımlanmıştır. Wilhelm Ceelen daha sonra bulgularını 1931 yılında ölen iki 
çocuğun klinik semptomlarıyla ilişkilendirmiştir.

İdiopatik pulmoner hemosiderozis adıyla da bilinen bu sendrom, alveolar 
kapiller kanama ve akciğerlerde hemosiderin birikimi ile karakterize olup, 
nedeni bilinmemektedir. İmmün aracılı bir hastalık olduğu düşünülmektedir. 
Akciğer kapillerlerindeki kanama, demir birikimine neden olur ve bu da 
kendi içinde ilave akciğer hasarına neden olmaktadır. Bu arada, hücresel 
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solunum için gerekli olan, eritrositler içindeki hemoglobin molekülleri için 
yeterli demir yoktur. 

Bu sendrom ya primer akciğer bozukluğu olarak ya da diğer pulmoner, 
kardiyovasküler veya immün sistem bozukluklarının sekeli (dolaşan anti-
GBM antikorları veya SLE immün kompleksleri kaynaklı) olarak ortaya 
çıkabilir. Pulmoner hemosiderozisli hastaların farklı bir alt grubunda inek 
sütüne karşı aşırı duyarlılık vardır ve bu da bazal membrana karşı IgG 
antikorlarının oluşmasına neden olur. Buna Heiner sendromu denir. Kanama 
mekanizması Goodpasture sendromundakine benzerdir.

Tanı hemoptizi, akciğer grafisinde yaygın parankimal infiltrasyon 
ve demir eksikliği anemisi triadıyla konulur. Kadınlarda iki kat daha sık 
gözlenir. Klinik seyir son derece değişkendir. Hastaların çoğu tedaviye 
rağmen pulmoner hemoraji atakları geçirmeye devam eder. Ölüm akut 
pulmoner hemoraji nedeniyle aniden veya kronik solunum yetmezliği ile 
sonuçlanan ilerleyici pulmoner yetmezlik sonrasında meydana gelebilir. 
Geçmişte hastalar tanı konulduktan sonra ortalama 2,5 yıl hayatta kalırken, 
günümüzde %86’sı beş yıldan fazla hayatta kalabilmektedir.

Tedavide faydası açısından net kanıt olmamakla birlikte kortikosteroidler 
kullanılmaktadır. Kanama sıklığını azalttığı düşünülmektedir. Uzun süreli 
bir tedavi olarak 6-mertaptopürin pulmoner hemorajiyi önleyebilir.

CEPACIA  SENDROMU

Cepacia sendromu (CS), Burkholderia cepacia kompleks (BCC) bakterisi 
ile enfekte kistik fibrozis (KF) hastalarında görülen, yüksek ateş, bakteriyemi 
ve hızla ilerleyen solunum yetmezliği ile karakterize, ölüm oranı yüksek, 
akut, nekrotizan bir pnömonidir. BCC, birbiriyle yakından ilişkili en az 22 
bakteri türünü kapsamaktadır. Burkholderia cenocepacia ve özellikle IIIA 
alt grubu elektroforetik Tip-12 veya ET12 epidemik suşu en sık CS ile 
ilişkilendirilmiştir. 

Kişiden kişiye yayılma gösterilmiştir. Sonuç olarak, birçok hastane ve 
klinik BCC ile enfekte olanlar için sıkı izolasyon önlemleri almıştır. BCC 
enfeksiyonu akciğer fonksiyonlarında hızlı bir düşüşe neden olabileceği ve 
ölümle sonuçlanabileceğinden, enfekte bireylerde yayılmayı sınırlamak için 
genellikle enfekte olmayan hastalardan ayrı bir alanda tedavi edilir. Tanı 
balgam ve kan kültüründe bakterilerin gösterilmesiyle konulur. Tedavi tipik 
olarak birden fazla antibiyotik içerir ve seftazidim, piperasilin, meropenem, 
trimetoprim/sülfametoksazol (ko-trimoksazol) içerebilir.
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Bölüm 4

CERVICAL COT SENDROMU

Dr. Sevil Aydoğan Diş1

Sinonim: Boyun kaburgası, servikal bölgede fazladan kaburga

Servikal kaburga; yedinci servikal omurga omurunun konjenital olarak 
enine aşırı gelişmesidir. Toplumun yaklaşık %0,5-1’inde ortaya çıkmakla 
birlikte bilinen en eski anatomik varyantlardan biridir. Servikal kaburga 
sıklıkla bir baş, boyun ve tüberkülden oluşur. Tek taraflı veya iki taraflı olarak 
ortaya çıkabilir. Varyasyonları farklı özelliklerine göre dört tipe ayrılır. 

Tip 1; birinci kaburgaya veya manubriuma bağlanan, tamamen 
şekillendirilmiş kaburgalardır. 

Tip 2; serbest bir distal uca sahiptir. 

Tip 3; fibröz bir bant yoluyla distal bir bağlantı ile karakterizedir. 

Tip 4; nispeten kısa kemik segmentleridir. Çeşitliliklerine rağmen servikal 
kaburgaların vücutta bilinen herhangi bir fizyolojik işlevi yoktur.

Servikal kaburgalar çoğunlukla klinik olarak önemsizdir ve yaşam 
boyunca asemptomatik kalarak radyografide tesadüfen saptanır. Olguların 
bir kısmında torasik çıkış sendromuna ve tek taraflı uzuv ağrısı, halsizlik, 
uyuşukluk, boyunda şişlik, soğuğa tahammülsüzlük gibi rahatsızlıklara neden 
olabilir. Fizik muayenede supraklavikular bölgede derin yerleşimli, fikse kitle 
olarak ele gelebilir. Kritik olarak pulmoner apeksin pancoast tümöründen 
ayırt edilmelidir pancoast tümöründen ayırt edilmelidir. Çoğunlukla tedavi 
gerektirmemekle

Çoğunlukla tedavi gerektirmemekle birlikte semptomatik olgularda 
fiziksel egzersizler, elektrik stimülasyonu ve ultrasonografi gibi fizik tedavi 
yöntemleri denenmekte gereklilik halinde cerrahi tedavi uygulanmaktadır.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi  
ORCID ID: 0000-0002-7239-7102, dr.sevilaydogan15@gmail.com
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CHEDIAK HIGASHI SENDROMU

Chediak-Higashi sendromu 50 yıldan uzun bir süre önce tanımlanan 
otozomal resesif geçişli nadir görülen bir sendromdur. Şiddetli immün 
yetmezlik, hipopigmentasyon, tekrarlayan enfeksiyonlar, koagülasyon 
bozukluğu ve bazı nörolojik problemler ile seyreden lenfoproliferatif 
bozukluktur. Başlangıçta kısmi albinizm ve tekrarlayan piyojenik 
enfeksiyonlara dayanarak teşhis edilir. Özellikle fırsatçı patojenlerin sıklıkla 
bulunduğu solunum yolu ve ciltte tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlara 
neden olur. Sık görülen patojenler staphylococcus aurous, beta-hemolitik 
streptokoklar ve pnömokoklardır. Bakteriyel enfeksiyonlara bağlı 
olarak organlarda lenfohistiyositik bir infiltrasyon gelişir. Dolaşımdaki 
granülositlerde ve diğer birçok hücre tipinde dev sitoplazmik granüllerin 
varlığı ise bu sendromun ayırt edici özelliğidir.

Allojenik hematopoetik hücre nakli hematolojik ve immünolojik 
komplikasyonların tedavisinde kullanılır. Tedavide kullanılan profilaktik 
antibiyotikler ile tekrarlayan pulmoner enfeksiyonları ve diğer enfeksiyonları 
kontrol etmek amaçlanır. Etkilenen organ tutulumlarına yönelik çeşitli 
kombine tedavilerden yararlanılabilir (rehabilitasyon, güneşten korunma, 
trombosit transfüzyonu gibi).

CHILAIDITI  SENDROMU

Chilaiditi işareti; karaciğer ve diyafram arasında kolon interpozisyonu 
sonucu radyografide diyafram altında hava görülmesidir. Bu anormal 
anatomik yerleşimin neden olduğu semptomların varlığı ile ya da radyolojik 
bulgular ile Chilaiditi sendromu tanımlanır. İlk olarak 1910 yılında 
Demetrius Chilaiditi tarafından tanımlanan bu sendromun insidansı %0.25-
0.28’dir ve etiyolojisi tam olarak anlaşılamamıştır. Erkeklerde daha yaygındır 
ve ortalama 60 yaşında ortaya çıkar.  Sıklıkla sağ tarafta  görülür.

Genellikle asemptomatik seyreder ve sıklıkla tesadüfen akciğer veya karın 
radyografilerinde görülür. Semptomatik olanlar ise daha dramatik bir tabloya 
sahip olabilir; karın ağrısı, bulantı, kusma, iştahsızlık, şişkinlik, kabızlık gibi 
değişen problemler, bağırsak tıkanıklığı ve perforasyonu gibi cerrahi acillere 
kadar uzanır.  Bazı vakalarda solunum sıkıntısı, göğüs ağrısı ve nefes darlığı 
da tanımlanmıştır. Postoperatif akut nefes darlığı ve sağ göğüs ağrısı gelişen 
hastalarda pulmoner emboli (PTE) ile karışabilir. Ayırıcı tanıda gerçek 
pnömoperitoneum nedenlerinin dışlanması son derece önemlidir, çünkü 
böyle durumlarda erken müdahale ve acil cerrahi gerekebilir. Tedavi stratejisi 
temel olarak nazogastrik dekompresyon, dışkı yumuşatıcıları ve lavmanların 
uygulanması ve intravenöz sıvılarla konservatif tedaviyi içerir.

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2210261222000542#bb0010
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KRONİK YORGUNLUK SENDROMU (CHRONIC FATIGUE 
SYNDROME)

Kronik yorgunluk sendromu (CFS), yorgunluk, uyku bozuklukları, 
baş ağrısı, kas. eklem ağrıları, gastrointestinal semptomlar ve bilişsel 
bozukluklarla karakterize zayıflatıcı bir hastalıktır.

Bulgular en az altı ay sürer. Kronik yorgunluk ve diğer semptomların 
varlığını açıklayabilecek diğer tıbbi durumların dışlanması, CFS tanısının 
temel özelliklerinden biridir. Belirtiler tipik olarak günlük fiziksel aktivitenin 
artmasından sonra ve maksimum egzersiz stres testinden sonra kötüleşir. 
Bu kişilerin fiziksel aktivite düzeyleri sağlıklı sedanter kişilere göre %15-40 
oranında daha düşüktür.

CFS’li kişiler sıklıkla egzersiz sırasında hiperventilasyon ve nefes 
darlığından şikayetçidir. Rinit semptomları, akciğer fonksiyonunda azalma, 
bronşiyal aşırı duyarlılık, solunum yolu enfeksiyonları ve egzersiz performansı 
testi sırasında zirve oksijen alımında azalma gözlenebilir. Diyaframın 
asenkron solunum hareketi (azalmış veya paradoksal) bu vakalarda sıklıkla 
görülür. Bu asenkron solunum ve buna bağlı azalan alveoler ventilasyon, 
egzersiz sırasındaki nefes darlığına, gecikmiş iyileşmeye ve egzersiz sonrası 
artan semptomlara neden olabilir. Bu vakalarda solunum eğitimi ile fizyolojik 
solunum hareketi ve akciğer fonksiyonu eski haline getirilebilir. CFS’ye 
yönelik mevcut tedaviler semptom temellidir; psikolojik, farmakolojik ve 
rehabilitasyon tedavileri fayda sağlar ancak tamamen tedavi etmez. Çeşitli 
immünolojik ve beslenme tedavileri denenmiş ancak fayda sağlanamamıştır.

CHURGE STRAUSS SENDROMU

Sinonim: Polianjiitli eozinofilik granülomatoz

Churg-Strauss sendromu (CSS) astım ve doku eozinofilisi hastalarında 
ortaya çıkan, ekstravasküler granülomlarla birlikte seyreden vaskülitik bir 
sendromdur. İlk olarak 1951 yılında J. Churg ve L. Strauss tarafından 
tanımlanmıştır CSS ortalama başlangıç yaşı 38 ile 54 arasındadır. Genel 
prevalansı 1 milyonda 10.7 ile 14’tür.. Her iki cinsiyette eşit oranda görülür. 
Etyopatogenezi tam olarak aydınlatılamamış olup, idiyopatik olarak kabul 
edilir. Bu sendromun potansiyel tetikleyicileri olarak alerjenler, enfeksiyonlar, 
aşılar ve ilaçlar gibi çeşitli çevresel faktörler üzerinde durulmaktadır.

Hastalığın seyrinde 3 evre tanımlanmıştır. Astım ve rino-sinüzit 
ile karakterize edilen prodromik bir faz; periferik eozinofili ve organ 
tutulumunun eşlik ettiği bir eozinofilik faz; küçük damar vaskülitine bağlı 
klinik belirtileri olan vaskülitik bir faz. Aylar yıllar sürebilen prodromal 
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faz yaygındır. Bu dönemde astım hastaların %96-100’ünde mevcuttur. 
Hastaların çoğunda üst solunum semptomları mevcuttur. Nazal polipler, 
alerjik rinit ve tekrarlayan veya kronik sinüzit bulunur. Ateş, kilo kaybı, 
artralji, miyalji gibi semptomlar vaskülitik evre ile ilişkilidir. Vaskülitik fazda 
pek çok organ tutulabilir. Eozinofilik kardiyomiyopati, perikardiyal efüzyon, 
miyokardit, perikardit, mononöritis mültipleks, asimetrik polinöropati 
olabilir.

Laboratuvar parametrelerinde periferik eozinofili (genellikle> 1500 
hücre/μl veya> %10) ve antinötrofil sitoplazmik antikor (ANCA) pozitifliği 
değerlidir. Radyolojik olarak akciğer grafilerinde genellikle periferal 
yerleşimli, gezici ve geçici nonsegmental parankimal opasiteler görülür. 
Bilgisayarlı tomografide (BT) buzlu cam veya konsolidasyon alanları görülür. 
Sentrilobüler nodüller, bronşial duvar kalınlaşması, interlobüler septal 
kalınlaşma, hiler veya mediastinal lenfadenopati, plevral veya perikardiyal 
efüzyon daha nadir görülen lezyonlardır.

Kortikosteroidler, tedavinin temel taşıdır ve genellikle şiddetli organ 
tutulumu olmayan çoğu hastanın tedavisi için yeterlidir. Gereken durumlarda 
azatioprin veya metotreksat gibi immünosupresanlar tedaviye eklenmektedir.

CLAUDE BERNAD HORNER SENDROMU

Sinonim: okülosempatik felç, Von Passow sendromu

Horner sendromu, klasik olarak kısmi pitozis, miyozis ve yüz bölgesinde 
anhidroz ile tanımlanır. İlk olarak 1727’de Francois Pourfour du Petit 
tarafından, daha sonra 1852’de Claude Bernard tarafından tanımlandı, 
sonrasında 1869’da Johann Friedrich Horner’ın adını aldı. Nadir görülen 
bu sendromun sıklığı yaklaşık 6.000’de 1’dir. Her yaşta veya herhangi bir 
etnik grupta ortaya çıkabilir. Sıklıkla sempatik sinir hasarından sonra ortaya 
çıkar, konjenital vakalar nadiren görülür.

Genel olarak, Horner sendromunun nedenleri mevcut patolojinin 
anatomik konumuna göre sınıflandırılabilir:

-Akciğerlerin apeksini içeren maligniteler (Pancoast tümörü), servikal 
kot sendromu, torakal cerrahi sonrası iatrojenik sinir hasarı, subklavyen 
arter anevrizması, mediastinal lenfadenopati, paravertebral sempatik zincirin 
nöroblastomu gibi torakal bölgeyi etkileyen durumlar,

-Multiple skleroz, kafa içi tümörler gibi kafa içi koşullardan etkilenen 
durumlar, -Herpes zoster enfeksiyonu, temporal arterit gibi kavernöz sinüse 
yakın yerleşimli nöronları etkileyen durumlar.
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Tanı için ayrıntılı kan tetkikleri ve görüntüleme tetkiklerinden 
faydalanılır. Akciğer malignitesinden şüphelenilen hastalarda göğüs röntgeni 
ve bilgisayarlı tomografi (BT) taraması istenmelidir. Erken tanı kritik öneme 
sahiptir.

Horner sendromu vakalarında, altta yatan nedenin tespit edilerek uygun 
şekilde tedavi planlanması amaçlanır.
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Bölüm 5

COPD OVERLAP SENDROMU (KOAH 
OVERLAP SENDROM)

Dr. Elif Karasal Guliyev1

Overlap sendromu (OS), bir hastalığa genellikle ortak etyoloji ile eşlik 
eden ve birbirinin prognozunu etkileyen hastalık birlikteliklerini belirtmek 
için kullanılan bir terimdir. 

Obstrüktif uyku apne sendromu (OUAS) ile kronik obstrüktif akciğer 
hastalığı (KOAH), astım, kistik fibrosis ve interstisyel akciğer hastalığı 
gibi akciğer hastalıklarının bir arada bulunduğu durumları tanımlayan bir 
terimdir. OUAS ile KOAH’ın aynı hastada birlikteliği ilk kez 1985 yılında 
Flenley tarafından ortaya atılmış ve o tarihten bu yana overlap sendromu 
(OS) olarak adlandırılmaktadır.

Sinonim

Obstrüktif akciğer hastalığı + OUAS: OLDOSA sendromu

Ancak OS terimi, genellikle OUAS ve KOAH birlikteliğini ifade etmek 
için kullanılmaktadır. 

Etyoloji

Her iki durumda da sigara, obezite, gastroözefageal reflü, inflamasyon 
ve artmış havayolu rezistansı gibi ortak risk faktörleri bulunmaktadır. Ayrıca 
bu ortak risk faktörlerine bağlı olarak hem OUAS hem de KOAH’ı olan 
hastalarda genellikle çeşitli komorbiditelerin eşlik ettiğini gösterilmiştir.

Epidemiyoloji

OUAS ve KOAH, genel popülasyonda oldukça yaygındır ve genelde 
eksik tanı konmasına rağmen her biri yaklaşık %10 oranında görülür. 

1 Uzman Doktor.   Kocaeli Atakent Cihan Hastanesi   Orcıd-No: 0000-0002-1501-3360,   
elifkrsl@gmail.com
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Genel popülasyonda OS prevalansının %1-3,6 olduğu tahmin 
edilmektedir; OUAS veya KOAH sergileyen hastalarda daha yüksek oranda 
görülmektedir. 

Tanı

OUAS, gece oksijen desatürasyonlarına, uyku bölünmesine ve gündüz 
uykululuğuna yol açan uyku sırasında hava akımının tam (apne) veya kısmi 
(hipopne) kesilmesi olarak tanımlanırken ve polisomnografi ile AHI ≥ 5 
ise tanı konurken KOAH, risk faktörleri öyküsü ile ilişkili kalıcı hava akımı 
obstrüksiyonu ile karakterize edilir: esas olarak sigara içmek, çevre kirliliği ve 
mesleki olarak toz ve dumanlara maruz kalınması ile tanı alır.

OS hastalarında, komorbiditelerin yalnızca OUAS veya KOAH’tan 
muzdarip olan hastalara göre daha kötü seyretmesi beklenmektedir.

Tedavi

OS’de tedavi beraberlik gösteren her iki hastalığa yönelik iki ayrı tedavi 
rejimini içerir. Hastalarda öncelikle ortak etyolojiye yönelik yaklaşım 
benimsenmesi sonrasında ise KOAH için uygun medikal/ non medikal 
tedavi ile OUAS açısından ise uygun PAP cihazının seçilmesi gerekir.

ASTIM-KOAH OVERLAP: AKO

AKO, kalıcı hava akımı kısıtlılığı ve hem astım hem de KOAH’ın 
klinik ve inflamatuar özelliklerini taşıyan hastaları tanımlayan heterojen bir 
durumdur. 

Etyoloji

KOAH tanısı için sigara içmek (veya biomass maruziyeti) ön planda 
gerekli olduğundan, bu aynı zamanda AKO için de bir gereklidir. Bu durum, 
astımlı ve tam olarak geri dönüşsüz hava akımı kısıtlılığı olan hastaların AKO 
tanısına dahil edilmemesi için gereklidir. 

2017 yılında GINA, bunun tek bir hastalık veya sendrom olduğu 
izlenimini vermekten kaçınmak için resmi olarak “AKOS” yerine “AKO” 
teriminin kullanılmasını önerdi. 2020’den itibaren Kronik Obstrüktif Akciğer 
Hastalığı için Küresel Girişim (GOLD), önemli kanıtların bulunmaması 
nedeniyle evrensel olarak kabul edilen bir tanımın yokluğunu vurgulayarak 
AKO’ya atıfta bulunmayı bırakmıştır.

Epidemiyoloji

AKO yönetimine ilişkin kanıt temeli büyük ölçüde astım ve KOAH 
çalışmalarından gelmektedir. AKO tanı kriterleri spesifik özellikler 
olmadığından net bir epidemiyoloji verisi yoktur.
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Tanı

AKO, astım ve KOAH kombinasyonunu ifade etse de AKO tanı 
kriterlerinde hiçbir spesifik özellik belirlenmemiştir. Sabit bir tanımın 
olmamasına rağmen aşağıdaki özellikler AKO düşündürmektedir.

-Yaş ≥ 40 yıl,

-Kalıcı solunum semptomları (kronik öksürük, balgam, nefes darlığı, 
hırıltı),

-Hava akımı sınırlaması tamamen geri döndürülemez ancak değişkenlik 
gösterir: Bronkodilatör sonrası FEV1/FVC < 0,7 veya normalin alt sınırı ve 
bronkodilatör sonrası FEV1’de > %12 ve 400 mL artış,

-Astım öyküsü (doktor tarafından tanı konmuş olan),

-Atopi veya alerji geçmişi,

-Bir risk faktörüne maruz kalmak (örneğin, yılda 10 paketten fazla tütün 
kullanımı veya eşdeğer iç/dış hava kirliliği).

Tedavi

AKO tedavisi her zaman iki hastalığın (astım-KOAH) bir arada 
bulunmasının kökeni ile ilişkilendirilmiştir: AKO’da baskın olan hastalığa 
uygun olarak tedavi rejimi belirlenmelidir.

Hem astım hem de KOAH özelliklerine sahip hastalar için GINA 2021 
tavsiyeleri, astım tedavisini önermektedir: IKS içeren tedavi, hastalığı 
kontrol etmek ve şiddetli alevlenme ve ölüm riskini azaltmak için gereklidir.

KOSTOPLEVRAL SENDROM

Kostoplevral sendrom, şiddetli refrakter göğüs ağrısı ile seyreden 
hastalığın erken evresinden itibaren plevra ve göğüs duvarı invazyonuna 
bağlı olarak gelişen, plöretik vasıfta bir ağrıdır. Kostoplevral sendromda; 
otonom, interkostal, brakiyal pleksus kaynaklı nosiseptif ve nöropatik ağrı 
komponenti mevcuttur. 

Etyoloji

Malign plevral mezotelyoma tanılı hastalarda plevra ve göğüs duvarı 
invazyonu veya tümörün biyopsi yoluyla yayılımı sonucu oluşur.

Tanı

MPM tanılı hastalarda konvansiyonel tedaviye dirençli ağrı yakınması 
olması durumunda akla gelmelidir.
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Tedavi 

Farmakolojik tedavi

MPM’nin etkilediği yapıların genişliği ve ağrının multimodal 
patofizyolojisi nedeniyle oluşan kostoplevral sendrom, konvansiyonel 
farmakolojik rejimlere dirençli olabilir. 

Maligniteye bağlı ağrıların %10-15’i tüm tedavilere rağmen kontrol 
altına alınamamaktadır. Bu durumda girişimsel yöntemlere başvurulur. 

Dünya Sağlık Örgütü’nün maligniteye bağlı ağrı tedavisinde önerdiği 
analjezik basamak tedavisi göğüs ağrısı için de geçerlidir. 

Analjezik basamak tedavisi aşağıdaki gibidir; 

1- Nonsteroid antiinflamatuarlar, parasetamol ve asetilsalisilik asit

2- Tramadol hidroklorür, kodein ve oksikodon 

3- Opioidler (oral morfin, transdermal fentanil, morfin ve fentanil 
ampül). 

Analjezik tedavi düzenli olarak verilmeli ve ihtiyaca göre titre edilmelidir, 
ancak göğüs duvarı tutulumundan kaynaklanan ağrı, eklenen inflamatuar 
ve nöropatik bileşenler nedeniyle opiatlara değişken bir yanıt verdiğinden, 
genellikle hızla artan dozlar gerekir. Nöropatik ağrının baskın olduğu 
durumlarda trisiklik antidepresanlar veya antikonvülzanlar denenebilir. 

Kemoterapinin ağrı tedavisindeki rolü daha az açıktır ancak mitomisin 
C, vinblastin ve sisplatin ile yapılan bir çalışmada Middleton ve arkadaşları 
birkaç ay boyunca objektif fayda bildirmiş, 39 hastadan sekizinde kısmi yanıt 
elde edilmiş ve ortalama fayda süresi 9 ay olmuştur. 

Non-Farmakolojik tedavi                                                                                                                                    

Yakın zamanda, girişimsel işlemlerin, son seçenek olarak değil, analjezik 
rejimlere adjuvan olarak kullanılması önerilmiştir. Bazı ülkelerde opiatların 
ilk kez reçete edildiği gün hastalar, kordotomi için sevk edilmektedir.

Servikal kordotominin dirençli, zorlayıcı ağrı sendromlarında faydalı 
olduğu bildirilmiştir. 

Perkütan servikal kordotomi prosedürü spinotalamik yolu C1/2’de 
keserek kontralateralde lezyon seviyesinin altında ağrı algısı kaybına neden 
olur. Kordotominin komplikasyonları arasında termoanestezi, sorunlu 
disestezi ve kalıcı motor zayıflığı yer alır. 
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Göğüs ağrısının kemik erozyonuna veya kutanöz tümör nodüllerine 
ikincil olduğu hastalarda radyoterapi önemli bir rol oynar. Yaygın ağrıda 
daha az etkilidir. Fayda kısa süreli olabilir ve doz yanıtı etkisi görülmeyebilir. 

Profilaktik radyoterapinin rolü, özellikle de uygun planlama ve dozaj 
konusunda randomize kontrollü çalışma bulunmamaktadır. Özellikle ilk 
uygulama süresi hastanın genel durumu veya başka nedenler ile ertelenirse 
radyoterapi ile ağrıda düzelme yanıtı azalmaktadır.

CREST SENDROMU

Sinonim: Thibierge-Weissenbach sendromu, sınırlı kutanöz sistemik 
skleroderma

İlk olarak 1910 yılında bildiren Fransız doktorlar Thibierge ve Weissenbach 
tarafından Thibierge-Weissenbach sendromu olarak adlandırılan bu sendrom 
1964 yılında Winterbauer tarafından 5 klinik özelliğin akrostişi olan CREST 
sendromu olarak tanımlandı.

Skleroderma deride kalınlaşma ve vaskülopati ile karakterize bir bağ 
dokusu hastalığıdır ve jeneralize ve lokalize form olmak üzere iki gruba 
ayrılır. Sistemik skleroz, jeneralize form skleroderma ile eş anlamlı olarak 
kullanılır. Sistemik skleroz, diffüz kutanöz ve sınırlı kutanöz olmak üzere 
2 alt gruba ayrılır.  CREST sendromu bir akrostiş isimlendirmedir, bu 
hastalığa sahip bir hastada görülen klinik özelliklerin kısaltmasıdır ve sınırlı 
kutanöz sistemik sklerozun alt grubunda yer alır.

Patogenezde; artmış kollajen birikimi, vasküler anormallikler ve 
perivasküler mononükleer hücre infiltrasyonu yer alır. Genellikle 30 ila 50 
yaş arasındaki kadınlar etkilenir. 

Tanı

Amerikan Romatoloji Koleji (ACR) ve Avrupa Romatizma Karşı Birliği 
(EULAR) tarafından geliştirilen 2013 ACR/EULAR Sistemik Skleroz 
Sınıflandırma Kriterleri’ne göre, metakarpofalangeal eklemlere proksimal 
uzanan parmakların deri kalınlaşması, bir hastanın skleroderma olarak 
sınıflandırılması için yeterlidir. Histolojik inceleme tanı kriterlerine dahil 
değildir ve rutin olarak yapılmaz. Deri biyopsisi yalnızca diğer skleroderma 
benzeri bozukluklarda (skleromiksödem, sklerödem, nefrojenik sistemik 
fibroz) tanısal şüphe olması durumunda önerilir.

Akrostişte yer alan “C”, kalsiyum birikintilerinin parmaklarda veya 
vücudun diğer bölgelerinde cilt altında oluştuğu kalsifikasyonu ifade eder. 
“R”, soğuk veya strese yanıt olarak parmaklarda veya ayak parmaklarında 
kan damarlarının spazmı olan Raynaud fenomenini ifade eder. “E”, 
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yutma zorluğuna neden olabilen özofageal dismotiliteyi temsil eder. “S”, 
parmakların bükülmesine neden olan cildin

sıkılaşması olan sklerodaktiliyi ifade eder. Son olarak, “T” harfi, 
parmakların, yüzün veya ağız içindeki cildin genişlemiş damarları olan 
telenjiektaziyi ifade eder. Tanı için hasta bu özelliklerden en az üçünü 
taşımalıdır.

CREST sendromu vakalarının yarısından fazlasında antisentromer 
antikor titreleri yüksektir.

Tedavi   

CREST sendromundaki heterojenlik ve potansiyel tedavi toksisitesi 
nedeniyle, tedavi her hastanın klinik sunumuna ve ihtiyaçlarına göre 
kişiselleştirilmelidir. Patogenezde rol alan fibrozisi önleyebilen veya geri 
çevirebilen bir tedavi seçeneği yoktur. Ancak retrospektif çalışmalar ve vaka 
serileri d-penisilamin, mikofenolat mofetil ve siklofosfamidin bazı hastalarda 
etkili olabileceğini göstermektedir. Organ spesifik komplikasyonların 
tedavisine yönelinmelidir. En önemli tedavi hedeflerini, akciğer ve böbrek 
gibi spesifik organ tutulumları oluşturur (Tablo 1). 

Tablo 1: CREST sendromunda tedavi modalitesi

Komplikasyon Tedavi

Raynaud fenomeni

α-Adrenerjik bloker

Anjiotensin-II reseptör bloker

Uzun etkili kalsiyum kanal blokeri (dihidropiridinler)

Pentoksifilin (Trental)

Stellate gangliyon blokerleri, dijital sempatektomi

Cilt fibrozisi İmmünomodulatör ilaçlar (d-penisilamin, mikofenolat mofetil 
[Cellcept], siklofosfamid [Cytoxan])

Gastroözefagial reflü 

Antiasit

Histamin H2 Blokerleri

Proton pompa inhibitörleri

İntestinal dismotilite

Antibiyotikler

Beslenme eksikliklerinin düzeltilmesi

Promotiliter ajanlar

Pulmoner fibrozis 
veya alveolitis

İmmünomodulatör ilaçlar

Oral veya intravenous siklofosfamid)

Azatiyopürin (Imuran)
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Komplikasyon Tedavi

Pulmoner arteriyel 
hipertansiyon

Diüretikler

Endothelin-1 reseptör inhibitörü (bosentan)

Oksijen

Fosfodiesteraz-5 inhibitörleri (sildenafil)

Prostasiklin analogları (epoprostenol, treprostinil, iloprost)

Warfarin (pulmoner arteriyel hipertansiyona sekonder tekrarlayan 
pulmoner tromboembolik hastalık durumunda )

Skleroderma renal 
krizi

Diyaliz

Kısa etkili anjiotensin-converting enzim inhibitörleri

Sınırlı kutanöz skleroderması olan hastalarda kalsinozis insidansı yaklaşık 
%44’tür. Kalsinozisin yönetimi, distrofik kalsiyum oluşumunun ilerlemesini 
durdurmayı veya yerleşik kalsifik birikintileri küçültmeyi amaçlar. Bu, 
farmakolojik, cerrahi ve çeşitli diğer yardımcı tedavi yöntemleriyle yapılır.

Farmakolojik seçenekler çok çeşitlidir. Düşük dozlu varfarin rejiminin (1 
mg/gün) kanıtlanabilir bir yan etkisi olmadığı görülmektedir ve literatürde 
birkaç rapor faydalı sonuçlar bildirmektedir İntravenöz immünoglobulinlerin 
güvenilir olmadığı bulunmuştur.

Cerrahi eksizyon endikasyonları genellikle başarısız tıbbi tedavi ve 
(nöropatik) ağrıya, deformiteye, sakatlığa, cilt ülserasyonuna veya eroziv 
artropatiye neden olan durumları içerir. 

CROW-FUKASE SENDROMU

Sinonim: POEMS sendromu

1956’da Crow, osteosklerotik miyelom, polinöropati, ödem, cilt 
hiperpigmentasyonu, çomak parmak, beyaz tırnaklar ve lenfadenopatili bir 
vaka bildirdi. 1968’de Fukase ve ark. ve 1970’de Japonya’da Shimomori 
ve Kusumoto tarafından polinöropati ve endokrinolojik bozuklukların 
eşlik ettiği toplam 2 soliter miyelom vakası bildirilmiştir.  Crow-Fukase 
sendromu terimi ilk olarak 1984 yılında Nakanishi ve ark. tarafından yapılan 
ve 102 Japon hastayı içeren bir çalışmada kullanıldı. 1986’da Bardwick 
ve arkadaşları, bu sendromun en sabit ve önemli özelliklerini temsil eden 
POEMS, polinöropati (P), organomegali (O), endokrinopati (E), M-protein 
(M) ve cilt değişiklikleri (S) kısaltmasını önerdi.
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Patogenez

Vasküler endotelyal büyüme faktörünün (VEGF) bu sendromlu 
hastaların serumunda spesifik ve oldukça yüksek olduğu bulunmuştur ve bu 
da patojenik bir rolü olduğunu düşündürmektedir. M-protein, interlökin 
(IL)-1beta, IL-6 ve tümör nekroz faktörü (TNF)-alfa’nın da patogenezde 
rol oynadığı düşünülmektedir. 

Wang ve ark. serum VEGF’nin ana kaynağı olarak kabul edilen 
hücrelerin immünfenotiplendirilmesi, bu hücrelerin doğası gereği 
poliklonal olması, POEMS’deki poliklonal plazma hücrelerinin belirti ve 
semptomların oluşumuna yol açan bu sitokinlerin üretiminde önemli bir 
rol oynadığını doğrulamaktadır. Ancak Isshiki ve ark. POEMS sendromu 
olan hastalardan alınan kemik iliği plazma hücrelerinin tek hücreli RNA-
Seq’ini kullandığında, VEGF mRNA’sı POEMS klonlarında yukarı regüle 
edilmemiştir, bu da doğrudan serum VEGF’nin POEMS klonları tarafından 
üretilmediğini gösterir. Karşılaştırıldığında, POEMS’deki monoklonal 
plazma hücreleri, bir proinflamatuar sitokin olan ve VEGF ekspresyonunun 
ve hücrelerden salgılanmasının indükleyicisi olan hücre içi interlökin-6 (IL-
6) ekspresyonunun üretiminde bir artış sergilemiştir. Dolayısıyla patogenez, 
POEMS’de monoklonal ve poliklonal plazma hücreleri arasındaki bir 
etkileşimdir.

Bazı çalışmalar VEGF ile cilt lezyonları arasında nedensel bir ilişki 
olduğunu öne sürmektedir. Pihan ve ark. artmış VEGF’nin POEMS 
sendromu tanısında yüksek duyarlılık ve özgüllük ile ilişkili göründüğünü 
açıkça ortaya koymuştur. Gerçekten de yüksek VEGF, lokal vaskülarizasyonu 
uyararak hipertrikoza ve melazma lezyonlarını artırarak hiperpigmentasyona 
yol açabilir. Dijital çomaklaşmada mevcut olan stromal ve vasküler değişiklik, 
trombosit agregasyonu üzerinde trombosit kaynaklı büyüme faktörü 
(PDGF) ile salındığında VEGF ile açıklanabilir. VEGF tarafından vasküler 
endotelyal büyüme faktörü reseptörünün (VEGFR-1) yukarı regülasyonu, 
hemanjiyomların gelişiminde merkezi bir rol oynuyor gibi görünmektedir.

Bu sendrom, plazma hücre diskrazisi ile güçlü bir şekilde ilişkilidir. 
Hastaların %75’inde M bileşeninin dolaşan hafif zincirler olan IgG lambda 
veya IgA lambda bulunur. 

Epidemiyoloji

Prelevalansı yaklaşık 100.000’de 3’tür ve erkeklerde daha sık görülür.
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Tanı

 “Sendrom” adından da anlaşılacağı gibi tek bir biyopsi veya kan testiyle 
doğrulanmayan, bir dizi semptomun tanımlanmasıyla teşhis konulan bir 
hastalıktır. 

Erken teşhis ve aktif tedavi iyi sonuçlar doğurabilir; ancak semptomlar 
kötüleşir ve hızlı tanı konulmadığı takdirde prognoz kötüdür. Bu nedenle bu 
sendromla ilgili ilk başvurulabilecek olan; hematolog, nörolog, endokrinolog 
ve dermatologların bu hastalığı tanıması önemlidir. 

Tanı iki zorunlu majör kriteri, diğer üç majör kriterden birini ve altı minör 
kriterden birini karşılamalıdır. Zorunlu kriterler demiyelinizan polinöropati 
ve monoklonal plazma hücresi proliferatif bozukluklarıdır (Tablo 2).

Tablo 2: Crow-fukase sendromu tanı kriterleri

Zorunlu majör 
kriterler

Polinöropati

Monoklonal plazma hücre proliferatif hastalık 

3 major kriter Sklerotik kemik lezyonları

Castleman hastalığı

Artmış VEGF düzeyi

6 minör kriter Organomegali (splenomegali, hepatomegali, veya lenfadenopati)

Ekstravaskülar volüm yükü (ödem, plevral efüzyon veya assit)

Endokrinopati (adrenal, tiroid, pituiter, gonadal, parathiroid, 
pankreatik)

Cilt değişiklikleri (hiperpigmentasyon, hipertrikosis, glomeruloid 
hemanjioma, pletore, akrosiyanoz, flushing, beyaz tırnaklar)

Papil ödem

Trombositoz/polisitemi

Bir tarama aracı olarak monoklonal protein testi klinikte kolaylıkla 
ulaşılabilen bir test olmasına rağmen bazı hastalarda tekrarlanan tetkiklere 
rağmen M proteini görülmemektedir.

Tedavi

Tedavi, miyelomun radyasyon ve cerrahi rezeksiyonu, kemoterapi ve 
yüksek doz intravenöz immünoglobulin (IVIg) içerir.  Son çalışmalar, bu 
sendromda belirti ve semptomlarının, otolog periferik kan kök hücre nakli 
ve talidomid tedavisi gibi miyelom için yakın zamanda geliştirilen tedavileri 
kullanarak önemli ölçüde iyileştiğini ortaya koymuştur.
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1990’larda, POEMS sendromunun tedavisi, plazma hücre 
proliferasyonunu ve pro-inflamatuar ve pro-anjiyogenik proteinlerin 
salgılanmasını baskılamaya doğru kaymıştır. 

POEMS sendromunun tedavisi; spesifik anti-plazma hücresine yönelik 
tedaviyle klonun hedeflenmesi ve semptomatik ve destekleyici bakımla 
semptomların hedeflenmesi şeklinde iki ana kategoriye ayrılabilir. Daha iyi 
bir genel sonuç elde etmek için doktorlar her iki stratejiyi de tedavi planlarına 
dahil etmeyi amaçlamaktadır. Tedavi sırasında hematolojik yanıt, M-protein 
konsantrasyonu ve serum VEGF düzeyleri ölçülerek izlenir. 

Tedavi klon hedefli ve semptomlara yönelik olmak üzere 2 türlüdür.

Klon hedefli tedavi

1-Radyoterapi

2-Otolog Kök hücre transplantasyonu 

3-Melfalan ve kortikosteroid

4-Bortezomib ve deksametazon

5-Monoklonal antikor tedavisi (Anti-CD38 monoklonal antikorları 
(Daratumumab and Isatuximab). Anti-VEGF monoclonal antibody 
(Bevacizumab) Chimeric antigen receptor T (CAR-T) therapy)

Semptoma yönelik tedavi

Periferal nöropati, aşırı ekstraselüler sıvı yükü, renal hastalıklar, 
anormal pulmoner ve kardiyak fonksiyonlar, organomegali, endokrinopati, 
papilödem, sklerotik kemik lezyonları, cilt değişiklikleri, trombositoz, 
polistemi ve tromboza yönelik semptomatik tedavileri içerir.

Destekleyici bakıma dikkat edilmesi zorunludur. Ortez, fizik tedavi ve 
sürekli pozitif hava yolu basıncı (CPAP), hastaların iyileşmesinde önemli bir 
rol oynamaktadır. Ayak bileği ortezleri hareketliliği arttırabilir ve düşmeleri 
azaltabilir. Fizik tedavi kalıcı kontraktür riskini azaltır ve hem uzun hem 
de kısa vadede fonksiyonların iyileşmesine yol açar. Şiddetli nöromüsküler 
zayıflığı olan kişiler için CPAP ve/veya BPAP daha iyi oksijenasyon sağlar 
ve pulmoner enfeksiyon ve pulmoner hipertansiyon gibi hipoventilasyonla 
ilişkili risk komplikasyonlarını potansiyel olarak azaltır. Hastalar aynı 
zamanda depresyon açısından da taranmalıdır.

Kemik lezyonu olan ve kemik iliği tutulumu olmayan hastalarda 
radyoterapi tercih edilen tedavi yöntemidir. Sınırlı hastalıkta radyasyon 
tedavisi iyileştirici olabilir ve hatta kutanöz lezyonları iyileştirebilir. Kemik 
iliği biyopsisinde ikiden fazla kemik lezyonu ve/veya klonal plazma hücresi 
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varsa, randomize çalışma olmamasına rağmen sistemik tedavi düşünülebilir. 
Lenalidomid bazlı tedaviyi takiben otolog kök hücre nakli olumlu bir 
prognoz ile ilişkilidir.

CURRARINO-SILVERMAN SENDROMU 

Sinonim: güvercin göğsü, kondromanubriyal deformite, tip 2 pektus 
karinatum, pektus arkuatum 

Pektus karinatum, kondrogladiolar (tip 1) ve kondromanubriyal (tip 2) 
olmak üzere iki alt tip içerir. En ilgi çekici olanı etiyolojisi ve özellikleri farklı 
olması nedeniyle ilk kez 1958 yılında Guido Currarino ve Frederic Silverman 
tarafından tanımlanan kondromanubriyal tiptir. Currarino-Silverman (CS) 
sendromu, sternumda ossifikasyon merkezlerinin erken obliterasyonu 
sonucu yüksek PC (tip 2) deformitesine neden olan nadir (pektus karinatum 
hastalarının %1’inden az) ve karmaşık bir göğüs duvarı anomalisidir. 

Manubrio-sternal eklem ile sternal segmentlerin erken füzyonu ile 
karakterize, yüksek karinat göğüs deformitesine yol açan nadir bir hastalıktır; 
sıklıkla konjenital kalp hastalıklarıyla ilişkilidir. 

Etyoloji

Hastaların yaklaşık dörtte birinde ailede göğüs duvarı deformitesi 
öyküsü görülmektedir. Genetik faktörlere bağlı olarak kosta kıkırdağının 
aşırı büyümesine sekonder olduğu ve bunun sternumun kendisinde patoloji 
olmaksızın sternal deformite ile sonuçlandığı düşünülmektedir. Kardiyojenez 
sırasında ön segment mezenkimal hücrelerinin farklılaşmasındaki bir 
anormallik, endokardiyal yastık, sternum ve aortik ark türevlerinde 
defektlere neden olabilir. Mezenkimal kalp öncüllerinin endotel kalp tüpüne 
anormal göçü de anormal genlerden kaynaklanmaktadır. CS sendromu 
sıklıkla omurga deformiteleri (kifoz, skolyoz ve kifoskolyoz), konjenital kalp 
defektleri ile ilişkilidir ve Turner ve Noonan sendromlarının bir bileşeni 
olarak tanımlanmıştır.

Pektus karinatumda Haller indeksinin bir cut-off değeri yoktur ancak 
birçok seride hastaların ortalama değeri 1,9’dur ve egzersiz sırasındaki 
solunum sıkıntısı ile ilişkilidir. Pektus morfolojisi sıklıkla normal veya dar 
toraks varlığıyla birlikte simetrik veya asimetrik kondrogladiyolar veya 
kondromanubriyal defektler olarak sınıflandırılır. 

Currarino-Silverman sendromunun anatomik temsilinde; kısa, geniş, 
belirgin dışa doğru çıkıntılı sternum mevcuttur ve ksifoid çıkıntı yoktur; 
deforme olmuş, kaynaşmış ve uzamış kosta kıkırdakları anormal keskin 
açılıdır.
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Epidemiyoloji

Pektus karinatum (PK) ve pektus ekskavatum (PE), erken yaşta ortaya 
çıkan ve ergenlik döneminde ortaya çıkan, en sık görülen konjenital göğüs ön 
duvarı deformiteleridir. PK, PE’den daha az sıklıkta görülür, pektus anomalisi 
olan hastaların yaklaşık %5-15’ini oluşturur ve tüm canlı doğumların yaklaşık 
1:1.000-1:10.000’inde görülür (4:1). Erkeklerde daha sıktır. Bazı veriler 
PK’nın daha hafif formlarının daha sık görüldüğünü, prevalansın PE’den 
daha yüksek olduğunu ve oranının 2:1 olduğunu göstermektedir. 

Tedavi

PK’nın düzeltilmesi için Abramson prosedürü ve modifikasyonlarının 
yanı sıra gözlem, ortotik destek ve dinamik kompresyon gibi cerrahi olmayan 
seçenekler de dahil olmak üzere daha az invaziv bir dizi teknik geliştirilmiştir. 
Ancak bunların kullanımı henüz benimsenmemiştir. Ameliyatsız ortez cihazı 
bazı merkezlerde 10-15 yaş arası kondrogladiolar deformiteli hastalarda ilk 
tedavi seçeneği olarak kullanılmaktadır. Ancak hastalığın son derece nadir 
olması, zorlu deformite ve kaynaşmış sternumun değişken anatomisi nedeniyle 
tedavi yaklaşımlarında net bir kılavuz bulunmamaktadır. Bu benzersiz 
büyüme modeli, vakum çanı veya kompresyon ortezi gibi konservatif tedavi 
seçeneklerinin neredeyse evrensel olarak başarısız olmasına katkıda bulunur.

CS sendromunun cerrahi olarak düzeltilmesinin şu anda sadece kozmetik 
iyileştirme amacıyla takip edildiğini ve hastalar dispne ile ilişkili semptomlarda 
subjektif iyileşme bildirmesine rağmen, incelenen hastalarda anlamlı objektif 
klinik faydanın takdir edilmediğini göstermektedir. En iyi cerrahi seçenek, 
bu hasta grubunda yüksek memnuniyet oranı da dahil olmak üzere tatmin 
edici bir sonuca ulaşılmasını sağlayan, çok seviyeli kama osteotomili nispeten 
agresif Ravitch tipi prosedür olmaya devam etmektedir. Deformitenin 
nadirliği göz önüne alındığında, cerrahi düzeltmesi, pektus deformiteleri 
konusunda deneyimli göğüs rekonstrüktif cerrahlarının da dahil olduğu 
multidisipliner bir ekip tarafından tamamlanmalıdır. 

CUSHING SENDROMU

Sinonim: Itsenko-Cushing sendromu, hiperkortisizm, 
hiperadrenokortisizm

Cushing sendromu (CS), karakteristik klinik semptomların ortaya 
çıkmasına yol açan hiperkortizolemiden kaynaklanır. Çeşitli etiyolojiler ve 
kortizol sirkadiyen ritmindeki değişiklikler nedeniyle kronik olarak aşırı 
glukokortikoidlere maruz kalmanın neden olduğu hastalıklar için genel 
bir terimdir. Bu eponim, modern nöroşirürjinin devlerinden biri olan Dr. 
Harvey Cushing’in adından gelmektedir.
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Epidemiyoloji

CS’li hastaların çoğu ekzojen hiperkortizolizm ile ortaya çıkarken, endojen 
hiperkortizolizm çok daha nadirdir. Endojen hiperkortizolizmin çeşitli 
popülasyonlarda tahmini insidansı milyonda 0,2-5 vaka iken, prevalansı ise 
milyonda 39-79 vakaya yakın olan nadir bir hastalıktır. 

Etyoloji

CS’nin bugüne kadarki en yaygın nedeni, esas olarak romatolojik durumlar, 
astım ve kronik obstrüktif akciğer hastalığı gibi kronik bozukluklar için 
reçete edilen, herhangi bir uygulama yolu ile verilen eksojen glukokortikoid 
tedavisidir. 

Endojen hiperkortizolizm vakalarının ise çoğunluğu adrenokortikotropik 
hormona (ACTH) bağımlı olup, hipofiz kortikotrop adenomu (Cushing 
hastalığı, CD) veya ACTH salgılayan hipofiz dışı tümörler (ektopik ACTH 
ve kortikotropin salgılayan hormon sendromu salgılanması) en yaygın 
nedenlerdir.  ACTH’den bağımsız CS vakaları (adrenal adenomlar veya tek 
veya çift taraflı adrenal hiperplazi), vakaların geri kalan %20’sini oluşturur.

Klinik

CS’de mor çizgiler, kolay morarma, deride incelme ve proksimal miyopati 
gibi kortizol fazlalığı için klinik şüphe uyandıran bazı patognomonik 
özellikler bulunsa da, CS’de yaygın olarak bulunan hirşutizm, kilo alma ve iç 
organ obezitesi gibi diğer belirtiler de polikistik over sendromu ve metabolik 
sendrom gibi oldukça yaygın durumlarda sık görülür. Bu nedenle CS tanısı 
özellikle kortizolde hafif bir artış olduğunda zordur.

Tanı

CS’da tanısal aşamada ilk olarak lokal ve sistemik kortikosteroid 
kullanımı sorgulanmalıdır. Endojen Cushing sendromunu taramak için 1 
mg deksametazon baskılama testi, 24 saatlik idrar serbest kortizolü ve gece 
geç saatlerde tükürük kortizol ölçümü gibi birinci basamak tarama testleri 
yapılmalıdır. 

Saç derisi-saç kortizol/kortizon analizi, uzun vadeli glukokortikoid 
maruziyetinin değerlendirilmesinde ve siklik Cushing sendromunda 
gözlemlenen geçici hiperkortizolizm dönemlerinin saptanmasında yardımcı 
olur. 

Endojen Cushing sendromu belirlendikten sonra, plazma ACTH 
konsantrasyonlarının ölçümü, ACTH’ye bağımlı (%80-85) veya ACTH’den 
bağımsız (%15-20) nedenler açısından önemlidir. Farklı görüntüleme 
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yöntemleri (MR veya BT) ve bilateral inferior petrosal sinüs örneklemesi de 
dahil olmak üzere dinamik biyokimyasal testlerle daha fazla değerlendirme, 
Cushing sendromunun nedenini belirlemeye yardımcı olur. 

Tedavi

Hipofizer Cushing hastalığı olan hastalarda, birinci basamak transsfenoidal 
cerrahi, tıbbi tedaviden daha iyi sonuçlar verir (%80 remisyon). Ancak, 
yakın zamanda yapılan bir meta-analizde tekrarlanan bir cerrahiden sonra 
remisyonun yalnızca %42,6-55,7 olduğu gösterilmiştir. Cushing hastalığı 
için medikal tedavi (mifepriston, mitotan vs) cerrahiye kontrendikasyonu 
olan, tekrarlayan veya cerrahiyi tercih etmeyen hastalarda uygun bir seçenek 
olarak düşünülmelidir. Yan etkiler yaşayan veya tedavi etkisi olmayan 
hastalara, tedavi başarısı şansını artırmak için farklı bir tıbbi ajanla tedaviye 
başlamaları önerilmelidir.

CS/CD’yi tedavi etmek için glukokortikoid reseptör blokeri ve 
çeşitli adrenal steroidogenez inhibitörleri kullanılabilir. Steroidogenez 
inhibitörleri adrenal enzimler üzerinde etki eder ve hızlı etki başlangıcı 
ile terapötik fayda sağlar. Osilodrostat, kortizol sentezinin son adımını 
katalize eden 11β-hidroksilazın ve 11-deoksikortikosteronun aldosterona 
dönüşümünü katalize eden aldosteron sentazın güçlü, oral, geri dönüşümlü 
bir inhibitörüdür. Cushing’deki elde edilen klinik kanıtlar, osilodrostatın 
etkililiğini ve güvenliğini göstermiştir. Bu ilaç, hipofiz cerrahisinin uygun 
bir seçenek olmadığı veya küratif olmadığı hastalarda CD’nin tedavisi için 
Amerika Birleşik Devletleri’nde onaylanmıştır ve Avrupa ve Japonya’da 
endojen CS’nin tüm nedenlerinin tedavisi için onaylanmıştır.

CYRIAX SENDROMU

1919’da Cyriax, etkilenen kondrokostal bölgenin üzerinde tıklama sesine 
neden olan, mekanik göğüs ağrısının olduğu bir sendromu tanımladı. 

Sinonim

Cyriax sendromunun kayan kaburga sendromu, ağrılı kosta sendromu, 
tıklayan kaburga sendromu şeklinde birçok sinonimi vardır. 

Etyoloji

Cyriax sendromu, alt göğüs veya üst karın bölgesindeki ağrıların gözden 
kaçan bir nedenidir. 

 Bu ağrılı sendromun, alt kıkırdakların (genellikle 7 ila 10. kaburgalar, 
çoğunlukla 8. kaburga) birbirine olan kıkırdak veya lifli bağlantılarını 
kaybetmesi ve özellikle derin inspiryum, hapşırma, öksürme ve oturma 
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sırasında kaburgaların anterior veya posterior subluksasyonu nedeniyle 
interkostal sinirlerin etkilenmesine bağlı olduğu düşünülmektedir. 

Epidemiyoloji

Cyriax sendromunun gerçek prevalansı genelde eksik tanı konulduğundan 
net bilinmemektedir.

Klinik

Bu sendromdaki interkostal sinirin sıkışmasından kaynaklanan ağrı, keskin, 
bıçak saplanıyor veya yanıcı gibi tarif edilir. Birkaç dakikadan birkaç saate 
kadar sürebilir. Diğer etyolojiler (plevral, kardiyak ve gastroenterolojik) ilk 
önce düşünüldüğü için tanı sıklıkla zordur ve genelde önemsenmemektedir. 

Tanı

Tanıda; indüklenen kaburga subluksasyonu ile ağrının ortaya çıkması 
önemli bir klinik testtir. Bir çalışmada; pozitif bir “çengelleme manevrası” 
varlığının, klinik şüpheyi doğrulamak için çok yararlı olduğu ortaya 
çıkmıştır. Tipik bir klinik muayene ve interkostal blok ile rahatlama olması 
durumunda, tanı koyulabilir.

Ayırıcı tanıda; kostokondrit veya Tietze sendromu gibi benzer kliniklere 
neden olan durumlar düşünülmeli ve hastalara tanı konulmadan önce 
kapsamlı görüntüleme yapılmalıdır. Diğer benzer sendromlardan farklı 
olarak Cyriax sendromu non-inflamatuar bir süreç olarak kabul edilir. 
Bu görüşü destekleyen bir çalışmada, rezeke edilen kıkırdaktaki patolojik 
bulgularda kronik veya akut inflamatuar bulgular görülmemiştir.

Tedavi

Amitriptilin veya gabapentin gibi nöropatik ağrı ajanları gibi medikal 
tedavi seçenekleri bulunmaktadır. Kostal kıkırdak eksizyonu en sık kullanılan 
tekniktir. Ancak literatür yüksek oranda nüks olduğunu ve prosedürle ilişkili 
riskleri göstermektedir. Semptomları ve yaşam bozukluklarını azaltmak için 
kısa ila orta vadede etkili ve güvenilir tedaviye izin vermekte ancak geç ağrı 
nüksünü dışlamamaktadır. Daha yakın zamanlarda, minimal invaziv kaburga 
fiksasyonu ve dikey kaburga kaplaması başarılı ve güvenli alternatif teknikler 
olarak gösterilmiştir. Bu, Cyriax sendromlu hastalarda yetişkin ve pediatrik 
popülasyonda kostal kıkırdak eksizyonuna etkili ve alternatif bir yaklaşım 
olabilir.
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Bölüm 6

DA COSTA SENDROMU

Dr. Gözde Selvi Güldiken1

Sinonim: Asker kalbi, efor sendromu, sirkülatuar nevrasteni, kardiyak 
nevroz, irritabl kalp sendromu, hiperventilasyon sendromu

İlk defa Amerikan iç savaşı yıllarında askeri doktor olarak görev yapan 
Jacob M. Da Costa tarafından askerlerde gözlenerek tanımlanan sendrom, 
ilerleyen yıllarda somatoform bozukluklar altında incelenmiştir. Klinik 
özellikleri, etyolojisi ve tedavisi tam olarak açıklanmamıştır. Tanımlama için 
net sınırlar çizilmese de birçok çalışmada travma sonrası stres bozukluğu ile 
ilişkilendirilmiştir. Kalp hızında değişkenlik, yorgunluk hissi, nefes darlığı, 
göğüs ağrısı, baş dönmesi, anksiyete, baş ağrıları, uykusuzluk gibi semptomlar 
görülebilmektedir. Askerler arasında %2-4 oranında görülebildiği 
bildirilmiştir. Yıllar içinde ataklar halinde tekrarlayabilir. Stres, madde 
kullanımı, komorbiditeler ve psikiyatrik bozukluklar sıklığını etkilemektedir. 
Organik bozuklukların ekartasyonu önemlidir. Benzodiazepinler ve beta 
blokerler tedavide kullanılmıştır.

DEMONS-MEIGS SENDROMU

Sinonim: Meigs Sendromu 

Benign ovaryen tümörlerle asit ve hidrotoraks birlikteliği olarak 
tanımlanmıştır. Tümörün çıkarılması sonrası asit ve plevral efüzyonun 
kaybolması ise tipiktir. Genç kadın hastalarda görülür. Etyolojisi tam 
olarak bilinmemektedir. En sık over fibromu ile ilişkilendirilmekle birlikte, 
tüm ovaryen tümörlerin %1’inde görüldüğü bildirilmiştir. Tümör içindeki 
sıvının serozal yüzeyler vasıtasıyla batına, oradan diyaframdaki açıklıklarla 
plevraya sızdığı ileri sürülmüştür. Yine teorilerden biri de, asitin abdominal 
lenfatiklerdeki bası nedeniyle ortaya çıkmasıdır. Ancak tüm bu teoriler 
kanıtlanamamıştır ve fikir birliği bulunmamaktadır. CA-125 yüksekliği 
görülebilmektedir ancak tedavi yanıtı için değerli olduğu bilinmelidir. 

1 Uzman Doktor,    Çanakkale Mehmet Akif Ersoy Devlet Hastanesi
 ORCID ID: 0000-0002-7017-6365, gozdee_selvi@hotmail.com
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Overyan tümörler uzun süre semptom göstermeyebilir. Plevral efüzyon 
gelişmesi halinde dispne, kuru öksürük, plöretik tipte göğüs ağrısı ile asit 
nedeniyle karında şişkinlik ortaya çıkabilir. Plevral efüzyon çoğunlukla eksüda 
cinsinde olmakla birlikte, transüda da görülebilmektedir. Semptomatik 
açıdan tekrarlayan torasentez ve parasentez işlemleri yapılabilmektedir 
ancak asıl tedavi, kitlenin çıkarılmasıdır. Kesin tanı, ancak operasyon sonrası 
konulabilir. 

DESTROYED LUNG SENDROMU (HARAP OLMUŞ 
AKCİĞER SENDROMU)

Harap olmuş akciğer sendromu kavramı, akciğer parankim ve plevral 
dokusunun tamamının veya tamamına yakınının çeşitli sebeplerle zarar 
görmesi olarak tanımlanır. Kavitasyonlar, hacim kaybı, bronşiektazi, 
mediastinal kayma izlenebilmektedir. Genellikle kronik akciğer enfeksiyonları 
kaynaklıdır ve bunların içinde de başta tüberküloz gelir. Bronşiektazi, 
aspergilloz, hipoplastik akciğer, pulmoner aktinomikoz, tüberküloz dışı 
mikobakteriler, amfizem de etyolojide yer alabilmektedir. Tanısı radyolojik 
olarak konulur ve ventilasyon perfüzyon sintigrafisinde belirgin düşüklük 
gözlenir. Radyolojik olarak karşı akciğerde hiperinflasyon ve ipsilateral 
diyafragma yüksekliği görülür. Sol ana bronşun daha dik açıda olması, sol 
tarafta daha sık görülmesi ile sonuçlanır. Asemptomatik olabilmekle birlikte 
tekrarlayan akciğer enfeksiyonları, hemoptizi, ampiyem, progresif dispne 
ve solunum yetmezliği ile pulmoner hipertansiyona sebep olabilmektedir. 
Oldukça riskli bir prosedür olsa da, pnömonektomi yapılabilmektedir.

DIFFUSE ALVEOLAR HEMORRHAGE (DAH) SYNDROME 
(DİFFÜZ ALVEOLAR HEMORAJİ SENDROMU)

Diffüz alveoler hemoraji (DAH), akciğer parankiminde pulmoner 
mikrosirkülasyondan kanın alveoller içine dolmasıyla karakterize, çok 
sık görülmeyen ancak hayati sonuçları olabilen bir klinik sendromdur. 
Genellikle alveoler kapiller membranın hasarına bağlı olarak ortaya çıkar. 
Bu, kapiller endotel ve/veya alveolar epitel hasarına yol açarak inflamatuar 
hücre infiltrasyonu, endotel disfonksiyonu ve kanama ile sonuçlanır. Tüm 
bu olayların sonucunda alveollerde fibrin, kırmızı kan hücreleri (RBC) 
ile hemosiderin yüklü makrofajların birikimiyle hipoksemik solunum 
yetmezliğine neden olur. Sol kalp yetmezliği durumunda intrakapiller basınç 
artışı da DAH ile sonuçlanabilmektedir. Vaskülitlerde temel etken ise kapiller 
membran inflamasyonudur. Etyolojide birçok sebep sıralanabilir. Sistemik 
nedenlere bağlı olabileceği gibi, immünolojik hastalıklar veya toksik nedenlere 
bağlı olabilir. İmmünolojik nedenler arasında anti-nötrofil sitoplazmik 
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antikor (ANCA) ilişkili vaskülitler (granülomatozis polianjitis, mikroskopik 
polianjitis), sistemik lupus eritematozus (SLE), goodpasture sendromu 
(anti-glomerüler bazal membran hastalığı) sayılabilir. Non-immünolojik 
nedenlere ise özellikle mitral stenozun sebep olduğu sol kalp yetmezliği 
durumları, viral hastalıklar (ör., influenza, hantavirüs, coronavirus), bakteri 
ve mantar enfeksiyonları, bazı kemoterapötik ajanlar (ör., siklofosfamid), 
antikoagülan kullanımı, kokain maruziyeti, koagülopatiler, trombositopeni 
örnek verilebilir.

Hastalar dispne, hemoptizi (tüm hastalarda görülmeyebilir) ile 
başvurabilir. Fizik muayenede anemiye bağlı halsizlik ve solukluk, taşikardi, 
taşipne görülebilir. Oskültasyonda yaygın krepitan raller duyulabilir. Akciğer 
grafisinde diffüz bilateral opasiteler, yüksek çözünürlüklü toraks BT’de 
ise alveoler konsolidasyonlar veya buzlu cam opasiteleri tanıyı destekler. 
DAH tanısı koymak için klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular birlikte 
değerlendirilmelidir. Bronkoalveolar lavaj (BAL) sıvısında kanlı aspirasyon, 
hücresel analizle desteklendiğinde kesin tanı sağlar. Atipik durumlarda veya 
vaskülit tanısını doğrulamak için akciğer biyopsisi yapılabilir.

Tedavide öncelik, altta yatan nedenin tedavisi ve kanama kontrolünün 
sağlanmasıdır. Oksijen desteği veya gerekirse mekanik ventilasyon, kan 
transfüzyonu veya demir replasmanı yapılabilir. Antikoagülanların kesilmesi, 
prokoagülan ajanların kullanımı, nedene yönelik antibiyotik veya antiviral 
tedaviler, glukokortikoidler (yüksek doz metilprednizolon), siklofosfamid 
veya rituksimab (özellikle ANCA ilişkili vaskülitlerde) uygulanabilir. 

DISAPPEARING LUNG SENDROMU (VANISHING LUNG 
SYNDROME)

Disappearing Lung Syndrome (DLS), genellikle ileri evre büllöz 
amfizem ile ilişkili geri dönüşümsüz nadir bir durumdur. Bu sendrom, 
akciğer hacminin büyük bölümünü kaplayan büyük hava kistleri nedeniyle 
fonksiyonel akciğer dokusunun belirgin kaybı ile karakterizedir. DLS, “büllöz 
akciğer hastalığı” veya “eriyen akciğer sendromu” olarak da adlandırılabilir. 
DLS, genellikle ağır sigara kullanımı ve kronik obstrüktif akciğer hastalığı 
(KOAH) ile ilişkilendirilmiştir. Tüberküloz gibi kronik enfeksiyonlar, HIV 
pozitifliği, α1-antitripsin eksikliği gibi durumlar, bazı otoimmün hastalıkların 
da etyolojide yer aldığı gösterilmiştir. 

Temel mekanizma elastaz enzimi aktivitesindeki artış ve proteaz-
antiproteaz dengesinin bozulmasına bağlı olarak akciğer parankiminde 
ilerleyici yıkımı içerir. Bu durum, büyük büllerin oluşumu ile sonuçlanır. Dev 
büller akciğer kompliansında azalma, hipoksi ve solunum fonksiyonlarının 
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ileri derecede bozulmasına neden olur ve genellikle ağır nefes darlığı, egzersiz 
intoleransı ile kendini gösterir. 

DLS tanısı klinik değerlendirme, görüntüleme ve solunum fonksiyon 
testleri ile konulur. Akciğer grafisinde dev büllerin belirginleştiği, genellikle 
de bir akciğer alanını tam olarak doldurulduğu görülür. BT de tanıyı 
destekleyecektir. Büllerin boyutu, yerleşimi ve rezidüel akciğer dokusunun 
detaylı değerlendirilmesini sağlar. Solunum fonksiyon testinde ağır düzeyde 
azalmış FEV1 ve artmış rezidüel volüm bulunur. Hipoksemi ve hiperkapni 
saptanabilir. Oksijen tedavisi ihtiyacı olabilir. Büllektomi veya uygun 
vakalarda volüm azaltıcı cerrahi yapılabilir. Akciğer transplantasyonu için 
değerlendirilebilir. Pulmoner rehabilitasyon ve sigarayı bırakma tedavileri 
kritik öneme sahiptir.

DRESSLER SENDROMU (POST CARDIAC INJURY 
SYNDROME)

Dressler sendromu, kalp veya perikard hasarı sonrası meydana gelen 
otoimmün kaynaklı bir sekonder perikardit tablosudur. Tipik olarak 
miyokard enfarktüsü, kardiyak cerrahi veya travma gibi olaylardan genellikle 
en az 2 hafta sonra ortaya çıkar. Sendrom perikardit tablosu, ateş, retrosternal 
göğüs ağrısı ve perikardiyal efüzyon gibi semptom ve bulgularla kendini 
gösterir. Dressler sendromunda etyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte, 
kardiyak dokulara karşı gelişen otoimmün bir yanıttan kaynaklandığı 
düşünülmektedir. Kardiyak yaralanma sonrası bazen vücutta serozal zarları 
hedef alan otoantikorlar üretir. Bu otoantikorlar, perikardiyal inflamasyona 
ve bazen plevra ve akciğerlerde de inflamasyona neden olur. Perikard ve 
plevranın inflamasyonu sonucu protein ve sıvı kaçışıyla perikardiyal ve 
plevral efüzyon gelişmesine neden olabilir. Perikardit, plöroperikardit, 
kardiyak tamponad veya masif plevral efüzyon gibi daha karmaşık vakalara 
kadar değişen tablolar gelişebilir. Miyokard hasarının büyüklüğü, genç yaş 
ve daha önce dressler sendromu geçirmiş olmak, riski artırmaktadır.  

Dressler Sendromu genellikle söz konusu olaydan haftalar hatta aylar sonra 
ortaya çıkar. Tanısı klinik bulgular, laboratuvar ve görüntüleme çalışmaları 
ile konur. Elektrokardiyografide (EKG) yaygın olarak PR depresyonu ve ST 
elevasyonu görülebilir. Ekokardiyografi yapılması, tamponat riski açısından 
önemlidir. Akciğer grafisinde plevral efüzyon varlığı tespit edilebilir. Akut 
faz reaktanları yükselir.

Dressler Sendromunun tedavisi, inflamasyonu kontrol altına almayı 
ve semptomları hafifletmeyi amaçlar. Nonsteroid antiinflamatuvar ilaçlar 
(NSAID) birinci basamak tedavi seçenekleridir. NSAID’lere yanıtsız 
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durumlarda veya ciddi inflamasyon durumunda kortikosteroidler kullanılır. 
Kolşisin de kullanılabilmektedir. 

DİSKİNETİK SİLİA SENDROMU

Sinonim: İmmotil silia sendromu, primer siliyer diskinezi

Diskinetik silia sendromu oldukça nadir görülen birçoğu otozomal 
resesif geçişli genetik altyapılı bir hastalıktır. Sebep olarak 50’ye yakın 
gen tanımlanmıştır. Solunum yollarında ve silyaların bulunduğu birçok 
organda, silyaların azalmış hareketi nedeniyle değişken klinik fenotipler 
oluşturabilmektedir. Hareketli sil yapıları üst ve alt solunum yolları, 
paranazal sinüsler, erkek ve dişi üreme yollarında, orta kulakta yer almaktadır. 
Bunların primer görevi, sekresyon ve mukusu hücre yüzeyine paralel şekilde 
ilerletmektir. Bu görevin yapılamaması sonucunda yenidoğan döneminden 
itibaren tekrarlayan enfeksiyonlara bağlı bronşiektaziler, kronik rinosinüzit, 
üreme kusurları ortaya çıkabilmektedir. Embriyolojik gelişimde sağ sol 
ayrımında da silyaların rolü bulunmaktadır, bu nedenle lateralite defektleri 
de ortaya çıkabilmektedir. Hastaların yaklaşık yarısında situs inversus da 
bulunmaktadır. Klinik olarak en sık solunumsal semptomlar görülmektedir. 
Henüz altın standart bir tanı testi de ekartasyon testi de belirlenememiştir. 
Nazal nitrik oksit düzeyi, transmisyon elektron mikroskobu (TEM), 
yüksek hızlı video mikroskopi analizi (HSVMA), genetik analiz ve siliyer 
proteinlerin immünofloresan (IF) boyaması bakılabilmektedir. Siliyer 
fonksiyonu geri kazandırabilecek bir tedavi henüz bulunmamaktadır. Ancak 
tanı ile solunumsal fonksiyon kayıplarını azaltabilmek mümkündür. 



68 | Da Costa Sendromu

KAYNAKLAR

1. Lillington GA. Dyskinetic cilia and Kartagener’s syndrome. Bronchiectasis 
with a twist. Clin Rev Allergy Immunol. 2001;21(1):65-69. doi:10.1385/
CRIAI:21:1:65

2. Despotes KA, Zariwala MA, Davis SD, Ferkol TW. Primary Ciliary Dys-
kinesia: A Clinical Review. Cells. 2024;13(11):974. Published 2024 Jun 4. 
doi:10.3390/cells13110974

3. Raidt J, Staar BO, Omran H, Ringshausen FC. Primäre Ciliäre Dyskine-
sie [Primary ciliary dyskinesia]. Inn Med (Heidelb). 2024;65(6):545-559. 
doi:10.1007/s00108-024-01726-y

4. Takeuchi K, Abo M, Date H, et al. Practical guide for the diagnosis and mana-
gement of primary ciliary dyskinesia. Auris Nasus Larynx. 2024;51(3):553-
568. doi:10.1016/j.anl.2024.02.001

5. Shoemark A, Dell S, Shapiro A, Lucas JS. ERS and ATS diagnostic guideli-
nes for primary ciliary dyskinesia: similarities and differences in approach to 
diagnosis. Eur Respir J. 2019;54(3). doi:10.1183/13993003.01066-2019

6. Borges GP, Tonon JHA, Zunini PAA da S, et al. Soldier’s heart: the for-
gotten circulatory neurasthenia – a systematic review. Int Rev Psychiatry. 
2020;32(5-6):510-519. doi:10.1080/09540261.2020.1757925

7. Kuijpers PMJC. Soldiers’ Heart Revisited. Eur Heart J. 2020;41(11):1152-
1156. doi:10.1093/eurheartj/ehaa101

8. Mohammed SA, Cue L. Meigs Syndrome. In: StatPearls. StatPearls Publis-
hing; 2024. Accessed July 14, 2024. http://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/
NBK559322/

9. Iavarone I, Padovano M, Pasanisi F, Della Corte L, La Mantia E, Ronsi-
ni C. Meigs Syndrome and Elevated CA-125: Case Report and Literature 
Review of an Unusual Presentation Mimicking Ovarian Cancer. Medicina 
(Mex). 2023;59(9):1684. doi:10.3390/medicina59091684

10. Tan N, Jin K yuan, Yang X rong, Li C fang, Yao J, Zheng H. A case of death 
of patient with ovarian fibroma combined with Meigs Syndrome and litera-
ture review. Diagn Pathol. 2022;17:83. doi:10.1186/s13000-022-01258-9

11. Osarenkhoe J, Aiwuyo H, Aisosa O, Ejiroghene U. Destroyed Lung Synd-
rome: A Review of 31 Published Cases. Open J Respir Dis. 2022;12(2):37-
43. doi:10.4236/ojrd.2022.122003

12. Yadav* S, Rawal G. Destroyed lung syndrome. IP Indian J Immunol Res-
pir Med. 8(1):4-5. doi:10.18231/j.ijirm.2023.002

13. Harap Akciğerli Olguda Videotorakoskopik Sağ Pnömonektomi. 
30(1):94-96.

14. Pipitone, N., ANCA-Associated Vasculitis and Diffuse Alveolar Hemorrha-
ge. Rheumatology, 2023.



Dr. Gözde Selvi Güldiken | 69

15. Travis, W. D., Diffuse Alveolar Hemorrhage Syndromes. Pathology of 
Lung Disease, Springer, 2021

16. Fathallah, M., Diffuse Alveolar Hemorrhage in Systemic Autoimmune Di-
seases: A Comprehensive Review. Clinical Reviews in Allergy & Immuno-
logy, 2020.

17. Schwarz, M. I., King, T. E., Interstitial Lung Disease. 6th Edition, McG-
raw Hill, 2022.

18. Stern, E. J., & Webb, W. R. (1993). Idiopathic giant bullous emphysema 
(vanishing lung syndrome): radiologic findings in 7 patients. AJR. Ameri-
can journal of roentgenology, 161(4), 775-779.

19. Global Initiative for Chronic Obstructive Lung Disease (GOLD) Report. 
(2024).

20. Malhotra, A., & Schwartz, D. R. (2002). α1-Antitrypsin Deficiency and Its 
Clinical Implications. American Journal of Respiratory and Critical Care 
Medicine, 165(8), 1045-1059.

21. Fessler, H. E., & Permutt, S. (1998). Lung volume reduction surgery and 
respiratory mechanics. American journal of respiratory and critical care me-
dicine, 157(3 Pt 1), 715-722.

22. Dressler, W. (1956). Post-myocardial-infarction syndrome: a report on 
twenty-eight cases. Archives of Internal Medicine, 97(5), 655-664.

23. Imazio, M., & Adler, Y. (2013). Management of pericardial effusion. Euro-
pean Heart Journal, 34(16), 1186-1197.

24. Maisch, B., Seferović, P. M., & Ristić, A. D. (2004). Guidelines on the di-
agnosis and management of pericardial diseases. European Heart Journal, 
25(7), 587-610.

25. Little, W. C., & Freeman, G. L. (2006). Pericardial disease. Circulation, 
113(12), 1622-1632.

26. Leib, A. D., Foris, L. A., Nguyen, T., & Khaddour, K. (2023). Dressler 
Syndrome. In StatPearls. StatPearls Publishing.





71

Bölüm 7

EHLER-DANLOS SENDROMU (EDS)

Dr. Ahmet Hamdi Ilgazlı1

Özellikle, eklemleri, cildi ve kan damarlarını etkileyen Ehler-Danlos 
Sendromu adını 1898 de Danimarkalı Dr. Edvard Laurits Ehlers, daha sonra 
1908 de Fransız Dr. Henri-Alexandre Danlos’tan almaktadır. Bu iki doktor 
tarafından kolajen eksikliğine bağlı olarak bağ doku gevşekliğinin eklemlerde 
artan hareket açıklığı ve derinin fazla uzayabilmesine yol açtığı bulunmuştur. 

2017 yılında oluşturulan Ehlers-Danlos Society adında bir toplulukça, 
fizyolojik ve genetik bulgular birleştirerek yeni bir sınıflandırma 
geliştirilmiştir. Bu sınıflandırmaya göre sendromun sadece hatalı kolajen 
proteini sentezinden değil, ADAMTS2, Tenascin XB gibi proteinlerden de 
etkilenebildiği anlaşılmıştır. Daha sonraki yıllarda bu hastalığın adına Ehler-
Danlos Sendromu adı verilmiştir.

EDS’nin çoğu nadir 14 tipi bulunmaktadır. Tüm tiplerde cilt 
hiperekstansiyonu, doku kırılganlığı ve eklem hipermobilitesi görülür. Ancak 
tipin kendine özgü tanı kriterleri ve bir dizi özelliği vardır. Hipermobil 
EDS (hEDS) en yaygın tip olup diğer tipler; Hipermobilite Spektrum 
Bozukluğu (HSD)

Klasik EDS (cEDS), Klasik benzeri EDS (clEDS),  Kardiyak-
Valvüler EDS (cvEDS) Vasküler EDS (vEDS), Miyopatik EDS (mEDS), 
peridontal EDS, kifoskolyotik EDS , spondilodisplastik EDS (spEDS), 
kırılgan kornea sendromu (BCS), artrokalazi EDS, Dermatosparaksis 
EDS (dEDS) EDS, Muskülokontraktürel EDS (mcEDS)’dir..

Ehlers-Danlos sendromları ebeveynden çocuğa geçebilir. 

Her EDS türü kişilerde farklı semptomlar gösterebilir. Bu semptomlar 
bazıları için hafif iken bazılarında ise sakatlayıcı olabilir.   

1 Kocaeli Sağlık ve Teknoloji Üniversitesi Öğretim üyesi, Prof. Dr. VM, Medical Park Kocaeli 
Hastanesi Göğüs Hastalıkları    ORCID ID: 0000-0001-9017-2014. ilgazah@yahoo.com
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Sendromun ayırt edici özelliği deri elastikiyetidir. Boyun ve eklemlerdeki 
derinin aşırı derecede normalden daha fazla gerilmesi, ve serbest bırakıldığında 
geri çekildiği, kadifemsi dokusu, yaraların geç iyileşmesi,  yara kenarlarının 
kolayca bir araya gelip iyileşememesi, iyileşme sürecinden sonra ince atrofik 
skarlar oluşması da belirtilerindendir.   

Ayrıca bunun yanında yaygın olarak kas-iskelet sistemi rahatsızlıkları, 
erken yaşta osteoartrite yakalanma, tekrarlayan ve kronik ağrıya yol açan 
çıkıklar, yeni doğmuş bebeklerde görülen eklem çıkıkları, tekrarlayan kırıklar, 
tendon veya kas ağrıları da belirtileri arasındadır. 

Kalp damar sistemi (Kan damarlarındaki zayıflık nedeniyle kolay 
morarma, anevrizma riski vb.), sindirim sistemi bozuklukları (Bağ dokusunun 
zayıflığından), ortopedik ve gözde oluşan komplikasyonlar bu sendromun 
belirtileri arasındadır. Uykusuzluk, Sürekli halsiz ve yorgun hissetme diğer 
yakınmalardır. 

Bazı olgularda diş  çekimi gibi cerrahi uygulamalardaki aşırı kanamalar bu 
sendromu destekleyen bulgulardandır. Sendromun hangi alt tipe ait olduğu 
ancak genetik testlerden sonra anlaşılabilir.

Ehler Danlos sendromu tanısı fiziksel muayene ve semptomların 
değerlendirilmesi ve genetik testler, gibi yöntemlerle konulabilir. Bazı 
durumlarda bu tür hastalara kromozom analizi de önerilmektedir. Bu 
sendromun bazı alt tiplerinin ise mikroskop altında deriden alınan örnekler 
ile yapılacak deri biyopsisi yöntemiyle de belirlenebilmesi söz konusudur.

Sendromunun bilinen herhangi bir tedavi şekli yoktur Tedaviler 
genellikle semptomları azaltmaya yöneliktir. Semptomatik tedavi uygulanır. 
Kardiyovasküler sistemin yakından takip edilmesi, fizik tedavi, ortopedik 
aletlerle (tekerlekli sandalye, korse,  vb.) hasta rahat ettirilir.   

EOSİNOFİLİK  PULMONER SENDROMLAR

Eosinofilik  pulmoner sendromlar genellikle  periferik kan eozinofilisi 
ve/veya eozinofili ile ilişkili solunumsal semptomları, sistemik belirtiler ve 
radyolojik bulgularla görülen, ayırıcı tanıları zor olmakla birlikte  önemli 
klinik ve patolojik farklılıkları bulunan hastalıklardır.  Bağışıklık sisteminin 
bir parçası olan eozinofillerin akciğer dokusunda anormal birikimi, doku 
eozinofil infiltrasyonu ve degranülasyonu organ hasarına ve doku yeniden 
şekillenmesine neden olabilir. Eş zamanlı periferik kan eozinofilisi mevcut 
olabilir veya olmayabilir.
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 Periferik kan eozinofilisi, >500 hücre 109/L. /L’lik eozinofilik sayım 
olarak tanımlanır. 500 ila 1.500 arası hafif eozinofili, >1.500 belirgin 
eozinofili ve >5.000 masif eozinofili olarak adlandırılır.

Eosinofilik  pulmoner sendromların çeşitli sınıflamaları olmakla birlikte 
öncelikle, başlangıca göre akut ve kronik, ayrıca akciğerlerle sınırlı ve 
sistemik bozukluklar olarak iki alt bölümlere ayrılabilir. Akciğerle sınırlı 
akut başlangıçlılar akut eozinofilik pnömoni (AEP), akut hipersensitivite 
pnömonisi, akut organize pnömoni yine akciğerle sınırlı olup kronik 
başlangıçlılar hipereozinofilik sendromlar (HES), kronik eozinofilik 
pnömoni (KEP), kronik organize pnömonidir (KOP). Polianjiitli eozinofilik 
granülomatoz (EGPA; eskiden Churg-Strauss sendromu veya alerjik 
granülomatoz ve anjiit olarak bilinir) ve hipereozinofilik sendromlar (HES) 
sistemik bozukluklar arasında bulunur. 

Allerjik Bronkopulmoner Aspergilloz (ABPA), Eozinofili ve Sistemik 
Semptomlarla İlaç Reaksiyonu (DRESS),  İnhalasyon/Enfeksiyonlar, İlaç/
toksin reaksiyonları, maligniteler diğer nedenler arasındadır.

Tablo 1-Sınıflama

1-Akut başlangıçlı akciğerlerle sınırlı 

- Akut Eozinofilik Pnömoniler

- Akut hipersensitivite pnömonisi,

- Akut organize pnömoni

2- Kronik başlangıçlı akciğerlerle sınırlı

- Hipereozinofilik sendrom (HES), 

- Kronik eozinofilik pnömoni (KEP), 

- Kronik organize pnömoni

3-Sistemik

- Polianjiitli eozinofilik granülomatoz (EGPA)

- Hipereozinofilik sendrom (HES)

 4- Diğer (sekonder) EPS

- Allerjik Bronkopulmoner Aspergilloz (ABPA)

- Eozinofili ve Sistemik Semptomlarla İlaç Reaksiyonu (DRESS), 

- İnhalasyon/Enfeksiyonlar,

- İlaç/toksin reaksiyonları, 
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- Maligniteler

- Loffler’s sendromu

- Tropikal pulmoner eozinofili

AKUT EOZİNOFİLİK PNÖMONİ (AEP)

Sinonim: idiyopatik akut eozinofilik pnömoni

Genç yetişkinlerde (20-40 yaş) daha sık  olmak üzere sigara içenlerde, 
erkeklerde, daha önce atopi öyküsü olmayanlarda ve genelde sağlıklı 
bireylerde hızlı gelişen bir hastalıktır. Kesin nedeni bilinmemekle birlikte, 
çevresel ve enfeksiyöz ajanların tetikleyici rol oynadığı düşünülmektedir.

Ani başlayan ateş, öksürük, nefes darlığı pulmoner infiltratlar ve hipoksemi 
ile karakterizedir. Şiddetli toplum kökenli pnömoni ve akut solunum sıkıntısı 
sendromunu (ARDS) taklit eder. Mekanik ventilasyon gerektiren şiddetli 
hipoksemik solunum yetmezliği yaygındır.

Akut eozinofilik pnömoni, ateş (≤1 ay), bilateral diffüz infiltratlar, oda 
havasında PaO2 ≤ 60 mmHg veya oksijen satürasyonunun ≤ %90 olması, 
BAL eozinofilisi (≥ %25 eozinofil) veya akciğer biyopsisinde eozinofilik 
pnömoni ve eozinofilik pnömoninin bilinen diğer nedenlerinin yokluğu ve 
akut  başlangıçla karakterizedir. Açık bir tetikleyici neden olmaksızın ARDS 
benzeri bir sendromla gelen hastalarda AEP düşünülmelidir.  Bronkoalveolar 
lavajda (BAL) yüksek eozinofil yüzdesi (≥ %25) tanı koymada kritiktir. 
Görüntüleme kardiyojenik pulmoner ödem veya ARDS’yi taklit edebilir.

Tedavide genellikle kortikosteroidler ilk seçenektir. Yanıt genellikle 48 
saat içinde görülür ve infiltratlar 1 ay içinde çözülür. Şiddetli solunum 
yetmezliği için yüksek intravenöz dozlar (500 mg/gün metil prednizolona 
kadar) gerekli olurken oral prednizon (40-60 mg/gün) verilebilir. Standart 
bir doz şeması henüz saptanmamıştır.  Oral prednizon genellikle 2-4 hafta 
boyunca devam ettirilir ve ardından sonraki birkaç hafta içinde doz azaltılır. 
Tedaviden sonra nüks nadirdir.

AKUT HİPERSENSİTİVİTE PNÖMONİSİ (AHP)

Duyarlı bireylerin inhalasyon yoluyla antijenlere maruz kalması sonucu 
gelişen, immünolojik bir akciğer hastalığıdır. Çeşitli organik ve inorganik 
maddeler bu hastalığa neden olabilir. Yaygın antijen kaynakları arasında 
kuş proteinleri, küf sporları ve bazı kimyasallar bulunmaktadır. AHP’nin 
patogenezi, Th1 ve Th17 hücrelerinin aracılık ettiği bir tip IV hipersensitivite 
reaksiyonuna dayanır. Bu, alveolit ve granülom oluşumuna yol açar.
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AHP’nin akut formu, antijen maruziyetinden saatler ila birkaç gün sonra 
gelişen ani başlangıçlı ateş, üşüme, öksürük, dispne ve yorgunluk yakınmaları 
ile başvurular. Hastalar, antijen maruziyetinden uzaklaştırıldıklarında 
semptomlarında hızlı bir iyileşme gözlemlenir.

Hastanın öyküsü, fizik muayene bulguları, radyolojik görüntüleme 
ve laboratuvar testleri ile tanı konur. Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı 
tomografisindeki (HRCT), karakteristik bulgular arasında, mozaik perfüzyon, 
sentrilobüler nodüller ve yer yer opasifikasyonlar vardır. Bronkoalveolar lavaj 
(BAL) sıvısında lenfositoz ve histopatolojik incelemelerde granulomatöz 
inflamasyon görülmesi tanıyı destekler.

AHP tedavisinde en önemli adım, hastanın antijen maruziyetinden 
uzaklaştırılmasıdır. Hastalığın şiddetine bağlı olarak kortikosteroid tedavisi 
de kullanılabilir. Kortikosteroidler, inflamasyonu azaltarak semptomların 
hızla düzelmesine yardımcı olur.

AKUT ORGANİZE PNÖMONİ

Akut organize pnömoni (AOP), etyolojisi tam olarak anlaşılamamış olup, 
çeşitli enfeksiyonlar, bağ dokusu hastalıkları, ilaçlar ve inhalasyon irritanları 
ile ilişkili olabilir. Patofizyolojisinde, alveolar boşlukların granülasyon 
dokusu ile dolması ve bu dokunun organize olup alveol ve bronşiollerde 
fibrozise yol açması yer alır.

AOP, genellikle grip benzeri semptomlarla başlar ve ilerleyerek daha 
belirgin solunum semptomlarına yol açar. Belirtiler, akut veya subakut 
gelişen öksürük, dispne, ateş, halsizlik, göğüs ağrısıdır.

AOP tanısı, klinik belirtiler, radyolojik bulgular ve histopatolojik 
inceleme ile konur. HRCT, tipik olarak periferal ve peribronkovasküler 
konsolidasyonlar ve “atol işareti” gibi bulgular gösterir. Transbronşiyal 
biyopsi veya cerrahi akciğer biyopsisi ile tanı doğrulanır.

AOP’nin tedavisinde kortikosteroidler birinci basamak tedavi olarak 
kullanılır. Kortikosteroid tedavisi ile hastaların büyük çoğunluğu hızla yanıt 
verir ve semptomlarda belirgin düzelme gözlenir. İlaç dozu kademeli olarak 
azaltılarak kesilir, ancak bazı hastalarda relapslar görülebilir ve uzun süreli 
düşük doz kortikosteroid tedavisi gerekebilir.

HİPEREOZİNOFİLİK SENDROM 

Hipereozinofilik sendrom (HES), etyolojisi tam olarak anlaşılmamış 
ve çeşitli organ sistemlerinde hasara neden olan kalıcı ve yüksek düzeyde 
eozinofil varlığı ile karakterize, heterojen bir hastalık grubunu temsil eder.
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Hipereozinofilik sendrom, 6 aydan uzun süre devam eden periferik 
kan eozinofili >15 × 10 9 /L ile karakterize klonal bir hastalıktır. Astım 
semptomları ve akciğer tutulumu özelliklerdir ancak nadirdir. Özellikle, 
hipereozinofilik sendromun iki klonal varyantı vardır, yani nadiren akut 
miyeloid lösemiye veya lenfoblastik lösemiye dönüşebilen miyeloproliferatif 
form ve lenfoproliferatif sendrom. HRCT, düzensiz buzlu cam infiltrasyoları, 
konsolidasyon ve küçük nodülleri gösterir.

POLİANJİİTLİ EOZİNOFİLİK GRANÜLOMATOZİS (EGPA)

Eskiden Churg-Strauss sendromu olarak bilinen EGPA, küçük ve orta 
büyüklükteki damarları etkileyen ve astım, eozinofili ve granülomatöz 
inflamasyon ile ilişkili bir vaskülit şeklidir. Pulmoner tutulum yaygındır ve 
tanıda radyoloji özellikle toraks bilgisayarlı tomografiden yararlanılır.

KRONİK EOZİNOFİLİK PNÖMONİ (KEP)

1969 yılında ilk kez Liebov ve Carrington tarafından tanımlanmıştır. 
Belirgin akciğer parankiminde eozinofilik infiltrasyon ve periferik kan 
eozinofilisi ile karakterizedir.   

Kesin nedeni bilinmemekle birlikte astım, atopi ve alerjik rinit gibi alerjik 
hastalıklar, KEP ile sıkça ilişkilendirilmiştir. KEP’in patogenezi, eozinofillerin 
aşırı aktivasyonu ve akciğer dokusuna infiltrasyonu ile ilişkilidir. Bu durum, 
akciğer parankiminde inflamasyona ve fibrozise yol açar.

Genelde sigara içmeyen kişilerde ve sıklıkla 30 ile 45 yaş arasında 
kadınlarda 2 kat daha fazla görülür.

KEP, genellikle sinsi bir başlangıca sahip olup, haftalar ila aylar süren 
nonspesifik solunum semptomları ile ortaya çıkar. Öksürük, dispne, düşük 
dereceli ateş, istemsiz kilo kaybı ve gece terlemeleri  belirtileri gösterir. 
Hastaların büyük bir kısmında astım öyküsü bulunur ve semptomlar 
genellikle gece veya sabah erken saatlerde kötüleşir.

Akciğer grafisinde tanımlanan pulmoner ödemin “fotoğrafik negatifi” olan 
yoğun periferik infiltratların “karakteristik” bulgusu vakaların %50’sinden 
azında görülür. Hastaların yaklaşık yarısında hava akımı obstrüksiyonu 
vardır ve kalanında restriktif bozukluk vardır. DLCO çoğu hastada azalır.

KEP tanısı, klinik (2-4 hafta süren solunum semptomları), radyolojik 
(periferal, subplevral konsolidasyonlar, hava bronkogramı ve/veya buzlu 
cam opasiteleri ile yaygın pulmoner alveoler konsolidasyon) ve laboratuvar 
bulgularının (BAL eozinofili (≥ %40 eozinofil) veya periferik kan eozinofili 
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(≥ 1.000/mm3 ) ) kombinasyonu ile konur. Tanıda akciğer biyopsisi nadiren 
gerekli olup, eozinofilik infiltrasyonu ve fibrozisi doğrulayabilir.

Birinci basamak tedavi kortikosteroidlerdir. Prednizon gibi 
kortikosteroidler genellikle semptomlarda hızlı düzelme sağlar. Nüksü 
önlemek ve tam remisyon sağlamak için uzun süreli düşük doz oral 
kortikosteroid tedavisi gereklidir.  Tedavi genellikle uzun süre devam eder 
ve doz yavaşça azaltılır. Tedavi genellikle yaklaşık 4-6 hafta boyunca günde 
0,5 mg/kg dozda prednizon ile başlar ve bu sürenin sonunda radyografik 
anormallikler genellikle düzelir. Doz daha sonra günde 0,25 mg’a 
düşürülebilir ve 8 hafta daha devam ettirilir, ardından her ay 5 mg daha 
azaltılır. 

Tedaviye yanıt vermeyen veya relaps gösteren vakalarda,  metotreksat, 
azatiyoprin, anti-IgE antikoru (omalizumab), anti-IL-5 antikoru 
(mepolizumab) ve anti-IL-5 reseptör antikoru (benralizumab) gibi biyolojik 
ajanlar, steroid tasarrufu sağlayan alternatif tedaviler olabilir.

LÖFFLER SENDROMU Bkz syf 132 

ALLERJİK BRONKOPULMONER ASPERGİLLOZ (ABPA)

Daha yaygın olarak astımlı ve kistik fibrozisli hastalarda Aspergillus 
türlerine karşı gelişen aşırı duyarlılık reaksiyonu sonucu ortaya çıkar. Fungal 
sporların inhalasyonu sonrası gelişen immün yanıt, bronşlarda eozinofil 
infiltrasyonuna ve mukus birikimine yol açar.

Hastalar öksürük, hırıltı, ateş ve hemoptizi ile başvururlar. Tanıda serolojik 
testler, BAL ve bilgisayarlı toraks tomografisi kullanılır. Kortikosteroidler ve 
antifungal ilaç kombinasyonu ile tedavi edilir.

EOZİNOFİLİ VE SİSTEMİK SEMPTOMLARLA İLAÇ 
REAKSİYONU SENDROMU (DRESS)

DRESS Sendromu, “Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic 
Symptoms” (DRESS) teriminin kısaltmasıdır.  Genellikle ilaçlara bağlı 
olarak gelişen bir aşırı duyarlılık reaksiyonudur. Piperacillin/tazobactam, 
vankomisin,  sulfonamidler, minosiklin, antikonvülsanlar, antipsikotik ilaçlar 
ve metamizol gibi ağrı kesiciler  sıklıkla raporlanan ilaçlardandır.

Nadir görülen bu sendrom ilaç kullanımdan birkaç hafta sonra ortaya 
çıkar ve yüksek ateş, genellikle yüz, gövde ve ekstremitelerde döküntü, 
yüzde ödem, lenfadenopati, akciğerler, karaciğer ve böbrek de dahil olmak 
üzere çoklu organ tutulumu ile karakterize, yorgunluk, kas ve eklem ağrıları 
gibi sistemik semptomlar gösteren ciddi bir alerjik reaksiyondur. Akciğer 
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belirtileri hafif interstisyel değişikliklerden yaşamı tehdit eden akut solunum 
sıkıntısı sendromuna (ARDS) kadar değişebilir. Tanıda tıbbi öyküsü ve ilaç 
kullanımı, fizik muayene ve cilt bulgularının değerlendirilmesi, eosinofil 
sayımı, karaciğer fonksiyon testleri, böbrek fonksiyon testleri gibi kan testleri 
ve gerektiğinde biyopsi ile cilt lezyonlarının incelenmesi yapılır.

Tedavide hastanın maruz kaldığı ilaç derhal kesilmelidir. Bunun yanı 
sıra, tedavi sürecinde hidrasyon sağlanmalı, destek ve semptomatik tedavi 
yapılmalıdır. 

Topikal veya sistemik kortikosteroidler esas tedavidir. Steroid dirençli 
olgularda  ek tedavi olarak immünosupresanlar  veya hedefe yönelik tedavi 
olarak anti–IL-5/anti–IL-5R antikorları veya Janus kinase inhibitörleri 
kullanılmaktadır.

TROPICAL PULMONARY EOSINOPHILIA (TPE)

Wuchereria bancrofti ve Brugia malayi gibi filarial parazitlere karşı 
abartılı bir immün yanıttan kaynaklanır. Tropikal bölgelerde yaygındır ve 
gece öksürüğü, dispne ve belirgin periferik eozinofili ile kendini gösterir. 
Tanı yüksek serum IgE ve antifilariyal antikor seviyeleri ile desteklenir ve 
tedavi olarak dietilkarbamazin kullanılır.

EOZİNOFİLİ-MİYALJİ SENDROMU (EMS)

Son yıllarda tanımlanan bu nadir görülen sendrom periferik kan eosinofilisi 
ve şiddetli kas ağrısı gibi karakteristik bulgularla başvurulan çok yönlü 
multisistem inflamatuar bir durumdur. Besin takviyesi olarak pazarlanan 
ancak yaygın olarak terapötik bir ajan olarak kullanılan L-triptofan içeren 
preparatların alınmasıyla ortaya çıkmaktadır. 

Hastaların ilk yakınmaları kas ağrıları ki giderek kötüleşebilir, kramplar 
ve spazmlar ile başvururlar. Sıklıkla bacak, sırt ve omuz kasları etkilenir. 
Hareket veya egzersizle oluşan miyalji giderek kötüleşerek yürümeyi veya 
günlük aktiviteleri  zorlaştıracak şekilde kişiyi hareketsiz hale getirebilir.

Diğer belirtiler arasında eklem ağrıları, güçsüzlük veya yorgunluk, nefes 
darlığı, öksürük, ateş, anormal karıncalanma hissi,  döküntü, deri ve deri 
altı değişiklikleri, baş ağrısı, periferik ödem bulunur. Daha az sıklıkla, 
hastalarda kardiyorespiratuar semptomların yanı sıra asendan polinöropati 
gibi nörolojik sorunlar da görülebilir

Olguların yaklaşık  %60’ında  progresif hipoksemi, parankimal akciğer 
infiltrasyonları, plevral sıvı, bilateral diffüz retikülonodüler infiltrasyonlar  
gibi solunumsal solunumsal komplikasyonlar görülür.



Dr. Ahmet Hamdi Ilgazlı | 79

Sendromun kesin tanı testleri bulunmamaktadır. Bu nedenle hastalara 
kronik yorgunluk sendromu, fibromiyalji veya benzer semptomları olan 
diğer otoimmün veya nöromüsküler hastalıklar tanısı konabilir.  

Yaygın vücut ağrısı ve çoklu organ sistemi tutulumu olarak ortaya çıkan 
EMS, ayırıcı tanıda hipereozinofilik sendromun nadiren santral sinir sistemi 
tutulumuna neden olması, eozinofilik menenjit ise  idiyopatik olması veya 
vücudun başka bir yerindeki helmintik enfestasyona bir reaksiyon olarak 
ortaya çıkabileceği akılda tutulmalıdır.   Görüntüleme bu tanı olasılıklarını  
ayırt etmeye ve doğru tanıya ulaşmada yardımcı olabilir.

EMS hastalarının tanı, tedavi ve bakım standartlarına ilişkin hakemli  
kılavuzlar bulunmamaktadır Hastalığın tedavisi olmadığı ve prognozu 
bilinmediği için EMS semptomatik olarak tedavi edilir. Hastalarda bireysel 
semptomlarına göre,  kas gevşeticiler, analjezikler ve diüretikler kullanılabilir. 
Yüksek dozda kortikosteroidler inflamasyonu azaltmaya yardımcı olabilir 

FARMER’S LUNG (ÇİFTÇİ AKCİĞERİ)

Sinonim : Thresher’s lung

Çiftçi akciğeri ilk defa 1713 yılında Bernardino Ramazzini  tarafından 
tahıl işçilerinde tanımlanan aşırı duyarlılık pnömonisinin (HP) en yaygın 
formlarından biridir. Solunan bir antijene yanıt olarak oluşan bu immünolojik 
reaksiyonda etken antijenler bakteriler olup en sık tanımlananlar termofilik 
aktinomisetlerdir. Çiftçilerde ve tarımsal işçilerde yüksek nem koşullarında 
depolanan saman veya tahıldan mikroorganizmaların solunmasıyla oluşur. 
Hastalığın patogenezinde özellikle küf sporları ve çeşitli organik partiküller 
de rol oynar. Hastalarda klinik maruziyet derecesine ve hastalığın kronikliğine 
göre semptomlar değişkenlik gösterir. Çiftçi akciğeri, akut, subakut ve kronik 
olmak üzere üç klinik formda ortaya çıkabilir.  Akut ateşli reaksiyondan sinsi 
bir başlangıca kadar değişir. 

Akut formda; maruziyetten saatler veya günler sonra ani başlangıçlı 
semptomlarla (düşük dereceli ateş, titreme, kuru öksürük, nefes darlığı) 
karakterizedir. Oskültasyonda ince raller duyulur. Radyolojik olarak diffüz 
infiltratlar görülür.

Subakut form; antijenlerle sürekli, ancak yoğun olmayan inhalasyondan 
sonra ortaya çıkar. Semptomlar daha sinsi gelişir. Daha hafif semptomlarla 
seyreden ve haftalar içinde gelişen formdur. Hastalar genellikle tekrarlayan 
maruziyetle semptomların kötüleştiğini bildirir.

Kronik Form; uzun süreli ve düşük seviyeli maruziyet sonucunda gelişir. 
Ayrıca tedavi edilmemiş akut veya subakut hastalığın ilerlemesi olarak da 
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tanımlanır. Eforla ilerleyici dispne ve kuru öksürük semptomlarıyla ortaya 
çıkar. Fizik muayenede çomak parmak ve oskültasyonda kuru  raller duyulur.

Hastalarda solunum fonksiyon testinde restriktif patern, FVC ve total 
akciğer kapasitesinde azalma,  %FEF25-75 ve karbonmonoksit difüzyon 
kapasitesinin (DLCO) azaldığı görülebilir. Yüksek Çözünürlüklü bilgisayarlı 
tomografi (HRCT)  akut dönemde, yaygın buzlu cam opasiteleri, sentrilobüler 
nodüller, mozaik perfüzyon ve hava hapsini gösterir. Kronik dönemde ise 
genellikle üst loblarda buzlu cam opasiteleri, septal kalınlaşma, fibrozis, 
bronşektazi ve pulmoner hipertansiyon belirtileri bulunur. Bronkoalveolar 
lavaj analizinde (BAL) genelde lenfosit baskınlığı (>%20), yüksek CD8 
lenfosit seviyeleri saptanır (ters CD4/CD8 lenfosit oranı).

Hastalığın tedavisi esas olarak antijene maruz kalmaktan kaçınmaktır. 
Hastaların, organik toz maruziyetini en aza indirecek önlemler alması 
gereklidir. Maske kullanımı ve iyi havalandırma gibi koruyucu önlemler 
önemlidir. Özellikle akut ve subakut formlarda inflamasyonu azaltmak için 
sistemik kortikosteroidler (prednizon gibi) kullanılır. 

Subakut hastalıkta antijen maruziyetinden kaçınılırsa, remisyon için 3 ila 
6 ay prednizon yeterli olabilir.

Kronik hastalığı olan hastalarda, kortikosteroidlerin uzun süre devam 
ettirilmesi gerekebilir. Sarkoidozda olduğu gibi bir ay boyunca 30 mg/
gün, daha sonra 20 mg/gün, ardından 7,5-15 mg/gün idame dozuna inilir. 
Bir başka uygulamada 4 ila 6 hafta boyunca 0,5 mg/kg/gün prednizon ve 
ardından yaklaşık 10 mg/günlük bir idame dozuna ulaşılana kadar  kademeli 
bir azaltma yapılabilir. 

Kortikosteroidlere yanıt vermeyen kronik vakalarda immünosupresif 
ilaçlar kullanılabilir. Ayrıca oksijen tedavisi ve pulmoner rehabilitasyon, 
solunum yetmezliği gelişen hastalarda yaşam kalitesini artırabilir.

FAT EMBOLISM -YAĞ EMBOLİSİ SENDROMU (YES)

Klasik semptom üçlüsü solunumsal sıkıntı, serebral fonksiyon bozukluğu 
ve peteşilerin olduğu,  cerrahi girişim ya da travma nedeniyle ortaya çıkabilen 
yağ partiküllerinin kan dolaşımına salınmasıyla oluşan klinik tablodur.

Bu konuda yağ partiküllerinin kılcal damarları fiziksel olarak tıkaması 
veya yağ partiküllerinden salınan serbest yağ asitlerinin toksik etkilerine 
bağlı gelişebileceği şeklinde teoriler ileri sürülmektedir.

Genelde doku travması sonrası (en sıklıkla uzun kemik kırıkları veya 
kemik iliği bütünlüğünün bozulması) ilk 24-72 saat içinde ortaya çıkar. 
Ancak nadiren yaralanmadan sonraki 12 saat içinde veya 2 hafta kadar geç 
bir sürede de ortaya çıkabilir.  Genelde ilk etkilenen organ akciğerlerdir. 
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Solunum semptomları hafif dispneden akut solunum sıkıntısından ayırt 
edilemeyecek kadar şiddetli semptomlar gösterebilir. Olguların %80’ninde 
erken nörolojik belirtiler yine %50 olguda peteşiler gelişir. Bu peteşiler 
genelde baş boyun, göğüs ön kısmında, subkonjonktival ve koltukaltı dahil 
olmak üzere vücudun üst kısmındadır. Diğer semptomlar, taşikardi, taşipne, 
ateş, hipoksemi ve hipokapnidir. 

Hastalığın tanısında 2 farklı tanı sistemi kullanılmaktadır. İlki 
Gurd&Wilson kriterleridir. Buna göre en az 2 majör kriter ya da bir majör 
4 minör kriter bulunmalıdır (Tablo 1). Diğer tanı sistemi Steven Schonfeld 
ve arkadaşları tarafından 1983 yılında geliştirilmiştir. 5 veya daha fazla 
puan tanıyı doğrulamaktadır. Başlıca kriterler peteşiyal döküntü,  radyolojik 
değişikliklerle solunum semptomları,  travma veya diğer durumlarla ilgisi 
olmayan merkezi sinir sistemi belirtileri majör kriterler olup, minör kriterler 
taşikardi, ateş,  retina değişiklikleri (yağ veya peteşi),   böbrek anormallikleri 
(oligüri, anüri,  veya lipidüri), akut trombositopeni,  hemoglobinde akut 
azalma, yüksek eritrosit sedimantasyon hızı balgamda yağ kürecikleridir. 

 Tablo 1- Gurd&Wilson kriterleri

Major bulgular Minör bulgular

Peteşi
Hipoksemi
SSS bulguları (travma veya diğer 
durumlarla ilişkili olmayan)

Taşikardi
Ateş
Sarılık
Retinal bulgular (yağ veya peteşi)
Renal bulgular (oligüri, anüri veya 
lipidüri)
Trombositopeni
Hemoglobinde akut azalma
Yüksek eritrosit sedimantasyon hızı
Balgamda yağ kürecikleri

Tanıda 2 majör kriter ya da bir majör 4 minör kriter olmalı

Tablo 2- Schonfeld kriterleri

Peteşi  
Diffüzalveoler infiltratlar  
Hipoksemi (PaO2’nin 70 mmHg’in altında olması) 
Konfüzyon 
Ateş ≥ 38.5 °C  
Kalp hızı ≥  120 atım/dak  
Taşipne  ≥30 soluk/dak

5
4
3
1
1
1
1

Tanıda 5 veya daha fazla puan
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Şu anda hastalığa özgü bir tedavi yoktur. Tedavide klinik tanı 
konulduğunda altta yatan travmaya yönelik girişimlerle birlikte hastanın 
pulmoner, nörolojik ve hidrasyona yönelik desteklenmesi ve genel yoğun 
bakım tedavilerinin uygulanması şeklindedir. Erken kırık stabilizasyonu, 
hastanın  yakın takibi ve yeterli yoğun bakım tedavisi prognozu etkilemektedir.

FOLDED LUNG SENDROMU

Sinonim: Blesovsky syndrome, Round atelektazi, yuvarlak atelektazi, 
Rounded lung collapse

İlk kez Loeschke tarafından  1928 yılında tanımlanmıştır.

Plevral yüzeylerin birbirleriyle kaynaşması sonucu komşu akciğer 
dokusunda meydana gelen atelektatik görünümdür. Asbest temaslılarda 
en sıklıkla görülür. Genellikle eksüdalarda görülmekle birlikte tüberküloz, 
hemotoraks, Dressler sendromu, IgG4 plörezi son dönem böbrek 
yetmezliği, pulmoner lenfanjioleiomiyomatozis, lejyonella pnömonisi ve 
histoplasmoziste de saptanabilir.

Akciğer grafisinde akciğer bazalinde subplevral yuvarlak bir kitle şeklinde 
görülür. Toraks bilgisayarlı tomografi bulguları: 1-Yuvarlak veya oval kitle 
(periferik plevraya komşu 2.5-7 cm ebatlarında), 2-Kitlenin içinden geçen 
bronkovasküler yapıların oluşturduğu kavis (comet tail), 3-Kalsifikasyonun 
bazen eşlik ettiği subplevral yağ hipertrofisi veya komşu plevranın 
kalınlaşması 4-Atelektazik akciğer genellikle tipik bir parankimal gelişme 
gösterir, 5-Alt lobların posterioru en sık etkilenir, 6-Bazen bilateral veya 
simetriktir, 7-Karga ayağı işaretidir.

Doyle ve Lawyer ise çalışmalarında toraks  bilgisayarlı tomografide 
8 major, 5 minör kriter belirlemişlerdir. Major kriterler: (1) Akciğerin 
periferinde 4-7 cm çapında yuvarlak bir kitle olarak yer alır. Kitle akciğer 
tarafından asla tamamen çevrelenmez. (2) Kitle en yoğun olarak periferinde 
dens bulunur, çünkü muhtemelen bu atelektazinin en fazla olduğu bölgedir. 
Kitlenin en merkezi kısımlarında hava bronkogramları vardır. (3) Kitle, 
plevra ile dar bir açı oluşturur. (4) Plevral skar genellikle mevcuttur, kitleye 
bitişik en kalın kısımdır ancak göğsün başka yerlerinde de görülür. Asbest 
maruziyetinin öykü ile dışlanması gerekir. (5) Damarlar ve bronşlar kitleye 
doğru kıvrılırken görülür. (6) Kıvrılan akciğer yapıları nedeniyle en az iki 
keskin kenar vardır. (7) Merkezi olarak yönlendirilen kenar, giren damarlar 
tarafından bulanıklaştırılmıştır. Bu, geleneksel lateral tomografide görülen 
“kuyruklu yıldız kuyruğu”dur. (8) Genellikle kitlenin merkezi kısmında bir 
hava bronkogramı görülür.
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 Ayrıca round atelektazinin beş minör belirtisi ise BT’de bu bulgular her 
zaman mevcut olmamakla birlikte tanıyı destekler. (1) Kitleye komşu akciğer 
hiperinflatedir. (2) Sağ taraflı lezyonlarda sağ ana bronşun posterior yer 
değiştirmesi mevcuttur. Bu iki bulgu sadece atelektaziyi yansıtır. (3) İnterlober 
fissür kalınlaşmış ve yer değiştirmiş olabilir, bu da önceki plevral skarlaşmayı 
yansıtır. (4) Bilateral lezyonlar mevcut olabilir ve şüphelenilmeyebilir. (5) 1 
yıl boyunca takip edilirse, genellikle görünümde bir değişiklik olmayacaktır. 
Bununla birlikte, rezolüsyon vakaları kaydedilmiştir.

FDG-PET metabolik olarak aktif değildir. Maligniteden ayırt etmede rol 
oynayabilir.

Tanı 5 bulgunun bulunması ile konur.

1) Komşu plevra anormal olmalıdır.

2) Opaklık periferik olmalı ve plevra ile temas halinde olmalıdır.

3) Opaklık yuvarlak veya eliptik olmalıdır.

4) Etkilenen lobda hacim kaybı olmalıdır.

5) Opaklığa giden pulmoner damarlar ve bronşlar kavisli olmalıdır — bu 
kuyruklu yıldız işaretidir.

FRYNS SENDROMU

Sinonim: Lujan-Fryns syndrome

İlk olarak 1979 yılında tanımlanan bu nadir görülen mortalitesi yüksek 
sendrom  otozomal resesif geçişli genetik bir hastalıktır. Sıklıkla olguların 
%90’ından fazlasında konjenital diyafragma hernisinin eşlik ettiği, pulmoner 
hipoplazi, kraniyofasyal anomaliler ve distal ekstremite hipoplazilerin 
görüldüğü bir sendromdur. Sendrom, çoklu organ sistemlerinde anormallikler 
içerebilen geniş bir yelpazede belirtiler gösterir: Pulmoner hipoplazi şiddetli 
olabilir ve yenidoğan döneminden sonra hayatta kalma nadirdir.  Doğum 
sonrası büyüme ve psikomotor gelişimle ilgili veriler sınırlıdır; ancak ciddi 
gelişimsel gecikme ve zihinsel engellilik yaygındır. Bilinen bir aile öyküsünün 
olmaması tanıyı engellemez. 

Sendromun ayırt edici özelliklerinden biri, ciddi solunum 
komplikasyonlarına yol açabilen diyafragma defektlerinin varlığıdır. 
Distal parmakların hipoplazisi yaygın olarak görülür. Kardiyovasküler, 
gastrointestinal, genitoüriner (%10) ve merkezi sinir sistemi malformasyonları 
da içerebilir ve klinik tabloyu daha da karmaşık hale getirebilir.
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Tanı

Fryns sendromunun prenatal tanısı ultrasonografi ile mümkün olmaktadır. 
Klinik tanı kriterleri 2005 yılında lin ve arkadaşlarınca önerilen  altı klinik 
kriteri içerecek şekilde yeniden düzenlenmiştir: 

1.Diyafram defekti (diyafragma hernisi %90’dan fazla, evantrasyon, 
hipoplazi veya agenezis), 

2.Karakteristik yüz görünümü (kaba yüz, geniş aralıklı gözler, geniş 
burun ucuyla geniş ve çökük burun köprüsü, uzun filtrum, düşük ve anormal 
kulaklar, üst dudağın çadır gibi kırmızı rengi, geniş ağız ve küçük çene),

3.Distal dijital hipoplazi, parmak ve ayak parmaklarının kısa distal 
falanksları,

4.Pulmoner hipoplazi, 

5.En az bir karakteristik ilişkili anomali (polihidramnios, bulanık 
kornealar ve/veya mikroftalmi, orofasiyal yarık, renal displazi/renal korteks 
kistleri ve/veya beyin, kardiyovasküler sistem, gastrointestinal sistem ve/veya 
genital organları içeren malformasyonlar),

6.Otozomal resesif kalıtımla tutarlı aile öyküsüdür.

Fryns sendromu tanısı koymadan önce kromozom aberasyonlarının  
dışlanması gerekir. Sporadik vakalarda, doğru tanı ve genetik danışmanlık 
için yüksek çözünürlüklü karyotipleme veya dizi CGH yapılmalıdır.
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Bölüm 8

GOODPASTURE SENDROMU

Dr. Mübarek İbrahimhaliov1

Goodpasture sendromu,  Antiglomerüler bazal membran (anti-GBM) 
antikor hastalığı olarak da bilinmektedir.

Sitotoksik bir antikor tarafından alveolar ve renal glomerüler bazal 
membranların hasar görmesiyle karakterize otoimmün bir hastalıktır. Bir tür 
pulmoner-renal sendromdur. 

Goodpasture sendromu, hızlı ilerleyen glomerülonefrit vakalarının %1-
2’sini oluşturur. Her yaşta ortaya çıkabilir ancak en sık 20-30 yaş arası 
erkekleri etkiler. Sigara kullanımı genellikle pulmoner hemorajiden önce 
gelir. Diğer risk faktörleri arasında hidrokarbon maruziyeti, influenza gibi 
enfeksiyonlar ve HLA tipi sayılabilir. 

Goodpasture sendromu, öncelikle renal glomerüler bazal membranın 
tip IV kollajenine karşı yönelen antikorlarla oluşan bir tip II aşırı duyarlılık 
reaksiyonudur. Ayrıca alveolar bazal membran ile çapraz reaktivite oluşarak 
pulmoner hasara neden olur. Bu tipik olarak sırasıyla hızlı ilerleyen 
glomerülonefrit (RPGN) ve nekrotizan hemorajik interstisyel pnömoni ile 
karakterizedir.

Hastalar öksürük, dispne, hemoptizi, hipoksemi, anemi, yorgunluk, 
göğüs ağrısı, üremi veya hematüri ile başvurabilir. Hipertansiyon nadirdir. 

Tanı, bazal membran boyunca düzgün dalgalı bir floresan boyama çizgisi 
gösteren böbrek veya akciğer dokusunun immünofloresan çalışmaları ile 
konur. 

Genel prognoz kötüdür, ancak immünosüpresif ilaçlar ve plazmaferez 
kullanımı sağkalımı iyileştirmiştir.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi, 
ORCID ID: 0009-0002-5654-1175 , mbrahimxlilov@yahoo.com
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GORHAM HASTALIĞI

Gorham hastalığı çok nadir görülen bir iskelet hastalığı olup Gorham-
Stout hastalığı, kaybolan kemik hastalığı veya hayalet kemik hastalığı olarak 
da bilinmektedir. 

Hastalık kemik içinde şişmiş, ince duvarlı vasküler veya lenfatik kanalların 
kontrolsüz çoğalması ile karakterizedir. Bu da rezorpsiyona ve kemiğin 
anjiyom ve/veya fibrozisine neden olmaktadır. Birçok çalışma Gorham 
sendromunu farklı açılardan araştırmış olsa da, osteolizin patogenezini 
açıklığa kavuşturmak için verimli bir sonuç yoktur. Hastalık tek bir kemikte 
başlar ancak komşu kemik ve yumuşak doku yapılarını da kapsayacak şekilde 
yayılabilir. 

Gorham hastalığının kalıtsal olmadığı düşünülmektedir ve bilinen 
bir cinsiyet tercihi yoktur. Bildirilen vakaların çoğu genç yetişkinlerde 
görülmekle birlikte potansiyel olarak her yaş grubunda ortaya çıkabilir. 
Belirti ve semptomlar ilgili kemiklere bağlı olarak çeşitlidir. Ancak kemik 
kırığı oluştuktan sonra hastalık belirgin hale gelmektedir. Tutulum iskeletin 
herhangi bir bölümünü etkileyebilir, ancak en yaygın hastalık bölgeleri 
omuz, kafatası, pelvik kuşak, çene, kaburgalar ve omurgadır. Tek bir kemiğin 
etkilendiği sadece birkaç vaka bildirilmiştir. 

Gorham hastalığı kaburgalarda, skapulada veya torasik vertebralarda 
mevcutsa nefes almada zorluk ve göğüs ağrısı gibi belirtiler görülebilir. 
Bunlar hastalığın kemikten göğüs boşluğuna yayıldığını göstermektedir. 
Omurga ve kaburgalar tutulduğunda, Gorham sendromu ciddi kifoz ve 
göğüs duvarı deformitesine yol açabilir. Bu da ciddi restriktif solunum 
bozukluğuna neden olur. Solunum sorunları astım olarak yanlış teşhis 
edilebilir, çünkü akciğerlere verilen hasar astımda görülen akciğer fonksiyon 
testlerindeki gibi aynı tür değişikliklere neden olabilir. Lezyonların göğüs 
içine doğru uzanması şilöz plevral ve perikardiyal efüzyonların gelişmesine 
yol açabilir. 

Tanı esasen bir dışlama tanısıdır ve kombine klinik, radyolojik ve 
histopatolojik bulgulara dayanmalıdır. Hastaların röntgen filmlerinde 
kemik yıkımına işaret eden şeffaf gölgeler görülür. Görüntüleme bulguları 
genellikle tekli veya çoklu osteolitik kemik yıkımı, sabun köpüğü veya bal 
peteği değişikliklerini içerir. Etkilenen kemiğin geniş bir kesitinde vasküler 
veya lenfatik proliferasyonun histolojik olarak tanımlandığı cerrahi biyopsi, 
tanı sürecinde önemli bir bileşendir. 

Gorham hastalığının tedavi seçenekleri arasında farmakolojik tedavinin 
ardından radyoterapi ve rezeksiyon artroplastisi yer almaktadır. 
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GUILLAIN-BARRÉ SENDROMU

Guillain-Barré sendromu (GBS), kişinin bağışıklık sisteminin periferik 
sinirlere saldırdığı nadir bir durumdur. Bu durum kas güçsüzlüğüne, 
bacaklarda ve/veya kollarda his kaybına, yutma sorunlarına ve solunum 
yetmezliğine de yol açabilir. 

Nadir görülen hastalıktır. Yetişkinlerde ve erkeklerde daha yaygın olmakla 
birlikte, her yaşta insan etkilenebilir. 

Guillian - Barre Sendromu iki tür solunum yetmezliğine yol açar. 
Solunum yetmezliği ve aspirasyon pnömonisi. Diyafram ve interkostal kaslar 
gibi temel solunum kasları GBS ile zayıflayarak solunum yetmezliğine yol 
açabilir. Bu nöromüsküler solunum yetmezliği, solunumu zorlaştıran ve akut 
solunum yetmezliğine yol açabilen inspiratuar ve ekspiratuar kasların giderek 
zayıflamasından kaynaklanır. GBS’li hastaların yaklaşık %30’u Yoğun Bakım 
Ünitesine (YBÜ) kabul edilir ve solunum yetmezliği nedeniyle invaziv 
mekanik ventilasyona ihtiyaç duyar.

Bir diğer olası solunum yetmezliği de aspirasyon pnömonisidir. Bu 
durum, daha önce felç geçirmiş veya nörolojik rahatsızlıkları olan kişilerde 
yutma güçlüğüne bağlı gelişmektedir. Aspirasyon pnömonisi, gıda, tükürük 
ve mide asitlerinin akciğerlere solunmasıyla ortaya çıkar. Akciğerlerde sıkışan 
maddeler, solunum komplikasyonlarına yol açabilecek bakteriler içerebilir. 
Çeşitli virüsler, mantarlar ve bakteriler buna neden olur. 

Solunum yetmezliğinin en yaygın belirti ve semptomları şunlardır: 
yorgunluk, anksiyete, nefes darlığı , hırıltılı solunum, konfüzyon, hipoksemi, 
huzursuzluk, hiperkapni. 

Plazma değişimi ve intravenöz immünoglobulinler gibi tedavi 
seçenekleri GBS ile ilişkili solunum yetmezliğini yönetebilir, ancak olası 
uzun süreli bozukluklar ve komplikasyonlar nedeniyle uzun süreli izleme ve 
rehabilitasyon gereklidir.

HABOOB AKCİĞER SENDROMU

Haboob Akciğer sendromu tozla ilişkili pnömonidir. Toz fırtınasına 
maruz kaldıktan sonra hipoksemi ve akciğerde multilober infiltrasyonlar 
oluşabilmektedir. Bu sendrom dispne ve şiddetli desatürasyon ile kendini 
belli eder. 

Tanımlanan sendromun patogenezi tam olarak bilinmemektedir.  Toza 
karşı aşırı duyarlılık olası bir etiyoloji olabilir. Ayrıca, toz inhalasyonundan 
sonra üst üste binen bir enfeksiyon da sebep olabilir.
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Geniş spektrumlu antibiyotiklerin yaygın kullanımı, ventilatör desteği, 
kritik bakımdaki ilerlemeler ve kortikosteroidlerin mevcudiyeti gibi son 8 
yılda tıp bilimindeki ilerlemelere rağmen, sağlıklı bireylerde bile 1930’lardaki 
gibi morbidite ve mortaliteye neden olma potansiyeline sahiptir.

Hekimler ve halk arasında bu durumun farkındalığı hastalığın tanınması, 
önlenmesi ve tedavisi için önemlidir. Önleme, en iyi tedavidir ve önleme ile 
son derece etkili bir şekilde hastalık ele alınabilir.

HAMMAN-RICH SENDROMU

Sinonim: Akut interstisyel pnömoni (AİP)

İlk olarak 1935 yılında Hamman ve Rich tarafından tanımlanan idiyopatik 
interstisyel akciğer hastalığının nadir ve şiddetli bir formudur. Bu hastalık 
aşağıdaki kriterlerle karakterize edilir:

1. ARDS’ye benzer şekilde akut solunum yetmezliği başlangıcı,

2. Radyografilerde bilateral akciğer infiltrasyonu,

3. Akciğer histopatolojisinde yaygın alveolar hasar (DAH),

4. Tanımlanabilir bir nedenin veya predispozan durumun bulunmaması.

AİP genellikle bilinen akciğer hastalığı öyküsü olmayan sağlıklı bireyleri 
etkiler ve kadın ve erkeklerde yaklaşık olarak eşit sıklıkta görülür. Sigara 
içimi ile ilişkili değildir. Hastaların çoğu 40 yaşın üzerindedir ve ortalama 
yaş aralığı 50 ile 55’tir.

AİP histopatolojik olarak DAH görünümündedir. DAH, bilinen 
bir sıra akciğer hasarı nedenine yanıt olarak ortaya çıkan bir reaksiyon 
modelidir, ancak AİP durumunda idiyopatiktir. DAH’ın evriminde akut 
eksüdatif, organize proliferatif ve iyileşmiş (veya fibrotik) fazlar olmak üzere 
karakteristik fazlar vardır.

AİP’de pulmoner endotel ve epiteldeki hasarın mekanizması tam olarak 
bilinmemektedir. 

En yaygın semptomlar dispne, öksürük ve ateştir. Hastalarda ayrıca 
yorgunluk ve miyalji de görülebilir. Taşipne, dispne, siyanoz, raller ve 
hırıltılar gibi semptomlar da olabilir.

Akut interstisyel pnömoni (AİP) tanısı iki bulguya dayanmaktadır:

- Klinik idiyopatik Akut Respiratuar Distres Sendromunun (ARDS) 
varlığı
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- Patolojik olarak (torakoskopik akciğer biyopsisi) diffüz alveolar hasarın 
(DAH) doğrulanması.

Tanı HRCT ile de desteklenir. Ana radyolojik bulgu, yamalı veya yaygın 
iki taraflı ve genellikle simetrik akciğer infiltrasyonun varlığıdır. Spesifik 
olmayan HRCT bulguları, bilateral buzlu cam opasiteleri ve/veya bilateral 
hava boşluğu konsolidasyonudur.

Akut interstisyel pnömoninin (AİP) ana tedavisi destekleyici tedavidir. 
Glukokortikoidlerin yararı belirsizdir. Akut solunum yetmezliği olan 
hastalar için genel destekleyici tedavi, ek oksijen, ventilatör desteği ve 
komplikasyonların (örn. venöz tromboembolizm, gastrointestinal kanama, 
nozokomiyal pnömoni) önlenmesini içerir. Hastaların çoğunda solunum 
yetmezliği geliştiği için genellikle noninvaziv veya invaziv mekanik 
ventilasyon gereklidir.

HAMMAN SENDROMU

Sinonim: Macklin sendromu 

Spontan pnömomediastinum, belirgin bir tetikleyici neden olmaksızın 
mediastende serbest hava bulunmasıdır. Subkutan amfizem ile birlikte 
olduğunda “Hamman sendromu” olarak adlandırılır ve ilk olarak Hamman 
tarafından subkutan amfizem ile pnömomediastinum gelişen doğum sonrası 
bir kadında tanımlanmıştır. 

Genellikle genç erkekleri (13-35 yaş) ve hamile kadınları etkileyen iyi 
huylu ve kendi kendini sınırlayan bir durumdur. 

Spontan pnömomediastinumun bir alveolün spontan rüptürünün 
sonucu olduğuna inanılır ve “respiratuar pnömomediastinum” olarak da 
adlandırılabilir. Öksürme, kusma, çığlık atma ve doğum sırasında ıkınma 
kuvvetinin tümü, intratorasik basıncı artırabilir. Barotravma alveoler 
rüptüre neden olur ve hava bronkovasküler bağ dokusu düzlemleri boyunca 
mediasten ve hiluma doğru ilerler. Buna “Macklin Etkisi” de denir. 
Doğuma bağlı Hamman sendromunda, doğumun ikinci evresinde uzun 
süreli Valsalva manevrası (kapalı glottise karşı zorlu ekspirasyon) alveol 
içi basıncın artmasına ve marjinal olarak yerleşmiş bir alveolün interstisyel 
boşluğa yırtılmasına neden olur. 

En yaygın başvuru şikayeti retrosternal göğüs ağrısıdır ve sırta veya boyuna 
yayılır. Disfaji, disfoni ve dispne mevcut olabilir. Kalp atışı ile senkronize bir 
çıtırtı sesi “Hamman işareti” olarak adlandırılır. Bazı durumlarda, tamponad 
gibi önemli hemodinamik tehlikeye neden olabilir. 



94 | Goodpasture Sendromu

Göğüs röntgeni ilk tanı yöntemidir. BT mediastinal havayı tespit etmek 
için altın standart olarak kabul edilir. 

Tedavi için genellikle oksijen, sedatifler ve analjeziklerle destekleyici 
önlemler yeterlidir. Pnömotorakslı bazı vakalarda göğüs tüpü yerleştirilebilir. 
Nüks nadirdir ve konservatif tedaviye yanıt verir.



Dr. Mübarek İbrahimhaliov | 95

KAYNAKLAR

1. Liang Y, Tian R, Wang J, Shan Y, Gao H, Xie C, et al. Gorham-Stout di-
sease successfully treated with sirolimus (rapamycin): a case report and 
review of the literature. BMC Musculoskelet Disord (2020) 21(1):577. 
doi: 10.1186/s12891-020-03540-7 

2. Lo CP, Chen CY, Chin SC et-al. Disappearing calvarium in Gorham disea-
se: MR imaging characteristics with pathologic correlation. AJNR Am 
J Neuroradiol. 2004;25 (3): 415-8. AJNR Am J Neuroradiol (full text) 
- Pubmed citation 

3.  Li W, Yong Q, Bin W, Yang Y, Zhu Z, Qian B, et al. Two cases of infant 
Gorham disease with scoliosis deformity were reported. Chin J Ortho-
paedics (2008) 11):956–8. doi: 10.3321/j.issn:0253-2352.2008.11.017 

4.  Li S, Liu J, Qin Y, Chen Z. 1 case of invasive hemangiomatosis (Gorham’s 
disease) reported. J Pract Orthopaedics (2011) 17(09):859–61. doi: 
10.13795/j.cnki.sgkz.2011.09.035.

5. Möller G, Priemel M, Amling M et-al. The Gorham-Stout syndrome (Gor-
ham’s massive osteolysis). A report of six cases with histopathological 
findings. J Bone Joint Surg Br. 2000;81 (3): 501-6. Pubmed citation

6. Brant WE, Helms CA. Fundamentals of diagnostic radiology. Lippincott 
Williams & Wilkins. (2007) ISBN:0781765188. Read it at Google Bo-
oks - Find it at Amazon 

7. Primack SL, Miller RR, Müller NL. Diffuse pulmonary hemorrhage: clinical, 
pathologic, and imaging features. AJR Am J Roentgenol. 1995;164 (2): 
295-300. AJR Am J Roentgenol (abstract) - Pubmed citation 

8. Hansell DM. Small-vessel diseases of the lung: CT-pathologic correlates. Ra-
diology. 2002;225 (3): 639-53. doi:10.1148/radiol.2253011490 - Pu-
bmed citation 

9. Adam A, Dixon AK, Gillard JH et-al. Grainger & Allison’s Diagnostic Radi-
ology: Expert Consult: Online and Print. Churchill Livingstone. ISBN:-
B00K8G3JYK. Read it at Google Books - Find it at Amazon 

10. Mayberry JP, Primack SL, Müller NL. Thoracic manifestations of syste-
mic autoimmune diseases: radiographic and high-resolution CT findin-
gs. Radiographics. 2000;20 (6): 1623-35. doi:10.1148/radiographi-
cs.20.6.g00nv031623 - Pubmed citation

11 . Yuki N, Hartung HP. Guillain-Barré syndrome. N Engl J Med 
2012;366:2294-304. 

12. Orlikowski D, Prigent H, Sharshar T, et al. Respiratory dysfunction in Gu-
illain-Barré Syndrome. Neurocrit Care 2004;1:415-22. 

13. Kyoushi M, Satoshi M, Shigeyuki I. Case of Guillain-Barré syndrome requi-
red respiratory care in acte phase. Rigakuryouhou 1997;14:870-5. 



96 | Goodpasture Sendromu

14. Lawn ND Fletcher DD Henderson RD Wolter TD WijdicksEF. Anticipa-
ting mechanical ventilation in Guillain –Barré syndrome. Arch Neurol 
2001 ; 58 : 893 – 8 .

15. Ropper AH Kehne SM. Guillain – Barré syndrome: management of respi-
ratory failure. Neurology 1985 ; 35 :1662 – 5 .

16. Hamman L., Spontaneous mediastinal emphysema, Bulletin of the Johns 
Hopkins Hospital. (1939) 64, 1–21. 

17.    Hamman L., Spontaneous interstitial mediastinal emphysema of the lun-
gs, Tr asoc Am Physicians. (1937) 52, 311–319.  

18. Langwieler T. E., Steffani K. D., Bogoevski D. P., Mann O., and Izbi-
cki J. R., Spontaneous pneumomediastinum, The Annals of Thoracic 
Surgery. (2004) 78, no. 2, 711–713, https://doi.org/10.1016/j.athora-
csur.2003.09.021, 2-s2.0-3242761625. 

19. Hamman L., Mediastinal emphysema, JAMA. (1945) 128, no. 1, 1–6, htt-
ps://doi.org/10.1001/jama.1945.02860180003001. 

20. Bodhit A. N. and Stead L. G., A case report: spontaneous pneumomediasti-
num (Hamman′s syndrome), Journal of Medical Cases. (2012) 3, no. 2, 
144–145, https://doi.org/10.4021/jmc530w. 

21.  Kelly S., Hughes S., Nixon S., and Paterson-Brown S., Spontaneous pneumo-
mediastinum (Hamman’s syndrome), The Surgeon. (2010) 8, no. 2, 63–
66, https://doi.org/10.1016/j.surge.2009.10.007, 2-s2.0-77649232715.

22. A. Bonaccorsi, A. Cancellieri, M. Chilosi, R. Trisolini, M. Boaron, N. Cri-
mi, et al.,Acute interstitial pneumonia: report of a series, Eur. Respir. J. 
21 (1) (2003)187–191.

23. S. Mukhopadhyay, J. Parambil, Acute interstitial pneumonia (AIP): relati-
onship toHamman-Rich Syndrome, diffuse alveolar damage (DAD), and 
acute respiratorydistress syndrome (ARDS), Semin. Respir. Crit. Care 
Med. 33 (5) (2012) 476–485.

24. J. Bruminhent, S. Yassir, J. Pippim, Acute interstitial pneumonia (Ham-
man-Richsyndrome) as a cause of idiopathic acute respiratory distress 
syndrome, Case Rep.Med. (2011) 2011.

25. A. Cancellieri, G. Dalpiaz, M. Maffessanti, A. Pesci, R. Polverosi, M. Zom-
patori, Diffuse Lung Diseases, Springer, Milan, 2006.

26. Costabel U,  du Bois RM,  Egan JJ. (Eds.), Diffuse Parenchymal Lung Di-
sease,Karger, Basel, 2007. 

27. Panikkath R, Jumper CA, Mulkey Z. Multilobar lung infiltrates after exposu-
re to dust storm: the haboob lung syndrome. Am J Med. 2013;126:e5-7.

28. Kang JH, Keller JJ, Chen CS, Lin HC. Asian dust storm events are associ-
ated with an acute increase in pneumonia hospitalization. Ann Epidemiol. 
2012;22:257-63.

29. Dust Storm. wikipedia.com. January 31 2013. http://en.wikipedia.org/wiki/
Dust_storm

https://doi.org/10.1001/jama.1945.02860180003001
https://doi.org/10.1001/jama.1945.02860180003001
https://doi.org/10.4021/jmc530w
http://en.wikipedia.org/wiki/Dust_storm
http://en.wikipedia.org/wiki/Dust_storm


97

Bölüm 9

HANTAVİRÜS PULMONER SENDROM

Dr. Mustafa Karaduran1

Bunyaviridae ailesinden bir RNA virüsü olan Hantavirus; Hantavirus 
pulmoner sendrom (HPS) ve Ateşle seyreden Renal Sendroma sebep 
olabilmektedir. Bu iki sendrom görüldükleri coğrafi bölgeler itibarıyla 
farklılık göstermektedirler. HPS daha çok Amerika kıtasında görülmekteyken, 
Ateşle seyreden Renal Sendrom Asya ve Avrupa kıtasında daha yaygın 
olarak görülmektedir. Ancak her iki sendromda da bulaş, asemptomatik 
taşıyıcı olan kemirgenlerin idrar, dışkı veya tükürük gibi vücut sıvılarıyla 
maruziyet sonucunda olmaktadır. Bu maruziyet çoğunlukla inhalasyon 
yoluyla olmaktadır ancak bu materyallerle temas sonucunda da bulaş 
görülebilmektedir. Yine enfekte kemirgenin ısırması, enfekte kemirgenin 
bulaştığı yiyecek ve suyun tüketilmesi de hastalığa sebep olabilmektedir.

Virus bulaşından sonra başlayan inkübasyon periyodu yaklaşık 1-8 
haftadır ve bu periyodu takiben oldukça non-spesifik olan yorgunluk, 
ateş, miyalji, baş ağrısı, karın ağrısı gibi semptomlar görülmektedir. Bu 
semptomlardan yaklaşık 4-10 gün sonra nefes darlığı, öksürük gibi solunum 
sisteminin tutulduğunu gösteren semptomlar başlamaktadır. Bu semptomlar 
başladıktan sonra hastalık %38 mortal seyretmektedir.

Hantavirus pulmoner sendrom oldukça nadir olmasına karşın pulmoner 
ödem, hipoksi, hipotansiyon ve şok ile karakterize olan çok ciddi bir tabloya 
sebep olabilmektedir. Patofizyoloji şu şekildedir; inhale edilip alveol veya 
terminal bronşiyollerde biriken virüs, alveolar makrofajların ve diğer 
immün sistem hücrelerinin enfekte olmasına sebep olmaktadır. Başlayan 
enfektif sürecin alveolar kapillerlere ulaşması, neticede oluşan immün cevap 
ve viral replikasyon, sitokin fırtınasına neden olmakta, sitokin fırtınası 
sonucunda da vasküler geçirgenlikte artış ve pulmoner ödem tablosu 
karşımıza çıkmaktadır. Pulmoner ödemin gelişmesiyle de tablo çoklu organ 
yetmezliğine gidebilmektedir.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi, 
ORCID ID: 0009-0005-3540-9572, mkaraduran159@gmail.com
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HPS tanısını koyarken radyolojik görüntülemeler faydalı olabilmektedir. 
Bilateral, diffüz intertisyel pulmoner ödem hemen hemen tüm hastaların 
başvurularından 48 saat sonra görülen önemli bir görüntüleme bulgusudur.

HPS için spesifik bir tedavi olmayıp, tedavisi kardiyopulmoner destek 
tedavisidir.

HEDBLOM SENDROMU

Hedblom sendromu, diyaframı etkileyen nadir bir akut primer miyozit 
türüdür. Klinik olarak, etkilenen tarafta inspiratuar ağrı, alt göğüs duvarının 
hareketinde azalma ve inspirasyon sırasında kostal kenarın dışa doğru 
genişleme eğilimi ile karakterizedir. Ağrı, genellikle karın üst kadranında da 
hissedilebilir ve sıklıkla kas spazmları eşlik eder.

Radyolojik olarak, etkilenen tarafta diyaframın yükseldiği ve hareketinin 
azaldığı veya tamamen kaybolduğu gözlemlenir. Hastalık ilerledikçe ve 
iyileşme süreci tamamlandıkça, diyafram hareketliliği kademeli olarak geri 
kazanılır. Ancak, diyaframın normal kubbe şekilli konturu değişebilir ve 
genellikle bir miktar düzleşme gösterebilir.

HEERFORDT SENDROMU

Heerfordt sendromu, parotis veya tükürük bezlerinin büyümesi, 
fasiyal sinir felci, ön üveit ve ateş ile karakterize, nörosarkoidozun subakut 
bir formudur. Tanı, klinik bulgulara dayanılarak konulur ve hastanın 
semptomlarına göre iki tür Heerfordt sendromu tanımlanmıştır. Komplet 
formda tüm semptomlar görülürken, inkomplet formda en az iki semptom 
bulunur.

Etkilenen organların patolojik incelemesinde, birkaç lenfosit ile çevrili 
granülomlar tespit edilir.

Heerfordt sendromu genellikle kendiliğinden iyileşen bir hastalıktır 
ve genellikle 12-36 ay içinde tedavi edilebilir. Tedavi, klinik şiddete bağlı 
olarak değişmekle birlikte, steroidler birinci basamak tedavi seçeneğidir. 
Steroidlere yanıt vermeyen veya bu tedaviyi tolere edemeyen hastalar için 
alternatif tedavi seçenekleri arasında metotreksat, azatiyoprin, infliksimab 
veya mikofenolat mofetil yer alır.

HEMOLITIK ÜREMIK SENDROM (HÜS)

Hemolitik Üremik Sendrom (HÜS), küçük çocuklarda akut böbrek 
hasarının en yaygın nedenidir. Trombositopeni, mikroanjiyopatik hemolitik 
anemi ve akut böbrek hasarı ile karakterize edilen trombotik mikroanjiyopatiler 
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(TMA) spektrumuna girer. Shiga toksin üreten E. coli varlığında, bu durum 
tipik HÜS olarak sınıflandırılır. Bu toksinin bulunmadığı durumlarda 
ise atipik HÜS olarak adlandırılır. HÜS vakalarının yaklaşık %90’ı tipik 
olup, genellikle E. coli ile kontamine olmuş gıda ve içeceklerin tüketimi 
yoluyla bulaşır. Buna karşılık, atipik HÜS, farklı etiyolojilere bağlı olarak 
sınıflandırılabilir. Vakaların çoğu, alternatif kompleman yolunda meydana 
gelen mutasyonlarla ilişkili olan primer atipik HÜS’tür. Diğer nedenler 
arasında maligniteler, ilaçlar, organ nakli ve enfeksiyonlar yer alır. Nadir 
olmakla birlikte Streptococcus pneumoniae, septisemi, menenjit, ampiyem 
ve pnömoni gibi ciddi enfeksiyonlarla seyreden şiddetli enfeksiyöz HÜS’e 
yol açabilir. Bu enfeksiyonlar, tipik HÜS’e kıyasla daha ağır seyirli olup daha 
yüksek mortalite oranlarına sahiptir.

Ampiyem, pnömokok ile ilişkili HÜS’ün böbrek dışı en yaygın klinik 
bulgusudur.

2007 yılında Korean Journal of Pediatrics’te yayımlanan bir olgu 
sunumunda, pnömoni, pulmoner hemoraji ve akut solunum sıkıntısı 
sendromu (ARDS) ile birlikte ishal gibi HÜS belirtileri gösteren 10 aylık 
bir bebek rapor edilmiştir. Hastanın idrarında streptokok antijeni pozitif 
bulunmuştur. Raporda, trombositopenik durumunun ve HÜS’ün, pulmoner 
hemoraji gelişimine katkıda bulunduğu sonucuna varılmıştır.

HÜS genellikle böbrek tutulumuyla ilişkilendirilse de, santral sinir 
sistemi, kardiyovasküler sistem, akciğerler, deri ve gastrointestinal sistem 
gibi böbrek dışı tutulumlarla da ortaya çıkabilir. Nörolojik ve kardiyak 
belirtiler, morbidite ve mortaliteye önemli ölçüde katkıda bulunur.

ARDS’ye bağlı pulmoner ödem veya hemoraji gibi klinik olarak anlamlı 
akciğer tutulumları son derece nadirdir. Altta yatan patogenez tam olarak 
anlaşılamamış olmakla birlikte, mikrodamar hasarına bağlı olarak kapiller 
bütünlüğün bozulması ve alveoler duvar incelmesiyle ilişkilendirilmektedir.

Tipik HÜS için kanıtlanmış bir tedavi bulunmamakta olup destekleyici 
bakım önceliklidir.

Bu bakım, sıvı ve elektrolit dengesi düzenlenmesi, kan basıncı kontrolü, 
diyaliz ve hematolojik yönetimi içerir. Enfeksiyon bulunmayan atipik HÜS 
durumlarında, taze donmuş plazma ilk tercih edilen tedavi yöntemidir. 
Plazma tedavisine kısmen yanıt veren veya yanıt vermeyen hastalarda 
eculizumab etkili bulunmuştur. Ayrıca, altta yatan mekanizmaya bağlı olarak 
organ nakli ve immünosupresif tedavi de tedavi planında değerlendirilebilir.
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HERMANSKY-PUDLAK SENDROMU (HPS)

Hermansky-Pudlak sendromu (HPS), okülokütanöz albinizm, kanama 
eğilimi ve bazı hastalarda pulmoner fibrozis, granülomatöz kolit ve/veya 
bağışıklık yetmezliklerini içeren semptomlarla karakterizedir.

HPS’nin tanımlanmış on alt tipi bulunmaktadır, ancak yalnızca HPS-1, 
HPS-2 ve HPS-4 alt tipleri pulmoner fibrozis gelişimi ile ilişkilidir.

İdiyopatik pulmoner fibrozisten farklı olarak, HPS ile ilişkili pulmoner 
fibrozis (HPS-PF) genellikle daha erken yaşlarda, sıklıkla 30-40 yaş arasında 
ortaya çıkar. HPS-PF’nin seyri, nefes darlığı ve progresif hipoksemi ile 
karakterizedir.

Amerikan Toraks Derneği ve Avrupa Solunum Derneği tarafından 
yayınlanan ortak bir bildiri, HPS-PF ve idiyopatik pulmoner fibrozisi (IPF), 
farklı nedenlerden kaynaklanmalarına rağmen, benzer histolojik görünümleri 
nedeniyle karşılaştırılabilir durumlar olarak tanımlamaktadır.

HPS-PF tedavi seçenekleri arasında pirfenidon ve akciğer nakli yer 
almaktadır.
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HİPERVENTİLASYON SENDROMU

Dr. Esra Betül Kartal1

Hiperventilasyon sendromu, kabul görmüş tanı kriterleri olmayan bir 
bozukluktur. Alternatif olasılıkların dikkatli bir şekilde gözlemlenmesi 
ve değerlendirilmesi sonrasında konulan bir dışlama tanısıdır. Dakika 
ventilasyonunda geçici artışların aralıklı atakları, normal alveoler-arteriyel 
oksijen gradyanı ile birlikte solunum alkalozu ile karakterizedir. Alternatif, 
katkıda bulunan bir kardiyorespiratuar tanı olmaksızın çok çeşitli 
semptomlarla ilişkilidir.

Hiperventilasyon terimi; klinikte, ventilasyonu artmış gibi görünen bir 
hastayı tanımlamak için yaygın olarak kullanılır. Değişen tanı kriterlerine 
ve psikolojik semptomlarla ilişkisine dayandığından, prevalansını doğru bir 
şekilde değerlendirmek zordur. Panik bozukluğu ve anksiyete bozukluğu 
arasında önemli bir örtüşme vardır. Sınırlı veriler hiperventilasyon 
sendromunun kadınlarda erkeklerden daha sık görüldüğünü göstermektedir. 

Psikolojik, nörolojik ve kardiyopulmoner patolojilerin hepsi bir hastanın 
semptomlarına katkıda bulunabilir. En sık dispne, baş dönmesi, parestezi, 
göğüs ağrısı, çarpıntı, terleme anksiyete, korku ve kaygı hissi  gibi çeşitli 
semptomlar ile karakterize edilmiştir. Hastanın kliniği, alternatif bir tanıyı 
destekleyecek bulguların olmaması ve semptomların çözülmesi, vakaların 
çoğunda hiperventilasyon sendromunu teşhis etmek için yeterli olabilir. 
Ancak, akut hiperventilasyonun ayırıcı tanısı, çoğu metabolik asidoz, astım, 
üst solunum yolu tıkanıklığı, pulmoner emboli, akut koroner sendrom ve 
sepsis gibi çok sayıda ciddi ve potansiyel olarak yaşamı tehdit eden tıbbi 
durumları içerir. 

Hiperventilasyon atağının akut yönetimi, hastaya güven verilmesine ve 
ilk olarak solunum eğitiminin yeniden sağlanmasına odaklanmalıdır. Akut 
atağı çözmede başarısız olunursa kısa etkili bir benzodiazepinin küçük bir 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi  
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dozu (örneğin, ağızdan 0,5 ila 1 mg lorazepam veya intravenöz olarak 0,5 
ila 1 mg lorazepam) uygulanabilir. Kağıt torbada solutma, hipoksemi ve 
diğer komplikasyonlar riskini taşır ve önerilmez. Tekrarlayan ataklarda ise 
ilk olarak yeniden solunum eğitimi verilir. Eğer ataklar devam ederse, bilişsel 
davranışçı terapi ve farmakolojik tedaviler önerilmektedir.

HORNER SENDROMU

Sinonim: Claude-Bernard-Horner Sendromu, Okülosempatik Paralizi, 
Von Passow Sendromu

İlk olarak 1929 yılında Johann Friedrich Horner tarafından tanımlanan 
Horner sendromu, klasik olarak ipsilateral blefaropitozis, pupiller miyozis 
ve fasiyal anhidrozis ile ortaya çıkar.Sendrom öncelikle, lokal/sistemik 
hastalıklara veya iyatrojenik nedenlere bağlı edinilmiş bir durumdur, ancak 
bazı nadir durumlarda konjenital veya tamamen kalıtsal da olabilir.Yaklaşık 
6000’de bir sıklıkta görülür. Herhangi bir yaşta veya etnik grupta görülebilir.

Göz ve oküler adnekslerin sempatik innervasyonunun kesintiye 
uğramasından kaynaklanabilir.Hipotalamustan kaynaklanan bu üç nöronlu 
sempatik yol; intrakranial, ekstrakranial ve intraorbital geçiş sırasında 
herhangi bir nedenden dolayı kesintiye uğrayabilir. Etiyolojisi, üç nöronun 
hangisinin etkilendiğine göre kategorize edilir.

Birinci derece nöron, hipotalamustan servikal omurilikte yer alan 
ilk sinapsa doğru kaudal olarak iner. Beyin sapındaki veya servikotorasik 
spinal korddaki sempatik yolların lezyonları, birinci derece (santral) Horner 
sendromuna neden olabilir. İkinci derece nöron sempatik gövdeden, 
brakiyal pleksustan, akciğer apeksinden geçer. Spinal kord, torasik outlet 
veya akciğer apeksindeki çeşitli patolojiler ikinci derece (preganglionik) 
Horner sendromuna neden olabilir. Travma ve cerrahi yaygın nedenlerdir. 
Bu bölgelerdeki maligniteler de Horner sendromuna yol açabilir.  Klasik bir 
örnek, akciğer apeksinde görülen Pancoast tümörü, Horner sendromuna yol 
açan ve bazen ipsilateral omuz ağrısına ve torasik outlet sendromuyla ilişkili 
belirti ve semptomlara neden olan bir tümördür. Üçüncü derece nöron daha 
sonra altıncı kranial sinirle yakın ilişki içinde olduğu kavernöz sinüs yoluyla 
internal karotid arterin adventisyası içerisinde yükselir. Üçüncü derece 
(postganglionik) Horner sendromu, sıklıkla arteriyel diseksiyon, tromboz 
veya kavernöz sinüs anevrizması gibi internal karotid arter lezyonlarını 
gösterir.

Apraklonidin veya kokain damlaları ile yapılan farmakolojik testler Horner 
sendromunun tanısını doğrulayabilir. Bu testler ayrıca, anizokori veya pitozis 
gibi diğer nedenlerden kaynaklanan bir psödo-Horner sendromunu ayırt 



Dr. Esra Betül Kartal | 105

etmek için de kullanılabilir. Çoğu vaka, travma veya cerrahi sonrası meydana 
gelmediği sürece, genellikle manyetik rezonans görüntüleme (MRI) ile 
görüntüleme gerektirir. Tedavi seçenekleri altta yatan nedenin tanısına ve 
tedavisine göre değişkenlik gösterir.

HUGHES-STOVIN SENDROMU

Yaygın arteriyel/venöz tromboz ve pulmoner vaskülit ile seyreden nadir 
bir sistemik hastalıktır. Pulmoner arter anevrizmaları ile karakterizedir. İlk 
kez 1959 yılında İngiliz doktorlar Hughes ve Stovin tarafından tanımlanmış 
ve Hughes-Stovin Syndrome (HSS) olarak adlandırılmıştır.

Kesin etyolojisi ve patogenezi bilinmemektedir; olası nedenler arasında 
enfeksiyonlar ve anjiyodisplazi yer almaktadır. Genellikle genç erişkin nüfus 
grubunu etkiler ve erkek cinsiyetinde daha fazla görülür. HSS’nin coğrafi 
olarak baskın olduğu bir konum görülmemektedir. 

Genellikle hastalar; öksürük, dispne, ateş, göğüs ağrısı ve hemoptizi ile 
başvururlar. HSS klasik olarak tekrarlayan derin ven trombozları, pulmoner 
arter anevrizması (PAA) olan veya olmayan arteriyel ve venöz tromboz ve 
tekrarlayan tromboflebit ile kendini gösterir. Hastalarda ayrıca oral veya 
genital ülserler gibi Behçet Hastalığının (BH) özellikleri bulunabilir ve bazı 
klinisyenler tarafından BH’nin bir varyantı olarak kabul edilir.

HSS için herhangi bir tanı veya sınıflandırma kriteri yoktur. Tekrarlayan, 
açıklanamayan arteriyel ve venöz tromboembolisi olan ve pıhtılaşma 
bozukluğu olmayan bir hastada tanı tamamen klinik temele dayanır. 
Görüntüleme, özellikle bilgisayarlı tomografi pulmoner anjiyogramında 
PAA’nın gösterilmesiyle tanıya yardımcı olur.

HSS’nin tedavisi farmakolojik veya cerrahi olabilir. Başlangıçta pulse 
metilprednizolon ve ardından glukokortikoid idame rejimi en yaygın 
başlangıç tedavi seçeneğidir. Steroid kullanımını azaltmak için çeşitli immün 
baskılayıcı ve biyolojik seçenekler değişen başarılarla denenmiştir. HSS’yi 
tedavi etmek için kullanılan en yaygın immünsüpresif ajanlar arasında IV 
siklofosfamid ve azatiyopürin bulunur. TNF inhibitörleri sınıfından biyolojik 
ilaçlar da sıklıkla kullanılmaktadır. Antikoagülanlar ve trombolitik ajanlar, 
emboli vakalarında etkilerinden fayda görülmüş olsa da, ölümcül kanama 
riskinin artması nedeniyle genellikle kontrendike olarak kabul edilirler. 
Büyük pulmoner anevrizmalara bağlı masif hemoptizi vakalarında veya 
lezyonları bir segment veya bir akciğerle sınırlı olan vakalarda lobektomi 
veya pnömektomi yapılabilir. 
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HİPEREOZİNOFİLİK SENDROM

Hipereozinofilik sendromlar (HES), eozinofilik infiltrasyonun ve 
salınan mediatörlerin birden fazla organda hasara neden olduğu bir grup 
hastalıktır. HES, hasarın diğer potansiyel nedenlerinin dışlanması koşuluyla, 
hipereozinofilinin (HE) eozinofil aracılı organ hasarı ve/veya fonksiyon 
bozukluğu ile ilişkisi olması durumudur.

HE, periferik kanda en az bir ay arayla yapılan iki incelemede mutlak 
eozinofil sayısının (AEC) >1,5 x 10 9 /L (veya >1500 hücre/mikroL) olması 
ve/veya doku HE’sinin patolojik olarak doğrulanması olarak tanımlanır.

Bu hastalığın uzun süredir idiyopatik olduğu düşünülse de HES’in bazı 
formlarının etyolojileri tanımlanmıştır.

HES, primer (veya neoplastik), sekonder (veya reaktif) ve idiyopatik HES 
(IHES) olarak 3 kategoriye ayrılır. Primer HES’te eozinofilik ekspansiyon 
altta yatan bir kök hücre, miyeloid veya eozinofilik neoplazma ortamında 
meydana gelir. Sekonder HES, tipik olarak parazitik enfeksiyonlarda, 
belirli solid tümörlerde ve T hücreli lenfomada karşılaşılan durumdur. 
IHES’ te kapsamlı etiyolojik araştırmaya rağmen HE’nin altta yatan nedeni 
bilinmemektedir.

Altta yatan moleküler veya immünolojik kusurların tanımlanabildiği 
ve klinik açıdan önemli alt tipler arasında miyeloproliferatif varyantlar, T 
hücresi lenfositik varyantları ve ailesel eozinofili bulunur.

HES nadirdir ve gerçek yaygınlığı bilinmemektedir. Çoğu hasta tanı 
sırasında 20 ila 50 yaşları arasındadır, ancak HES çocuklarda da gelişebilir. 
HES’in belirli varyantları (tirozin kinaz reseptörü trombosit türevi büyüme 
faktörü reseptörü alfa [PDGFRA] ve trombosit türevi büyüme faktörü beta 
[ PDGFRB ] genindeki anormalliklerle ilişkili olanlar) neredeyse yalnızca 
erkeklerde görülürken diğerleri (lenfositik varyant/L-HES ve IHES) 
cinsiyetler arasında eşit olarak dağılmış gibi görünmektedir.

Hastalar, eozinofiller tarafından aracılık edilen uç organ hasarının 
çeşitli semptom ve belirtileriyle başvurabilir. Birçok hastada semptomların 
başlangıcı sinsidir ve eozinofili tesadüfen tespit edilir. Cilt döküntüleri, 
öksürük, nefes darlığı, gastrointestinal, kardiyak ve nörolojik semptomlarla 
başvurabilirler. Bu organ tutulumlarına yönelik testler istenmelidir. 

Sekonder eozinofilide altta yatan nedene (örn. helmint enfeksiyonu, 
ilaç hiperreaksiyonu ve neoplastik hastalık) yönelik tedavi planlaması 
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yapılmalıdır. Diğer gruplarda ise, semptomların varlığına veya yokluğuna 
bakılmaksızın, kalıcı eozinofilisi olan hastalar değerlendirilmelidir.

Farmakolojik tedavi, hastanın belirti ve semptomlarının şiddeti, klinik 
sunumun miyeloid bir neoplazmı düşündürüp düşündürmediği ve moleküler 
çalışmaların sonuçları dahil olmak üzere birçok faktör tarafından belirlenir. 
Tedavinin hedefleri mutlak eozinofil sayısının azaltılması, semptomların 
iyileştirilmesi ve progresyonun önlenmesidir. İlk olarak yüksek doz intravenöz 
glukokortikoidler (1 mg/kg prednizondan 1 gram metilprednizolona kadar 
değişen dozlar) kullanılmaktadır. FIP1L1-PDGFRA mutasyonu olan 
hastalarda başlangıç tedavisi olarak imatinib mesilat önerilmektedir.

HİPERLÜSEN AKCİĞER SENDROMU

Sinonim: Swyer-James-MacLeod Sendromu (SJMS)=Swyer-James 
Sendromu= Bret Sendromu

Bronşektazi ile birlikte veya bronşektazi olmaksızın pulmoner damar 
yapısının tek taraflı fonksiyonel hipoplazisi ve eşlik eden amfizem ile 
karakterize nadir bir sendromdur. Bu nadir durumu, tek bir akciğer 
lobunun veya tüm akciğerin radyografik olarak hiperlüsen görünümü ile 
karakterizedir. 

Başlangıçta, doğuştan gelen pulmoner arter hipoplazisine bağlı olarak 
ortaya çıktığı düşünülüyordu. Hala kesin nedeni bilinmese de, artık çocukluk 
çağı solunum yolu enfeksiyonlarının (en yaygın olarak bronşiolit obliterans 
veya pnömonitin) nadir bir komplikasyonu olduğu yaygın olarak kabul 
edilmektedir.

Nadir görülmesi nedeniyle, genel insidansı hakkında çok az şey 
bilinmektedir. Tanı zorlukları nedeniyle birçok vaka teşhis edilememekte veya 
astım/bronşektazi gibi diğer hastalıklar gibi tedavi edilmektedir. SJMS’nin 
bronşiolit obliteranslı hastaların yaklaşık %4’ünde görüldüğü bildirilmiştir. 

Hastaların çoğu asemptomatiktir, bazıları ise tekrarlayan akciğer 
enfeksiyonlarından ile prezente olur. Bazı hastalara çocukluk çağında tanı 
konulur, bazılarına ise erişkinlik döneminde farklı bir nedenden dolayı (astım 
semptomları veya tekrarlayan akciğer enfeksiyonları gibi) tetkikler sırasında 
tesadüfen tanı konur. 

Semptomatik olduklarında hastalar çoğunlukla tekrarlayan akciğer 
enfeksiyonları veya efor dispnesi ile kliniğe başvururlar. Diğer semptomlar 
arasında hırıltı, efor kapasitesinde azalma, hemoptizi ile birlikte veya 
hemoptizi olmadan öksürük (çoğunlukla prodüktif) ve plöretik göğüs ağrısı 
yer alır.  
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Fizik muayenede, göğüs ekspansiyonunun azalması, perküsyonda 
hiperrezonans ve etkilenen tarafta solunum seslerinde azalma yer alır. Çoğu 
hastada nedeni bilinmeyen bir şekilde öncelikle sol akciğerde tutulum vardır. 
Mediastenin etkilenen tarafa kaydığı durumlarda, kalp tepe atımı da yer 
değiştirebilir. Akciğer grafisinde hiperlüsensi ile birlikte tek taraflı akciğer 
hacim kaybı veya toraks bilgisayarlı tomografisinde damarlanmada tek taraflı 
azalma görülür.

Tedavinin temeli konservatif yaklaşımdır.Pnömokok ve grip aşısı gibi 
birincil korunma gereklidir. Bronşektazili hastalarda mukolitikler yararlı 
olabilir. Kortikosteroidler ve inhale bronkodilatörler de kullanılmaktadır. 
Hastalar ayrıca solunum fonksiyonunu en üst düzeye çıkarmak için pulmoner 
rehabilitasyona yönlendirilmelidir.
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HYPOGENETIC LUNG SENDROMU BKZ  
SCIMITAR SENDROMU

Dr. Fulya Omak Kaya1

İDİOPATİK PNÖMONİK SENDROM

İdiyopatik pnömoni sendromu (IPS) terimi, hematopoetik hücre nakli 
(HCT) sonrasında ortaya çıkan bulaşıcı olmayan, diffüz akciğer hasarı ile 
seyreden akut interstisyel bir akciğer komplikasyonudur.

Epidemiyoloji

 IPS insidansı, çocuklarda %6,7-%11,8 ve yetişkinlerde %8,3-12’dir. IPS, 
HCT alıcılarının %4 ila %12’sinde gelişebilmektedir. Nakil sonrası ilk 100 
ila 120 günde %60 ila %86’lık mortalite oranı olduğu tahmin edilmektedir.

Tanı

IPS tanısı, genellikle bir ekartasyon tanısıdır. Alt solunum yolu 
enfeksiyonu, kalp yetmezliği, akut böbrek yetmezliği ve aşırı sıvı yüklenmesi 
açısından hasta değerlendirilmelidir. Görüntüleme yöntemi olarak genellikle 
akciğer grafisi yeterli olmakla birlikte ayırıcı tanı için gerekli olduğu 
durumlarda toraks tomografisi ile de değerlendirme yapılabilir. Ayırıcı 
tanılara yönelik böbrek fonksiyon testleri, kardiyak değerlendirme için 
ekokardiyografi önerilir.

IPS tanısı için öncelikle pnömoni semptomları ve yaygın interstisyel 
görünümle uyumlu radyolojik bulguları olan hastada aktif alt solunum 
yolu enfeksiyonu dışlanmalıdır. Bunun için uygun laboratuvar örnekleri 
(bronkoskopik lavaj, trakeal aspirat vs.) ile değerlendirme yapılmalıdır. 
Lavaj örneklerinde yapılmış bir çalışmada IPS tanısı konan hastaların 
yarısından fazlasının örneklerinde patojen bir virüs tespit edilmiştir. Bu 
virüslerin pnömoni patojenitesindeki önemi belirsiz olmakla birlikte ortaya 

1 Uzman Doktor. Konak hastanesi, Göğüs Hastalıkları, İzmit
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çıkan kanıtlar, en azından İnsan Herpes Virüsü 6 (HHV-6) durumunda, bu 
virüslerin akciğer hasarına yol açabileceğini göstermektedir.

Tedavi

Steroid, pozitif basınçlı ventilasyon (CPAP, BPAP), invaziv mekanik 
ventilasyon ve antienflamatuvar biyolojik ajanlar önerilmektedir.

Etanercept kullanılan hastalarda prospektif çalışmalar ile çocuklarda yüksek 
yanıt oranları gösterilmiş olmasına rağmen yetişkinlerde belirgin tedavi 
yanıtı alınamamıştır. Ruxolitinib tedavisi ile düzeltilebilir trombositopeni 
dışında ciddi yan etki gözlenmemiştir. Ruxolitinib, HCT ile ilgili IPS için 
alternatif bir seçim olmakla birlikte diğer ikincil sitokin aracılı ilaçlara dirençli 
interstisyel akciğer hastalıkları için de alternatif bir seçim olabilir.

IMMOTILE CILIA ( HAREKETSİZ SİLYA) SENDROMU

Sinonim: Immotile silia syndrome

Hareketsiz Silya Sendromu, vücuttaki silyaların tamamen hareketsizliği 
veya etkisiz bir çarpma hareketi sonucu çoklu organ etkilenimi ile seyreden 
kalıtımsal bir hastalıktır. Kronik sinüzit, bronşektazi ve situs inversus üçlüsü 
olan Kartagener Sendromlu hastalarda erkek kısırlığının göze çarpması 
sonucu yapılan çalışmalarda spermatazoalarda da solunum epitelindeki gibi 
dynein kolu defektleri saptanması üzerine revize edilip Hareketsiz Silya 
Sendromu adını almıştır.

Otozomal resesif geçişli olduğu bilinse de bugüne kadar 50’den fazla gen 
ile ilişkilendirilmiştir.  Dünya çapında yaygınlığının 1:10.000-15.000 olduğu 
tahmin edilmekle birlikte özellikle akraba evliliğinin daha yaygın olduğu bazı 
toplumlarda ve etnik gruplarda çok daha yüksek olduğu düşünülmektedir.

Neonatal dönemde solunum sıkıntısı, ilk yaşta günlük/yıl boyu 
süren prodüktif öksürük ve lateralite defektleri olan hastalarda tedavi 
bronşektazinin yönetimi, aşılama önlemleri, miringotomi tüpü yerleştirilmesi, 
adenoidektomi, polipektomi ve fonksiyonel endoskopik sinüs cerrahisi gibi 
etkilenen organ özelinde semptomatik yaklaşımla düzenlenmektedir.

INAPPROPRIATE ANTIDIURETIC HORMONE 
SYNDROME (SIADH) (UYGUNSUZ ANTİDİÜRETİK 
HORMON SENDROMU)

İlk olarak 1957’de Schwartz ve arkadaşları tarafından tanımlanan 
Uygunsuz Antidiüretik Hormon Sendromu (UADHS); tümör hücrelerinden 
paraneoplastik antidiüretik hormon (ADH) sekresyonuna ya da diğer 
‘nonosmotik’ uyaranlara yanıt olarak posterior hipofiz ve hipotalamustan 



Dr. Fulya Omak Kaya | 113

gelen ADH’ye bağlı gelişen hipoozmotik, övolemik hiponatremi ile 
karakterizedir.

Tüm kanserli hastaların %1- %2’sini etkiler.  Başta küçük hücreli akciğer 
kanseri (malignite hastalarının %70’i) olmakla birlikte mide, mesane, 
endometrium kanseri, lenfoma ve mezotelyomada görülebilir.  Küçük hücreli 
akciğer kanseri olan tüm hastaların yaklaşık %10 ila %45’inde UADHS gelişir.  
Akciğer ve santral sinir sisteminin bakteriyel ve viral enfeksiyonları; vinka 
alkaloidleri, platin bileşikleri, siklofosfamid, metotreksat gibi kemoterapötik 
ajanlar ile bazı antihipertansifler ve antipsikotikler de etyolojide sorumlu 
tutulmuştur.

Hiponatreminin derinliğine göre asemptomatik seyredebileceği gibi 
mide bulantısı, kusma, baş dönmesi, iştahsızlık, sinirlilik, dikkat eksikliği ve 
hatta koma gibi semptomlar görülebilir.

Tanı sıklıkla yatan hastalarda hiponatremiye eşlik eden kalp yetmezliği, 
siroz  gibi hipervolemi ile yetersiz sıvı alımı, kusma, diare gibi ekstraselüler 
volüm azalmasıyla giden hipovoleminin dışlanması ile konur. Hiponatremik 
hastada etkin serum ozmolalitesinde azalma (<275 mOsm/kg) ve spontan 
idrar osmolalitesi artış (>100 mOsm/kg ) varlığında idrar sodyum 
konsantrasyonu >40 mmol/L ise ve %0.9 NaCl infüzyonuna yanıt 
alınmadıysa tanı netleşir.

Tedavide çoğu otör tiazid, karbamazepin gibi etyolojide rol oynayan ilaç 
kullanımının stoplanması veya Leigonella pnömonisinin etkin tedavisi gibi 
altta yatan sebeplerin yönetimini önerse de semptomatik hastada öncelikli 
yaklaşım sıvı kısıtlaması (500-800cc/gün) olarak kabul edilmektedir.  Yanıt 
alınamayan hospitalize hastada 0, 6, 12, ve 24.saatlerde serum sodyum 
seviyelerini kontrol ederek %3 NaCl infüzyonu uygulanmaktadır. Uygun 
hastada diüretikler, oral üre ve bir antibakteriyel olan demeklosiklin de 
kullanılmaktadır. 2005 yılından beri bir vasopressin reseptör antagonisti 
olan intravenöz konivaptan hiponatremi tedavisi için kullanılabilir hale 
gelmiştir.  Ayrıca oral tolvaptan kullanımının kanserli hastalarda hastanede 
yatışı kısalttığı ve mortalitede olumlu etkileri bildirilmiştir.

INFLUENZA-LIKE SYNDROME

Grip Benzeri Hastalık

Sinonim: Grip Benzeri Sendrom

Grip benzeri hastalığa (GBH) neden olan birçok solunum yolu virüsü,  
Dünya Sağlık Örgütü tarafından yüksek ateş, öksürük ve/veya boğaz ağrısı 
gibi bir dizi semptom olarak tanımlanan tek bir klinik sendrom olarak 

https://www.sciencedirect.com/topics/biochemistry-genetics-and-molecular-biology/respiratory-virus
https://www.sciencedirect.com/topics/pharmacology-toxicology-and-pharmaceutical-science/coughing
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bildirilmekte ve takip edilmektedir. En yaygın olan etkenler  influenza 
virüsleri, rhinovirüs, adenovirüs, insan solunum sinsityal virüsü (RSV), 
parainfluenza virüs ve koronavirüslerdir. Görülme sıklığı mevsimlere göre 
değişmekle birlikte %5 ila 20 arasında bildirilmiştir.

Mevsimsel grip, her yıl dünya çapında tahmini 9,4 milyon hastaneye yatış 
ve 290.000-650.000 solunum ilişkili ölümle seyredip önemli morbidite ve 
mortaliteye neden olmaktadır. ABD nüfusunun %8’inin her yıl semptomatik 
grip benzeri hastalığa yakalandığı bilinmektedir.

Semptomlar değişken olup ateş, öksürük, burun akıntısı, boğaz ağrısı, 
yorgunluk ilk 3 günde daha yoğunken balgamlı öksürük, nefes darlığı, hırıltı 
sonraki günlerde eşlik edebilmektedir.

Semptomatik tedavi olarak ateş düşürücü, ağrı kesici, eşlik eden tanılanmış 
bakteri enfeksiyonu saptanması halinde antibiyoterapi önerilmektedir.

Amerika Birleşik Devletlerinde yapılan bir çalışmada,  COVID-19 
pandemisiyle çakışan 2019-2020 ve 2020-2021 sezonlarında mevsimsel 
solunum yolu virüsleri daha düşük insidansla saptanmıştır. SARS-CoV-
2’nin bulaşmasını önlemek için yapılan uygulamaların mevsimsel gribin 
bulaşmasını da azalttığını gösteren bu çalışma ile topluluk alanlarda maske 
kullanımı, el hijyenine dikkat edilmesi ve aşılamanın önemi vurgulanmıştır.
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Bölüm 12

INNOMINATE ARTER SENDROMU

Dr. Hüseyin Kaya1

Sinonim:  Brakiyosefalik arter kompresyon sendromu

Brakiosefalik arterden kaynaklanan trakeanın mekanik kompresyonu 
sonucu stridor, siyanoz, solunum sıkıntısı, tekrarlayan solunum yolu 
enfeksiyonları, apne gibi semptomlara neden olabilir. Semptomlar genellikle 
bebeklik döneminde en fazladır, sonrasında kıkırdak desteğinin artması ve 
aort arkının kranial ve ventral yönde büyümesi nedeniyle iki yaşına kadar 
kademeli olarak düzelir. Konjenital kalp hastalıkları ve özofageal atrezi ile 
birlikte bulunabilir. Ciddi hipertansiyonda damar çapındaki artış sonucu 
semptomlar ortaya çıkabilir ve tansiyon normal seviyeye gelince şikayetlerde 
düzelme olur. 

Apnesi ve/veya birden fazla trakeobronşit veya bronkopnömoni atağı olan 
hastalarda cerrahi veya intraluminal stentler endikedir. Cerrahi seçenekler 
arasında aortopeksi veya brakiosefalik arterin reimplantasyonu bulunur. 

JOB SENDROMU

Sinonim: Hiperimmunglobulin E Sendromu

Genellikle sporadik olarak tespit edilse de OD, OR ve X’e bağlı geçiş 
gösteren çeşitli çalışmalar mevcut olup en sık STAT3 genindeki mutasyonla 
ilişkilendirilmiştir. İlk olara 1966 yılında tanımlanmış olup, sıklığı milyonda 
1-6 arasında olduğu tahmin edilmektedir.  

Çoğu zaman 1000 üzerinde IgE sevileri ve 700 ve üzerinde eozinofilin 
eşlik ettiği, tekrarlayan enfeksiyonlar ve çeşitli klinik özelliklerin görüldüğü 
primer immun yetmezlik hastalığıdır. Genellikle yaşamın ilk aylarında 
ortaya çıkan yüzde kızarıklık, deri enfeksiyonları, tekrarlayan pnömoniler 
ve çeşitli kemik, eklem ve diş anormallikleri ortaya çıkar. Hastaların 
birçoğunda ergenlik sonrasında ortaya çıkan karakteristik yüz görünümü 
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mevcuttur. Hastalarda tipik olarak staphylococcus aureus pnömonisi ve 
ardından pnömatosel oluşumu meydana gelir. Pnömotoseller aspergillus 
sp. ve pseudomonas aeruginosa enfeksiyonuna yol açar. Citte de tekrarlayan 
iyileşmeyen piyojen enfeksiyonlar mevcuttur.

Tekrarlayan egzama, bakteriyel enfeksiyon, mukokutanöz kandida ve 
çeşitli fiziksel anomalisi olan hastalarda ayırıcı tanıda düşünülmelidir. Yüksek 
IgE ve eozinofili tanıyı destekler ancak özellikle STAT3 gen mutasyonun 
doğrulanması tanı koydurucudur. 

Tedavi temel tipik olarak profilaktik antibiyotikler, antifungal ilaçlar ve 
immunoglobulin replasman tedavisi gibi önleyici tedbirlerin kombinasyonunu 
içerir. Çeşitli komplikasyonlar gelişebilir ve komplikasyonlarla agresif 
mücadele hayat kurtarıcıdır. 

KARTAGENER SENDROMU

Sinonim: Primer Silier Diskinezi

Silyaların dynein kolundaki yapısal ve fonksiyonel bozukluk sonucu 
silyarın hareketindeki bozukluk sonucu oluşan, otozomal resesif bir 
hastalıktır. 2200-40000’de 1 görüldüğü tahmin edilmektedir. Primer Silier 
Diskinezi (PSD), silyal hareket bozukluklarının genel ifadesi olup Kartagener 
Sendromu (KS), PSD’nin bir kompenentidir. 

Situs inversus, kronik sinüzit ve bronşektazi KS’nin klasik triadıdır. 
Situs inversus, temel iç organların, ayna görüntüsünün tamamen tersine 
çevrilmesiyle karakterize, organların normal konumlarının tersi konumda 
bulunduğu konjenital bir durumdur. Respiratuar sistemde siliyer hareketlerin 
azalması nedeniyle mukus ve diğer sekresyonların solunum yollarından 
atılımı zorlaşır. Bu nedenle sinüzit, otit ve bronşit gibi tekrarlayan solunum 
yolu enfeksiyonları gelişmektedir. Benzer şekilde bazen de erkeklerde sperm 
hareketinde, kadınlarda da fallop tüplerindeki silyalardaki bozukluk sonucu 
infertilite gelişebilir. 

Tanı kriterleri hastanın yaşına göre değişmekle birlikte temel olarak 
klinik değerlendirme, görüntüleme yöntemleri (örneğin göğüs röntgeni 
ve bilgisayarlı tomografi [BT] taramaları) ve siliyer fonksiyonunu 
değerlendirmek için  genetik testler ve elektron mikroskop gibi özel testlerin 
bir kombinasyonunu içerir.

KATAYAMA SENDROMU

Sinonim: Katayama Fever, Akut Şistozomiyaz, Snail Fever
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Karayipler, Arap Yarımadası, Güney Amerika’nın doğusu ve Afrika 
kıtasının orta ve güney bölgelerinde endemik olarak bulunan şistozoma 
cinsi trematodun neden olduğu paraziter bir hastalıktır. Ayrıca uluslararası 
seyahat edenlerdeki insidansının 6 ayda %1,6 ve 4,5 yılda %1,7 olduğu 
gösterilmiştir. 

Sendrom, parazitin migrasyonuna, olgunlaşması ve yumurta üretimine 
karşı oluşan hipersensitivite reaksiyonundan kaynaklanmaktadır. Endemik 
bölgelere seyahat sırasında özellikle durağan sularda yüzülmesi sonrasında 
ortaya çıkan kaşıntı tipik şikayettir. Ayrıca genellikle temastan 3-12 hafta 
sonra ortaya çıkan nefes darlığı, öksürük gibi solunum semptomlarıyle 
birlikte, noktürnal ateş, titreme, terleme, miyalji, bulantı ve kusma gibi 
nonspesifik semptomlarda görülebilir. Kronik dönemlerde meydana gelen 
portokaval anastomozlar pulmoner hipertansiyona bağlı semptomları ortaya 
çıkarabilir. Kronik şistozomada pulmoner hipertansiyon insidansının %7-33 
arasında olduğunu gösteren çalışmalar vardır. 

Tanıda dışkı, üriner mikroskopi ve doku biyopsisi önemli rol oynar. 
Ayrıca şistozomal DNA tespiti, antijenlere karşı gelişen antikorların serolojik 
olarak gösterilmesi tanıyı destekleyici yöntemlerdir. Hastaların %90’ından 
fazlasında kanda eozinofili vardır. En sık görülen radyolojik bulgu akciğer 
grafisinde ve BT’de çok sayıda olan nodüler infitrasyonlardır. 

Tedavinin temelini bir hipersensitivite reaksiyonu olmasından dolayı akut 
dönemde 1,5-2.0 mg/kg prednizolon oluşturmakla birlikte destekleyici olarak 
5-7 hafta süreyle praziquantel gibi antiparaziter ilaçlar oluşturmaktadır.

KLINEFELTER SENDROMU

Klinifelter Sendromu 47, XXY karyotipinin eşlik ettiği, erkekleri etkileyen 
bir hastalıktır. Görülme sıklığının 1000’de 1,5 olduğu tahmin edilmekte 
olup bireyler genellikle puberteden sonra tanı alır. 

Hastalar genellikle spermatogenez ve testosteron üretimindeki hatadan 
dolayı düşük testosteron ve yüksek östrojen üretiminin neden olduğu; 
azospermi, jinekomasti, atrofik testis ve infertilite ile başvurur. Ayrıca 
Klinefelter Sendrumu’nun hiperkoagülasyona yatkınlık sağladığı çeşitli 
çalışmalarda gösterilmiştir. Bu durumun patogenezi tam olarak bilinmese 
de testosteron seviyesinin düşüklüğüne bağlı olarak  plasminojen aktivatör 
inhibitor-1 seviyesinin artmasından ve östrojenin yarattığı hiperkoagülopati 
durumundan kaynaklandığı düşünülmektedir. 
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 Özellikle geçmişinde veya ailesinde tetiklenmemiş venöz tromboembolizm 
öyküsü olan hastalarda trombofili testlerine ek olarak Klinefelter Sendromu 
açısından endokrinolojik ve genetik testlere bakılabilir.

KLEINE-LEVIN SENDROMU (KLS)

Periyodik, ani başlangıçlı hipersomnia, hiperfaji, davranışsal ve duygusal 
bozuklukları kapsayan bir tanımlamadır.

KLS, en sık adolesan dönemdeki erkeklerde görülür. Erkek kadın oranı 
4/1’dir ve 15-20 yaş arasında pik yapar. Ataklar ani olarak başlar ve sonlanır, 
bir iki günden bir iki haftaya kadar sürebilir. Ataklar arası dönemde hastalık 
tam olarak remisyon gösterir, uyku bozukluğu gözlenmez, hasta fiziksel ve 
mental olarak sağlıklıdır. Hasta günün yaklaşık 18-20 saatini uykuda geçirir 
ve yalnızca tuvalet ya da yemek ihtiyacı için yatağından kalkar. Hiperfaji 
ve hiperseksüalite gibi davranış bozuklukları kompulsif tarzdadır. Önemsiz 
görülen solunum yolu enfeksiyonları, kafa travması, akut viral ensefalit, 
serebral infarkt ve dental anestezi ile psikososyal stresörlerin varlığı ilk 
epizodtan önce sıklıkla öyküde bulunmaktadır.

KLS çok nadir görülen bir sendrom olmakla beraber tedaviye yanıtı 
oldukça iyidir. Özellikle adolesan dönemdeki erkek hastalarda görülen 
hipersomni ataklarında ayırıcı tanıda mutlaka KLS düşünülmelidir. Tanı 
klinik bulgularla kolayca konabilmekle beraber EEG ve polisomnografik 
bulgularla da desteklenebilir. KLS tedavisinde, valproik asit, karbamazepin, 
lityum ve melatonin kullanılmaktadır. 

LADY WINDERMERE SENDROMU

Lady Windermere sendromu (LWS), 1992 yılında, bağışıklık yetmezliği, 
kronik akciğer hastalığı ve anlamlı sigara öyküsü olmayan, orta ileri yaşlı, zayıf 
ve uzun boylu kadınların, sağ orta lob veya lingula ile sınırlı Mycobacterium 
avium kompleksinden (MAC) kaynaklanan akciğer enfeksiyonunu 
tanımlamak için kullanılmıştır.

Tüberküloz dışı mikobakteriler doğada herhangi bir yerde bulunabilir. 
MAC enfeksiyonları genellikle immun yetmezliği veya önceden kronik 
akciğer hastalığı olan hastalarda ortaya çıkmaktadır. Ancak Lady Windermere 
sendromu altta akciğer hastalığı veya immün yetmezliği olmayan orta ve 
ileri yaşlı kadınlarda görülen MAC enfeksiyonu olmasıyla dikkat çeker. LWS 
için henüz kesin kanıtlanmış bir patogenez yoktur. Ayrıca bronşektazinin 
mi MAC’a sebep olduğu yoksa MAC’ın mı bronşektaziye sebep olduğu 
bilinmemektedir. LWS’nin esas olarak akciğerin orta lob ve lingulayı 
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tutmasının nedeninin, bu lobların anatomik olarak, salgılarını temizlemek 
için öksürüğe daha fazla bağımlı olmasından kaynaklandığı düşünülmektedir.

Atipik mikobakterilerin tanısında, örneklerin kontaminasyonunun 
çok kolay olabilmesi nedeniyle çeşitli zorluklarla karşılaşılabilir. Güncel 
rehberler, uygun semptomları ve radyolojik tutulumu olan hastalarda, diğer 
olası tanıların dışlanması ve 2 tane ayrı pozitif mikobakteri kültür pozitifliği 
ile tanı konulmasını önerir. Radyolojik olarak akciğer grafisinde kavitelerin 
olması, toraks BT’de multifokal bronşektaziler, multiple tomurcuklanan 
ağaç nodülleri atipik mikobakterilerde olabilecek lezyonlardır.

Her mikobakteri ve bronşektazili hasta medikal tedaviye ihtiyaç 
duymaz. Semptomlarda ve görüntüleme bulgularında progresyon tedavi 
için düşünülmesini gerektirir. Tedavide makrolidlerin, rifampisinin ve 
etambutolün olduğu 3’lü tedavi rejimi önerilmektedir.
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Bölüm 13

LAMBERT EATON MİYASTENİK 
SENDROM (LEMS)

Dr. Gözde Öksüzler Kızılbay1

Lambert Eaton Miyastenik Sendromu (LEMS) simetrik proksimal 
kas güçsüzlüğü semptomlarının görüldüğü nadir görülen immün aracılı 
kronik nöromüsküler iletim bozukluğudur. Sendrom ilk defa 1950 yılında 
Edward Lambert ve Lee Eaton tarafından akciğer kanseri olan hastalarda 
kas güçsüzlüğü kliniğiyle tarif edilmiştir. Otoimmün veya paraneoplastik 
özellikte görülebilmektedir. Paraneoplastik form LEMS hastalarının 
%50’sini oluşturur ve en sık akciğer küçük hücreli kanserine bağlı ortaya 
çıkmaktadır. 

LEMS’in patogenezinden sinir kas kavşağındaki voltaj bağımlı kalsiyum 
kanallarına karşı gelişen IgG tipindeki otoantikorlar sorumludur. Sinir ucuna 
girebilen kalsiyum miktarının azalmasıyla nöromüsküler kavşaktaki asetilkolin 
salınımı azalır. Nikotinik ve muskarinik presinaptik sinir uçlarındaki iletim 
bozukluğu semptomları meydana getirir. Klinikte simetrik proksimal kas 
güçsüzlüğü, azalmış tendon refleksleri ve otonom sinir fonksiyon bozukluğu 
görülür. Sinsi başlayıp kademeli ilerleyen hastalıkta ilk etkilenen kas grubu 
genelde alt ekstremitedir ve sabahları semptomlar daha ağır olup aktiviteyle 
ilerleyen saatlerde hafiflemektedir. Semptomlara eşlik eden genel halsizlik, 
kas ağrısı ve sertliği, dizartri, ağız kuruluğu, diplopi, orofaringeal ve solunum 
kaslarında tutulum görülebilir. 

Paraneoplastik sendroma bağlı LEMS görülen hastaların sigara öyküsü 
olan daha yaşlı ve erkek cinsiyette olmalarına karşılık kanser öyküsü 
olmaksızın primer otoimmün hastalık olarak gelişen LEMS’in daha genç 
kadın hastalarda olduğu ve eşlik eden farklı otoimmün bozuklukları olduğu 
tespit edilmiştir. LEMS tanısı konduğunda özellikle akciğer kanseri açısından 
hasta tetkik edilmeli, eğer kanser tanısı saptanmazsa 4 yıl boyunca 6 ay 
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aralıklarla taranmaya devam edilmelidir. Tarama yapılan LEMS hastalarının  
>%95’inde 1 yıl içerisinde küçük hücreli akciğer kanseri tespit edilmektedir.

LEMS tanısında tek lif elektromiyografi  (EMG) ve tekrarlayan 
stimülasyon ile bileşik kas aksiyon potansiyellerinin (BKAP) amplitüdü 
ölçülür. Başlangıçta düşük olan kas gücüne rağmen >10 ardışık sinir 
stimülasyonu sonrası BKAP amplitüdünde artış görülür. 

LEMS’in paraneoplastik formunda asıl tedavi, altta yatan malignitenin 
tedavisidir. Farmakolojik tedavi seçenekleri arasında pridostigmin ve 
amifampridine yer alırken dirençli olgularda immünsüpresan ajanlardan 
prednizolon, azatioprin, mikofenolat mofetil, rituksimab ve intravenöz 
immünglobulin (IVIG), plazmaferez gibi seçenekler denenebilir.

LANDING SHIRKEY SENDROMU

Kronik granülomatöz hastalık (KGH) ilk defa 1957 yılında Benjamin 
H. Landing ve Harry S. Shirkey tarafından tekrarlayan enfeksiyonların 
görüldüğü ve visseral organların lipid histiyositler tarafından infiltrasyonuyla 
karakterize bir sendrom olarak tanımlanmıştır ve bu yazarların ismiyle 
anıldığı olmuştur. İlk olarak pediatrik olguların tanımlandığı primer immün 
yetmezlik sendromunda nötrofil ve monosit gibi fagositik hücrelerinin 
fagositoz işlevini yerine getirememesi nedeniyle tekrarlı bakteriyel ve fungal 
enfeksiyonlar, granülom oluşumu görülür. Bu hastalıkta fagositik hücrelerin 
hücre içi öldürme aktivitesi için gerekli olan süperoksit anyonu, NADPH 
oksidaz enzim kompleksini kodlayan gende tanımlanan çeşitli mutasyonlar 
sonucu yeterli miktarda üretilemez ve patojen mikroorganizmaların 
fagositozu yapılamaz. 

Genelde 5 yaşından erken tespit edilen hastalıkta bakteriyel 
mikroorganizmalar en sık pnömoniye ve sonrasında abselere, süpüratif 
adenit, osteomiyelit, selülit, menenjit ve gingivite de neden olabilmektedir. 
Pulmoner tutulumlar arasında ayrıca bronkopnömonik infiltrasyonlar, 
ampiyem, akciğer apsesi ve hiler lenfadenopatiler de yer almaktadır. 
Bronkopnömoni sessiz klinikte seyretmesine rağmen radyolojik 
tutulumu ağırdır. Granülomları temsil eden retikülonodüler dansiteler 
görülebilmektedir. Enfeksiyon etkenleri arasında S. Aureus, Burkholderia 
Cepacia, Serratia Marcescens, Nocardia sıklıkla karşımıza çıkmaktadır. 
Pnömonide uygun ve uzun süreli tedaviye rağmen çok yavaş ve kısmi yanıt 
görülmektedir. 

Mantar hiflerinin veya sporlarının direkt inhalasyonu ile meydana 
gelen fungal pnömonilerde ise enfeksiyon kaburga, omurga ve beyne 
yayılabilmektedir. Hastalık net semptom göstermeksizin sinsi ilerleyebileceği 
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gibi halsizlik, öksürük, ateş ve göğüs ağrısı gibi semptomlara da neden 
olabilmektedir. En sık aspergillus türleri pnömonik enfeksiyon etkeni olarak 
izole edilmektedir. Profilakside kullanılan itrakonazol, tedavide tercih edilen 
vorikonazol ve posakonazol gibi ilaçlarla invazif mantar enfeksiyonlarının 
sıklığı ve ağırlığı azaltılmasına rağmen invazif mantar enfeksiyonları bu hasta 
grubunda en önde gelen mortalite nedenlerinden biridir. 

LEMIERRE SENDROMU

Lemierre sendromu 1936’da Fransız hekim  Andre Lemierre tarafından 
orofarengeal bakteriyel enfeksiyonlardan kaynaklanan aerobik sepsis olarak 
tanımlanmıştır. İnternal juguler venin septik tromboflebiti, akciğer, karaciğer, 
kemik ve eklem gibi organlardaki septik emboli ve nekrotik abselerle 
karakterize bir sendromdur. En sık; Fusobacterium necrophorum enfeksiyon 
etkeni olarak görülmekte, 2.sırada Fusobacterium nucleatum gelmektedir. 
Staphylococcus, H. influenzae, Eikenella corrodens, Bacteroides, Enterobacteriaceae 
ve Streptococcus türleri de neden olan mikroorganizmalardan bazılarıdır. 
Çok nadir de olsa Streptococcus pneumonia’nın Lemierre sendromuna neden 
olduğu gösterilmiştir. 

Hastalık 3 fazdan oluşur. 1) orofarengeal enfeksiyon, 2) parafarengeal 
boşluğa uzanan enfeksiyon ve internal juguler venin tromboflebiti, 3) septik 
emboli. Enfeksiyon en sık orofarengeal bölgede oluşup boğaz ağrısı ve ateş 
en sık görülen semptomlar olsa da akciğer tutulumuna bağlı nefes darlığı, 
hemoptizi ve kas-eklem ağrısı görülebilmektedir. İkinci fazda karşımıza 
çıkan trombüsler kontrastlı bilgisayarlı tomografi (BT) veya ultrasonografi 
(USG) ile damar görüntülemesi yapılarak tespit edilebilmektedir. Son faz 
olan septik emboli %85 oranında akciğerde görülür ve akciğer grafisinde 
septik emboliye işaret eden opasiter lezyonları, plevral efüzyon, abse ve 
ampiyem gibi komplikasyonlar tespit edilebilmektedir. Karaciğer, böbrek, 
beyin, kalp, kemik ve eklem bölgelerinde de görülebilen metastatik 
enfeksiyon odakları USG, manyetik rezonans görüntüleme (MR) veya BT 
ile değerlendirilebilmektedir. 

Lemierre sendromu tanısı konulduğunda başlanan ve ortalama 4-6 
hafta devam edilen intravenöz antibiyotik tedavisi, genellikle β-laktam/β-
laktamaz inhibitörü ve metronidazol kombinasyonu, komplikasyonları ve 
mortaliteyi engellemede etkilidir. Tedaviye yanıtın yavaş olduğu ve ateşin 
devam ettiği olgularda daha geniş spektrumlu antibiyotikler kullanılmakta 
ve dissemine intravasküler koagülasyon, sepsis gibi kötü prognostik faktörler 
engellenmeye çalışılmaktadır. 
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LÖFGREN’S SENDROMU

Löfgren Sendromu multisistemik granülomatöz hastalık olan sarkoidozun 
akut ve genç erişkinlerde görülen, kendini sınırlayan ve spontan remisyonun 
görüldüğü bir formudur. Sarkoidoz vakalarının %5-10’u bu sendrom 
ile prezente olurlar. 1953 yılında Sven Löfgren tarafından tanımlanmış 
olan sendrom; bilateral hiler lenfadenopati, eritema nodozum, simetrik 
bilateral ayak bileği artriti ve ateş ile karakterizedir. En sık genç-orta yaş 
ve kadın cinsiyette görülen Löfgren sendromunun bileşenlerinden eritema 
nodozum en sık kadınlarda görülürken, artrit veya artralji erkeklerde daha 
sık görülmektedir. 

Löfgren sendromunda tanı koymak için histopatolojik örnek alma 
zorunluluğu bulunmamaktadır. Klinik komponentlerin bir arada bulunması 
ve tüberküloz, diğer mikobakteri enfeksiyonları, mantar, sistemik vaskülit, 
malignite, lenfoma, sistemik lupus eritematozus gibi diğer romatolojik 
hastalıkların dışlanması tanı için yeterlidir. Bu şartların sağlandığı takdirde 
tanı doğruluğu %95 olarak tespit edilmiştir. Fakat bir sebeple biyopsi 
alınması halinde sarkoidozun tipik non-kazeifiye granülomlar tespit edilir. 
Hem tanının doğrulanması hem de ayırıcı tanıların ekartasyonu amacıyla 
yapılan tetkiklerde hiperkalsemi, hiperkalsiüri, CD4/CD8 oranının >3,5 
olması, serum anjiotensin converting enzim (ACE) düzeyinin yüksekliği 
sarkoidozu destekler niteliktedir. 

Löfgren sendromu tipik olarak kendini sınırlayan birkaç ay veya maksimum 
1 yıl içerisinde regrese olan bir sarkoidoz formudur. Bileşenlerden biri olan 
eritema nodozumun ortalama 6 hafta içerisinde düzeldiği görülmektedir. 
Bilateral hiler lenfadenopatinin gerilemesi biraz uzayabilse de %90’ı 1 yıl 
içerisinde düzelir. Semptomatik tedavinin öne çıktığı sendromda nonsteroid 
antiinflamatuar (NSAİ) ilaçlar sıklıkla yeterli olur. Vakaların çok az bir 
kısmında remisyonu sağlayabilmek için 20 mg’ın altında prednizolon 
başlanıp birkaç ay boyunca azaltılarak kullanılabilir. Bu sendromda nüks 
oldukça nadir görülür. 

LÖFFLER SENDROMU

Löffler sendromu basit pulmoner eozinofili ile eş anlamlı olup ilk 
defa 1932 yılında Wilhelm Löffler tarafından gezici ve geçici pulmoner 
infiltrasyonlar ve periferik kan eozinofilisi tablosu olarak tanımlanmıştır. 
İdiyopatik olabileceği gibi parazit enfeksiyonuna sekonder (Ascaris 
lumbricoides, Strongyloides, Toxocara, Ancylostoma ve Paragonimiasis), 
ilaç alımına (penisilin, paraaminosalisilik asit ve hidralazin), gıda alımına 
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veya inhale edilen bir ajana gösterilen aşırı duyarlılık reaksiyonu olarak 
ortaya çıkabilir.

Çoğunlukla klinik semptom göstermeyen hastalarda tesadüfen çekilmiş 
akciğer röntgeninde tespit edilen bilateral yamalı, gezici ve geçici pulmoner 
infiltrasyonlar ve kan tetkiklerinde görülen hafif eozinofili ile tanı konur. 
Radyolojik bulguları; unilateral veya bilateral, periferik yerleşimli, interstisyel 
ve alveolar paterni olan dansite artışları olarak tanımlanabilir. 

Basit pulmoner eozinofili/Löffler sendromu genellikle kendiliğinden 
rezolüsyona uğrayan, tedavide çok nadiren kortikosteroid ihtiyacının 
oluştuğu benign eozinofilik akciğer hastalığıdır.

LOUIS-BAR SENDROMU

Ataksi telenjiektazi olarak da bilinen 1941 yılında Louis-Bar tarafından 
tariflenen otozomal resesif yolla aktarılan primer immün yetmezlik 
sendromudur. Okulokutanöz telenjiektazilerin görüldüğü, serebellar 
ataksiyle karakterize, lösemi-lenfoma gibi maligniteye yatkınlığın oluştuğu 
bir hastalıktır. Tekrarlı sinopulmoner enfeksiyonlar, X-ray hassasiyeti, 
nörolojik semptomların progresyonu görülmektedir. Hücresel ve humoral 
immün yetmezlik, IgA seviyesinde düşüklük, timus displazisi ve antijenlere 
karşı düşük antikor yanıtı tekrarlayan enfeksiyonların nedenidir. 

1-2 yaşları arasında anormal kafa sallamaları, anlamsız konuşma, denge 
kaybı ve nistagmusun görülmesiyle başlayan sendrom 9-10 yaşlarına doğru 
kas güçsüzlüğü ile progrese olur. Telenjiektazilerin 3-6 yaşlarında veya 
puberte zamanında oluştuğu görülür ve zeka geriliği belirgin hale gelir. Hasta 
immün yetmezlik nedeniyle sıklıkla akut rinit, sinüzit, kulak enfeksiyonları, 
bronşit, pnömoni geçirir ve zamanla akciğerde sekel bronşektazik değişiklikler 
meydana gelir.
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Bölüm 14

MACLEOD SYNDROME

Dr. Salih Küçük1

Sinonim: Swyer-James

Swyer-James (MacLeod) sendromu, 1950 li yıllarda Swyer, James ve 
Macleod tarafından tek taraflı hiperlüsent akciğer görüntülemesi tespit edilen 
hastalarda tanımlanmıştır. Hastalığın etiyolojisinde başta viral olmak üzere 
enfeksiyonlar, ilaçlar, toksik gaz inhalasyonu ve yabancı cisim aspirasyonları 
sayılabilir. Hastalar genellikle asemptomatik olup rastlantısal çekilen akciğer 
grafisinde tespit edilmektedir.

Hastalarda sık tekrarlayan pulmoner enfeksiyonların olması durumunda 
bronşektazi gelişebilmektedir. Eforla ortaya çıkan dispnesi, hemoptizi ve 
kronik öksürük en önemli semptomlardır.

Herhangi bir sebeple terminal ve respiratuar bronşiollerde meydana 
gelen hasar sonucu tek taraflı akciğerde vasküler ve alveol gelişim bozukluğu 
mevcuttur.

Çekilen akciğer grafisinde saydamlık artışının yanı sıra hiler ve 
pulmoner damar gölgelerinde küçülme görülebilmektedir. Bununla birlikte 
yapılan solunum fonksiyon testinde hafif düzeyde obstrüktif bulgular 
görülebilmektedir.

Olguların çoğunda prognoz genellikle iyidir. Asemptomatik olgular 
haricinde tedavi genellikle enfeksiyonları önlemeye ve tedavi etmeye 
yöneliktir. Nadir bronşektazi vakalarında kontrol altına alınmayan semptomu 
olan hastalarda cerrahi tedavi gerekebilmektedir.

MACROPHAGE ACTIVATION SENDROMU

Sinonim: Hemophagocytic Lymphohistiocytosis (MAS/HLH)

1 Uzman Doktor, SB. Kocaeli Şehir Hastanesi, ORCID ID: 0000-0001-5242-4874,
 salih_kucuk55@hotmail.com
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Makrofaj aktivasyon sendromu/hemofagositik lenfohistiositoz (MAS/
HLH) bir hastalığa spesifik değil, farklı klinik durumların aynı tipte 
inflamatuar yanıtı ile karakterize bir klinik sendromdur. Edinsel veya herediter 
olabilir. Sendromun temel mekanizmasına bakıldığında T lenfositler ve 
natural killer hücrelerin fonksiyon bozukluğu, makrofaj ve T lenfositlerin 
aktivasyonu ile ortaya çıkan aşırı proinflamatuar sitokin üretimi ve 
hemofagositozdur. Bunun sonucunda hastalarda ateş, hepatosplenomegali, 
ve sitopeniler görülmektedir. Klinik ve laboratuar bulguları nonspesifiktir. 
Laboratuvar bulgularında AST, ALT, LDH, bilirubin ve ferritin yüksekliği 
görülebilmektedir. En sık lenf nodları, kemik iliği, karaciğer ve dalak 
tutulumu olsa da tüm sistemler etkilenebilir.

MAS ın ek sık sebebi enfeksiyonlar olup maligniteler, ilaçlar, kollajen 
doku hastalıkları da bu klinik tabloya sebep olabilmektedir.

Tedavide ana hedef tetikleyici faktörlerin ortadan kaldırılması ve 
hiperinflamasyonun baskılanmasıdır. Bu sebeple enfeksiyonlara sekonder 
düşünülen durumlarda etkin bir enfeksiyon tedavisi önerilmektedir. 
Bununla birlikte gerekli vakalarda uygun endikasyonlarda steroidler, IVIG, 
plazmaferez, kemoterapi, kemik iliği nakli gibi tedaviler uygulanabilmektedir.

MALIGN CARCINOID SENDROM

Akciğerin karsinoid tümörü, nöroendokrin tümör grubu içerisinde 
üçüncü sıklıkta görülmektedir. Tipik karsinoid tümörler 40-50 yaş arası 
izlenirken; atipik karsinoidler her yaş grubunda görülebilmektedir. Tipik 
karsinoid tümörler genellikle santral yerleşimlidir ve metastazları nadir 
görülürken; atipik karsinoidler ise sıklıkla periferik yerleşimlidir ve uzak 
metastazı izlenir. Akciğerde en sık tipik karsinoid tümörler görülmektedir. 
Tümörün çapı, damar invazyonu, perinöral invazyon, mitotik indeks ve Ki 67 
indeksi tümörün malignite olasılığı hakkında fikir vermektedir. Tümörlerin 
tama yakını segment ve daha büyük bronş düzeyinde görülmektedir.

Tümörün yerleşim yerine göre öksürük, nefes darlığı, hemoptizi, 
atelektazi, tekrarlayan pnömoni, apse gibi bulgularla karşımıza çıkmaktadır.

Bununla birlikte karsinoid tümörlerden serotonin, adrenokortikotropik 
hormon (ACTH), antidiüretik hormon (ADH), melanosit uyarıcı hormon 
(MSH) gibi hormonların salınımı görülmektedir. Artan serotonin salınımı  
ile ortaya çıkan karsinoid sendrom bronşiyal karsinoidlerde yaklaşık 
%10 oranında görülmektedir. Karsinoid sendromda taşikardi, yüzde 
kızarıklık(flushing), bronkokonstriksiyon, hemodinamik instabilite, diyare 
ve asidoz gelişebilmektedir.
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Tanısal incelemelerde kanda serotonin ürünü olan 5- hidroksiindolasetik 
asit (5HIIA) ölçümü anlamlıdır. Bununla birlikte görüntüleme de akciğer 
grafisi ve toraks BT kullanılabilir. Karsinoid tümörler yüksek vaskülarizasyon 
göstermelerine rağmen, pozitron emisyon tomografisi (PET) incelemede 
artmış metabolik aktivite göstermemektedir. Karsinoid tümörden 
şüphelenilen olgularda Galyum-68 ile işaretlemenin yapıldığı PET-BT 
kullanılabilir. Bununla birlikte patolojik tanı elde edilmek istenildiğinde 
bronkoskopi, transbronşiyal biyopsi, transtorasik biyopsi kullanılabilir.

Erken evre akciğer karsinoid tümörlerinde tedavi cerrahi rezeksiyondur. 
Bununla birlikte ileri evre tümörlerde ise neoadjuvan kemoterapi-radyoterapi 
sonrası rezeksiyon önerilmektedir.

MONDOR’S DISEASE

Mondor hastalığı göğüs duvarındaki yüzeyel venlerinde tromboflebit 
ile karakterize nadir görülen benign bir hastalıktır. Etyolojisi net olarak 
bilinmemekle birlikte sıklıkla travma ve meme cerrahileri sonrası 
görülmektedir. Bununla birlikte meme biyopsileri sonrası, dar kıyafet 
giyilmesi ve  ilaç bağımlılığı ile de ilişkili olabilmektedir. Hastalık 1939 
yılında Henry Mondor tarafından tanımlanmıştır. Sıklıkla 20-50 yaş arası 
kadınlarda görülmektedir. Genellikle tek taraflı görülmektedir ve erkeklerde 
nadirdir.

Hastalarda en sık palpasyonla artan göğüs ağrısı ve kordon şeklinde 
lezyon görülmektedir. Hastalık genellikle memeye sınırlı kalır ve semptomlar 
2-8 hafta içerisinde düzelir. Tanı genellikle klinik bulgular ile konulmakla 
birlikte ultrasonografi ve mamografi kullanılabilir.

Meme biyopsisi klinik ve radyolojik olarak tanı konulamayan sınırlı 
vakalarda kullanılabilir. Mondor hastalığının ayırıcı tanısında eritema 
nodozum, lenfanjiektazi, selülit ve malignite akılda tutulmalıdır. Tedavi 
genellikle semptomlara yöneliktir. Bu nedenle ağrı kesici, sıcak kompres 
uygulama ve memenin desteklenmesi çoğu zaman yeterlidir. Antibiyotik ve 
trombolitik tedavi genellikle kullanılmamakla birlikte emboli açısından yüksek 
riskli gruptaki hastalarda düşük molekül ağırlıklı heparinler kullanılabilir.

SCHEUTHAUER - MARIE - SAINTON SENDROMU

Sinonim: Cleidocranial dysplasia (CCD) - Marie and Sainton’s Disease 
-  Mutational Dysostosis

Kleidokraniyal displazi etiyolojisi bilinmeyen otozomal dominant geçişli 
nadir görülen, her iki cinsi de etkileyebilen kalıtsal bir hastalıktır. Etkilenen 
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bireylerde kısa boy, atipik yüz özellikleri ve esas olarak kafatası ve klavikula 
kemiğini etkileyen iskelet anomalileri bulunur. Bununla birlikte dental 
bozukluklarda hastalarda görülmektedir.

İlk olarak 1765 yılında Martin tarafından doğuştan klavikula yokluğu 
olan bir hastada tanımlanmıştır. Etiyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte, 
6p21 kromozomunun kısa kolundaki CBFA1 (çekirdek bağlanma faktörü 
aktivite 1) gen defektinden kaynaklandığı düşünülmektedir.

Hastalık tipik olarak yaşamın ilk 2 yılı içinde tanımlanır. Tahmini görülme 
sıklığı 1/1.000.000 dir. Kişilerde kafatası normalden daha geniş fakat yüz 
küçüktür. Omuzlar düşük ve göğüs kafesi dardır; bu sebeple solunum 
sıkıntısı görülebilmektedir. Bir veya her iki klavikula gelişme geriliği veya 
her ikisinin de yokluğu olabilir. Bununla birlikte sternum anormallikleri ve 
pektus ekskavatum görülebilmektedir. Omurga etkilenimine bağlı skolyoz 
görülebilir. El ve ayak kemikleri ile pelvis kemikleri dahil tüm eklemlerde 
etkilenmeler görülebilmektedir.

Genetik geçiş nedeni ile hastalığın primer tedavisi olmamakla birlikte diş 
problemleri, omurga, göğüs kafesi deformiteleri ve estetik nedenli cerrahi 
işlemler seçilmiş vakalarda planlanabilmektedir.  

MARIE-BOMBERGER SENDROMU

Sinonim: Hypertrophic osteoarthropathy (HOA)

Pierre Marie Bamberger sendromu olarak bilinen hipertrofik 
osteoartropati, kemik ve yumuşak dokularda kalsifikasyona sekonder 
parmaklarda çomaklaşma ile karakterizedir. Genellikle orta ileri yaş bireylerde 
görülmektedir.

İlk defa Marie ve Bamberger tarafından 1889 yılında tanımlanmıştır. 
Primer ya da sekonder olarak görülmektedir. Primer formu 
(Pakidermoperiostozis–Touraine-Solante-Gole Sendromu) genellikle 
erkeklerde ve nadir görülmektedir. En sık sekonder olarak görülmekte ve 
sıklıkla akciğer kanserine eşlik etmektedir. Bununla birlikte mezotelyoma, 
akciğer tüberkülozu, konjenital siyanotik kalp hastalıkları, hepatik ve 
kolorektal karsinomlar, inflamatuar barsak hastalığı, siroz, pulmoner fibrozis 
ve ampiyemde de görülebilmektedir. Etyoloji net olarak aydınlatılamamıştır.

Hastalığın tanısında direkt kemik radyografileri ve tüm vücut kemik 
sintigrafileri kullanılabilir.

Hastalığın tedavisinde öncelik primer hastalığın tedavisidir. Bununla 
birlikte nonsteroid antienflamatuar ilaçlar, zoledronik asit dahil bifosfonatlar 
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ve pamidronat, opioidler, kortikosteroidler, spesifik büyüme faktör 
inhibitörleri kullanılabilir.

MEIGS -SALMON -CASS SENDROMU

Meigs Sendromu benign over tümörü, asit ve plevral efüzyon birlikteliği 
ile olan kliniği kapsamaktadır. 1937’de Meigs ve Cass tarafından over 
fibromları, asit ve hidrotoraksın eşlik ettiği, fibromun çıkarılmasıyla asit 
ve hidrotoraksın gerilediği 7 vakalık bir seri yayınladır. Daha sonrasında 
sendromun sadece fibromlara sekonder gelişmediği gösterilmiştir. Bu 
sendroma en sık sebep olan over tümörleri over fibroması, over kisti, tekoma, 
uterus leiomyomudur. Primer tümörün kendisinden sıvı salgılanmasına 
bağlı olarak asit ve plevral efüzyon geliştiği düşünülmektedir. Plevral 
sıvının transdiyafragmatik olarak batından geçtiği düşünülmektedir. Meigs 
sendromu benign bir durum olmakla birlikte over maligniteleri gibi CA-125 
yüksekliği görülebilir. Plevral sıvı eksüda vasıflıdır. Sıvı büyük çoğunlukla 
sağ tarafta görülmekle birlikte bilateral de görülebilmektedir.

Hastalığın tedavisi primer tümörün çıkarılmasıdır. Primer tümörün 
çıkarılması ile birlikte asit ve plevral efüzyon da kaybolmaktadır. Bu durum 
tanıyı kesinleştirmektedir. Batında kitlesi tespit edilen beraberinde plevral 
efüzyon ve asit saptanan hastalarda Meigs sendromu akılda tutulmalıdır.
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MENDELSON’S SENDROMU

Dr. Elif Karasal Guliyev1

Mendelson tarafından 1946’da obstetrik hastalarda retrospektif olarak 
yapılan çalışma ile ortaya konulan aspirasyon sendromudur.

Etiyoloji

Anestezi sonrası özellikle obstetrik hastalar mide boşalmasının gecikmesi, 
mide asitliği ve hacminin artması, karın içi basıncın artması nedeniyle asit 
aspirasyonu açısından yüksek risk altındadır. Asidik materyalin aspirasyonu, 
ciddiyeti aspiratın miktarı, içeriği ve asitliğine bağlı olarak akut akciğer 
hasarına neden olacaktır. 

Kimyasal pnömonit, aspire edilen materyalin akciğerler için toksik olması 
durumunda ortaya çıkar ve bu da enfeksiyonlarda görülenden daha şiddetli 
tahrişe neden olur. Mendelson sendromu, pH <2,5 olan >25 mL mide asidi 
içeriğinin akciğere aspirasyonundan kaynaklanan bir kimyasal pnömonittir. 

Epidemiyoloji

Yapılan çalışmalarda sadece Mendelson sendromu için prevelans bilgisi 
olmamakla birlikte tanımlamadaki farklılıklara bağlı olarak aspirasyon 
pnömonisinin toplum kökenli pnömoni içinde görülme sıklığı %15, sağlık 
bakımı ile ilişkili pnömoni içinde ise %30 oranında olduğu bildirilmektedir.

Klinik

Operasyon sonrasında ilk olarak saturasyon düşüklüğü, nefes darlığı 
ve bronkospazm nedeniyle düzensiz ve hırıltılı solunum görülmektedir.  
Kimyasal pnömoni ve artan kapiller geçirgenlik nedeniyle birkaç saat içinde 
akciğer ödemi gelişir. Ayrıca takipne, taşikardi görülebilir. Atelektazi ve akut 
akciğer hasarı ile solunum arrestine varabilen durumlar olabilmektedir. Bu 
nedenle hastalar solunum stabilizasyonu sağlanıncaya dek  yoğun bakım 
ünitesinde (YBÜ) takip edilmelidir.

1 Uzman Doktor.   Kocaeli Atakent Cihan Hastanesi   Orcıd-No: 0000-0002-1501-3360,   
elifkrsl@gmail.com
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Tanı

Klinik şüphe (postoperatif dönemde gelişen solunum sıkıntısı) ile birlikte 
uygun radyolojik bulguların (akciğer grafisi veya toraks tomografisinde 
özellikle akciğer alt kısımlarda belirgin konsolidasyonlar)  varlığı genellikle tanı 
için yeterli olmakla birlikte bazen bronkoskopi ile ileri tanı ve bronkoalveolar 
lavaj (BAL) ile tedavi seçeneğine de gidilebilir. Bronkoskopi ile hava yolu 
boyunca aside bağlı eroziv lezyonları gösterilebilir. Lavaj ile bakılan kültür 
sonuçları ile de ayırıcı tanıya yönelik değerlendirmeler yapılabilmektedir.

Tedavi

Öncelikli olarak hastalara standart solunum desteği sağlanmalıdır. 
Bazı hastalarda büyük yiyecek parçacıklarının uzaklaştırılması için rijit 
bronkoskopi gerekebilir. Antibiyotikler yalnızca kanıtlanmış enfeksiyon 
durumunda verilmelidir. BAL hastalığın daha fazla ilerlemesini sınırlayabilir. 
BAL ile asidik maruziyeti azaltarak hastaların bazılarında tam klinik 
iyileşme sağlanabilir. Ancak bazı çalışmalarda lavajın fayda sağlamadığı 
gösterilmiştir.  Aspirasyonun miktarına bağlı olarak hastalarda ventilasyon 
desteği gerekebilir.   

MIDLINE LETHAL GRANÜLOMA SENDROMU

Sinonim: Polimorfik retikülozis, Stewart granülomu, malign orta hat 
retikülozisi, iyileşmeyen granülom, granüloma gangreens, malign granülom 
gibi adlandırmalar yapılmıştır. 

Artık bu lezyonların patolojik olarak incelenmesiyle çoğunun NK/T 
hücreli lenfomalar olduğu görülmüş ve bu hastalar da “NK/T hücreli 
lenfoma, nazal tip (ENKTL-NT)” olarak adlandırılmıştır.

“Letal orta hat granülomu” terimi ilk olarak 1897’de McBride 
tarafından tanımlanmıştır. Makroskopik olarak lezyonlar genellikle nekrotik 
granülomlara benzer ve bölgenin yumuşak dokularının, kemiğinin ve 
kıkırdağının aşınması ile burun ve paranazal sinüslerin ülserasyonu ve yıkımı 
ile karakterizedir. Hastalar burun ve yüzün (orta hat) hızlı yıkımı ile agresif 
ve mortal bir seyir gösterir, bu nedenle “letal orta hat granülomu” terimi 
kullanılmıştır.

Epidemiyoloji

Bu hastalık dördüncü dekat civarında ortaya çıkar ve erkek-kadın oranı 
8:1 ila 2:1’dir. 
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Klinik

Letal orta hat granülomu, üst havayolu-sindirim sisteminin destrüktif, 
mukozal lezyonlarıyla karakterize, orta yüz bölgesinde nekrotizan bir 
lezyondur. Başlıca semptomlar burun akıntısı veya burun tıkanıklığıdır. 
Konjonktivit, ağız veya burun ülseri de oluşabilir. Sonunda çevre dokuların 
mutilasyonuyla birlikte burun septumunun perforasyonu ve burun kemiğinde 
erozyon meydana gelir.  Ayrıca epistaksis ve ağrı da görülür. Başlangıçta üst 
havayolu-sindirim sisteminde lokalizedir ancak uzak metastazlar ile sistemik 
semptomlar gelişebilir.

Sinonazal bölge ve nazofarenksin malign lenfomaları çoğunlukla Non-
Hodgkin lenfoma tipindedir ve NK/T hücre tipi, B hücre tipi veya periferik 
T hücre tipine ayrılır. Nazal boşluğun tutulumun prototip bölgesi olduğu 
“nazal tip”in en yaygın olanı ekstranodal NK/T hücreli lenfomalardır.  

Tanı

Nazal dorsum, nazal mukoza ve granülom lezyonlarında biyopsi alınarak 
patoloji ile tanı konmaktadır. Biyopsi alınan doku, granülomatöz lezyonun 
altta yatan olası mikrobiyolojik değerlendirme için de değerlendirilmelidir. 
Patolojide genellikle atipik hiperplazi ile birlikte inflamasyon, nekroz ve 
pleomorfik hücre infiltrasyonu mevcuttur. İmmünohistokimyasal boyamalar 
ile lenfoma açısından atipik lenfoid hücreler NK/T hücre belirteçleri (CD2, 
CD3, CD8 ve bireysel CD56), sitotoksik granül ilişkili proteinler (GZMB 
ve TIA1) ve hiperplazi (Ki67) açısından değerlendirme yapılmaktadır. 
Patolojik tanı için olabildiğince büyük örnekler alınmalı gerekirse biyopsi 
tekrarlanmalıdır.

Tedavi

Genellikle NK/T hücreli lenfoma-nazal tip ile ilişkili olduğundan tedavide 
kemoterapi ve radyoterapi kombine uygulanmalıdır. Bazen altta yatan 
fungal enfeksiyona sekonder gelişen granülomlarda ise antifungal tedavi 
gerekmektedir.

MIDDLE EAST RESPIRATORY SENDROMU (MERS) 

Orta Doğu solunum sendromu koronavirüsü (MERS-CoV), Orta 
Doğu’ya özgü bir zoonotik insan viral patojenidir. 2012 yılında Suudi 
Arabistan’ın Cidde kentinde solunum yetmezliğinden ölen 60 yaşındaki 
bir hastanın akciğer örneğinde saptanmıştır. MERS-CoV’un neden olduğu 
hastalığa Orta Doğu solunum sendromu (MERS) adı verilmektedir. Suudi 
Arabistan’da aralıklı sporadik vakalar meydana gelmeye devam etmiştir. 
MERS-CoV, küresel sağlık güvenliği için sürekli bir tehdit olmaya devam 
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ettiği için Dünya Sağlık Örgütü’nün (WHO) öncelikli patojenler listesinde 
yer almaya devam etmektedir.

MERS-CoV, zoonotik bir virüstür, yani hayvanlar ve insanlar arasında 
bulaşır. Bilimsel kanıtlar, insanların enfekte olmuş develerle korunmasız 
doğrudan veya dolaylı temas yoluyla enfekte olduğunu göstermektedir. 
MERS virüsü, enfekte bir hastaya sıkı hijyen önlemleri alınmadan klinik 
bakım sağlanması gibi yakın ve korunmasız temas olmadığı sürece insanlar 
arasında kolayca bulaşmıyor.

Epidemiyoloji

DSÖ’ye bildirilen MERS-CoV vakalarının sayısı, Eylül 2012’de ilk 
MERS-CoV raporundan bu yana istikrarlı bir şekilde artmıştır. Arap 
Yarımadası’ndaki toplumdan ve hastanelerden 4 MERS-CoV vakası 
bildirilmeye devam etmektedir. 31 Temmuz 2019 itibariyle, DSÖ’ye 
laboratuvar onaylı 2.458 MERS vakası bildirilmiştir. Bunlardan 848 
ölüm (%34 ölüm oranı) olmuştur. İnsan vakalarının yaklaşık %80’i Suudi 
Arabistan tarafından bildirilmiştir. 

Klinik

MERS CoV, asemptomatik olabileceği gibi hafif üst solunum yolu 
semptomlarından hızla ilerleyen alt solunum yolu enfeksiyonu/pnömoniye 
kadar uzanan bir hastalık yelpazesine neden olabilir. Ateş, öksürük ve 
nefes darlığı pnömoniye eşlik eder ve bu durum akut solunum sıkıntısı 
sendromuna (ARDS), multi-sistem organ yetmezliğine ilerleyerek mortal 
seyredebilir. Birçok hastada baş ağrısı, miyalji, kusma ve ishal gibi akciğer 
dışı semptomlar da ortaya çıkar. 

MERS CoV, SARS CoV’dan daha hızlı akciğer yetmezliğine ve akut 
böbrek hasarına (ABH) ilerler. Altta yatan komorbiditeleri olan hastalar 
mortalite açısından daha yüksek risklidir.

Tanı

Laboratuvar doğrulaması gerçek zamanlı polimeraz zincir reaksiyonu 
(RT-PCR) ile elde edilebilir. Kesin vaka, MERS-CoV enfeksiyonunun PCR 
ile gösterildiği vakadır. Olası vaka, MERS-CoV enfeksiyonu için laboratuvar 
sonuçları olmayan ve laboratuvar tarafından doğrulanmış bir MERS-CoV 
vakasıyla yakın temas halinde olan vakadır. 

Tedavi

Ticari olarak satılan veya FDA tarafından onaylanmış, özel olarak MERS 
CoV antiviralleri olarak belirlenmiş bir tedavi yoktur. 2020 itibarıyla, özellikle 
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COVID-19’a, SARS ve MERS gibi oldukça patojenik koronavirüslere ve 
genel olarak “soğuk algınlığı benzeri” semptomlara neden olanlar da dahil 
olmak üzere koronavirüslere karşı geliştirilmekte olan çeşitli aday tedaviler 
bulunmaktadır, ancak hiçbiri bu virüsleri, nöraminidaz antivirallerinin 
influenzaya karşı gösterdiği tutarlılıkla aynı tutarlılıkta tedavi edebilecek 
kadar tam olarak yetenekli olarak ortaya çıkmamıştır. 

MERS-CoV tedavisinin temel dayanağı, hastalık seyrine bağlı olarak 
destek tedavisidir. Dolaşım, renal, hepatik ve nörolojik fonksiyonları 
yönetirken ve sekonder enfeksiyonlara karşı korurken, özellikle solunum 
bakımı olmak üzere destekleyici bakım olmaya devam etmektedir. MERS’in 
şiddetli vakalarında mekanik ventilasyon ve yoğun bakım ünitesinde destek 
gerektiren solunum yetmezliği görülebilir.





149

Bölüm 16

ORTA LOB SENDROMU

Dr. Serhat Özgün1

Sinonim: Brock’s Sendromu

Orta lob sendromu sağ akciğer orta lobunda görülen ve tekrarlayan 
atelektaziler ile karakterize klinik bir tablodur. Fizyopatolojik olarak 
obstrüktif ve obstrüktif olmayan şeklinde iki formu vardır. Obstrüktif 
formun etyolojisinde benign/malign tümörler, dıştan bası yapan lenf nodları 
(lenf bezine metastazlar, tipik/atipik mikobakteri enfeksiyonları, fungal 
enfeksiyonlar, sarkoidoz), daha az sıklıkla yabancı cisim aspirasyonları, 
mukus tıkaçları, kalsifiye lenf nodları bulunmaktadır. Bu durum benzer 
şekilde sol akciğer lingulada da ortaya çıkabilmekte olup “Lingula Sendromu” 
olarak adlandırılmaktadır. Kadınlarda erkeklere kıyasla 1,5-3 kat daha fazla 
görülmektedir. Hastaların genellikle yarısında kronik öksürük şikayeti 
mevcuttur. Nefes darlığı, hırıltılı solunum eşlik edebilmektedir. Hastaların 
yakınmaları kronik ve tekrarlayan özelliktedir. Fizik muayenede sağ orta lobda 
vokal fremitus ve solunum seslerinde azalma saptanabilmektedir.  Lateral 
akciğer grafisinde anormallik saptanabilmektedir. Akciğer tomografisinde 
lenfadenopati, kalsifikasyon, bronş basısı nedenleri görülebilmektedir. 
Tanıda bronkoskopik inceleme önemli bir yere sahip olup olguların neredeyse 
yarısında bronkoskopik anormallikler görülebilmektedir. Tedavi altta yatan 
duruma göre değişmektedir. Enfeksiyon durumunda uygun antibiyotikler 
verilmeli, bronşiyal astım veya hiperreaktivite varsa inhaler steroidler ve 
bronkodilatörler tercih edilmeli, kronik sekresyonla birlikte öksürük ve 
mukus plakları varsa sekresyonların mobilizasyonunu kolaylaştırmak için 
solunum fizyoterapisi yapılmalı ve serum fizyolojik inhalasyonu ile yapılan 
aerosol tedaviler uygulanmalıdır. Fiberoptik fleksibl veya rijit bronkoskopik 
yöntemler ile tedaviye yönelik uygulamalar yapılabilmektedir. Hemoptizisi 
olan ve girişimsel radyolojik yöntemler ile başarı elde edilemeyen olgularda, 
en az altı ay medikal tedaviye yanıt vermeyen kronik atelektaziyle birlikte 

1 Uzman Doktor, Ankara Atatürk Sanatoryum Eğitim ve Araştırma Hastanesi
 ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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kalıcı semptomları olan olgularda, orta lobda malignite saptanan olgularda 
cerrahi tedavi gerekebilmektedir.

MOUNIER-KUHN SENDROMU   

Mounier-Kuhn Sendromu, trakea ve ana bronşların belirgin dilatasyonu 
ile karakterize, tekrarlayan pulmoner enfeksiyonların eşlik ettiği bir hastalıktır. 
Trakea ve ana bronş duvarındaki muskuloelastik fibrillerin kaybolması 
veya atrofisi sonucu gelişir. Vakaların çoğu sporadiktir ve etyolojisi 
bilinmemektedir. Olguların çoğu erkek olup genellikle 3. veya 4. dekatta 
görülmektedir. Klinik semptomlar genellikle kronik bronşit ve bronşektaziye 
benzemektedir. Tekrarlayıcı pulmoner enfeksiyon atakları görülmektedir. 
SFT’de obstrüktif paternde solunum fonksiyon bozukluğu ve rezidüel volüm 
artışı saptanabilmektedir. Trakea ve ana bronş çaplarının radyolojik olarak 
ölçülmesi ile tanısı konulmaktadır. Asemptomatik olan hastalarda tedavi 
gerekmemektedir. Semptomatik hastalarda solunum fizyoterapisi ve gerekli 
hallerde antibiyotik kullanımı gerekmektedir. Hastalığın geniş alanı tutması 
sebebiyle cerrahi tedavinin yeri sınırlıdır.

NEZELOF SENDROMU  

Nezelof sendromu, timus displazisi ile lenfositik sisteminin disgenezisi 
ve alenfositoz ile karakterize konjenital immün yetmezliktir. Otozomal 
resesiftir ve sıklığı 1:20.000-1:50.000 arasındadır. Kadın ve erkeklerde eşit 
sıklıkta görülmektedir. Erken çocukluk döneminde kendini göstermektedir. 
Büyüme geriliği ile karakterizedir, cilt, akciğerler, üst solunum sistemi ve 
diğer organlar üzerinde septik odaklar gelişmektedir. Pnömoni, bronşektazi, 
otit, mastoidit, enterokolit, piyelonefrit, menenjit gibi enfeksiyonlar 
görülmektedir. Hastalığın prognozu kötü olup 4 yaşa kadar ölüm meydana 
gelmektedir. Tanıda tam kan sayımında lenfopeni, özellikle t lenfositlerde 
düşüş görülmektedir. CD4/CD8 oranı normaldir. Spesifik bir tedavisi yoktur. 
Timus nakli, T hücrelerinin olgunlaşmasını uyaran ilaçlar, kemik iliği nakli, 
enfeksiyon durumunda uygun antibiyotik tedavisi uygulanabilmektedir.
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OBEZİTE HİPOVENTİLASYON 
SENDROMU

Dr. Serhat Özgün1

Obezite hipoventilasyon sendromu metabolik, nörolojik ve mekanik bir 
nedenin olmadığı, obezite (vücut kitle indeksi >30) ile birlikte hipoventilasyon 
ve gündüz aşırı uykululuk olarak tanımlanmaktadır. Obezite de dahil başka 
bir nedenle açıklanamayan alveoler hipoventilasyonla karakterizedir.  Uyku 
bozuklukları laboratuvarına başvuranların %10-20 kadarında ve vücut kitle 
indeksi >50 kg/m2 olup yatarak tedavi edilen hastaların %50 kadarında 
obezite hipoventilasyon sendromu bildirilmiştir. Hastaların kan gazlarında 
alveolar hipoventilasyon ve buna bağlı hiperkapni vardır. Polisomnografide 
en belirgin bulgu ciddi uzun süreli desatürasyonlardır. Tedavi, arteriyel 
parsiyel karbondioksit basıncı (PaCO2) değerini hem uyanıklık hem de 
uykuda normale döndürmek, gündüz uyku halini düzeltmektir.  Eğer 
solunum yetmezliği de gelişmişse noninvaziv ventilasyon uygulamak en 
etkili tedavi yöntemidir.

OPEN NEGATIVE SENDROM  -AÇIK NEGATİF 
SENDROMU

Tüberküloz kaviteleri, akciğer tüberkülozunun ayırt edici özelliklerinden 
biri olup bronşun drenasyonuna göre açık ve kapalı olmak üzere iki süreçle 
iyileşir. Antitüberküloz tedavi sonrası genellikle kaybolmaktadır. Kavitasyon 
ile iyileşme nadir olarak görülmektedir.  Tedaviye rağmen içi hava dolu 
kistik bir boşluk olarak devam etmesine “Open Negative Sendromu” denir. 
Fizik muayenesinde belirgin bir bulgusu yoktur. Tanısı hastada akciğer 
tüberkülozu tedavisi bittikten sonra radyolojik takiplerde kavitasyonun 
devam ettiğinin görülmesiyle konur.

1 Uzman Doktor, Ankara Atatürk Sanatoryum Eğitim ve Araştırma Hastanesi
 ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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ORGANİK TOZ TOKSİK SENDROMU (ORGANIC DUST 
TOXIC SYNDROME)

Organik Toz Toksik Sendromu (ODTS), organik tozlara maruziyet 
sonucu, bu tozların inhale edilmesiyle gelişen grip benzeri bir hastalıktır. 
Çiftçilerde sık görülmekte olup küflü tahıl, saman ve talaşlara maruz 
kalma sonucu gelişir. Toksisitenin kesin mekanizması bilinmemektedir. 
Endotoksin, mantar sporları veya mikotoksinlerin rol oynadığına 
inanılmaktadır. Organik toza maruziyetin yoğunluğu ve süresi hastalık riski 
ile ilişkili olup insidansı bilinmemektedir. Genellikle yüksek yoğunlukta 
organik toza maruz kaldıktan birkaç saat sonra başlar. Nefes darlığı, kuru 
öksürük, halsizlik, miyalji, bulantı ile birlikte ateş ile seyreder. Tanı için kesin 
bir test yoktur. Akciğer grafisi çekilmeli, fizik muayenede belirgin dispne, 
hışıltı veya hipoksisi olanlarda solunum fonksiyon testleri yapılmalıdır. 
Ciddi vakalarda bronkoskopi gerekebilir. Bronkoalveolar lavajda lökositoz 
izlenebilmekte ve kültürde mantar sporları görülebilmektedir. Vakaların 
çoğu hafif seyrettiğinden semptomatik tedavi verilir.

OVERLAP SENDROMU

Overlap Sendromu, hastanın astım ve KOAH özelliklerini taşıması ve 
bununla birlikte kronik bir havayolu hastalığına (öksürük, balgam, hışıltı veya 
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyon öyküsü) sahip olması durumudur. 
Hem kanda hem de hava yollarında eozinofil artışının olduğu tip 2 inflamasyon 
gelişir. Genel popülasyonda prevalansı %0,9-%11,1 arasında değişmektedir. 
Dispne, kronik öksürük, balgam, hırıltı gibi semptomlarla birlikte atopi veya 
alerji öyküsü eşlik eder. Tanı, 10 paket-yıldan fazla sigara içme öyküsü olan 
40 yaş ve üzerindeki hastada solunum yolu semptomları varlığı, geçmişte 
astım, atopi veya alerji öyküsü olması, persistan hava akımı sınırlaması 
(solunum fonksiyon testinde bronkodilatör sonrası FEV1/FVC<0,7 olması 
veya normalin alt sınırı ve FEV1’de bronkodilatör artışı >%12 ve 400 
mL olması) varlığı ile konulur. Balgamda ve/veya kanda yüksek eozinofil 
seviyeleri (periferik kan eozinofil sayısı >300 hücre/mL) ve yüksek serum 
immunoglobulin-E seviyeleri ( IgE >100 IU/mL) eşlik edebilir. Overlap 
Sendromu’nda tedavi, astım ve KOAH’ın özelliklerinin birlikteliğinden 
dolayı bu iki hastalığın temel tedavisine yöneliktir. KOAH’ta uzun etkili 
bronkodilatörler temel tedavide yer alır. Overlap Sendrom’lu hastaların 
büyük çoğunluğu sık sık semptomlar ve alevlenmeler yaşadığından uzun 
etkili bronkodilatörler maksimum bronkodilatasyon uygun bir seçimdir. 
Diğer taraftan astımda antiinflamatuar tedavi temel tedavide yer almaktadır. 
İnhale kortikosteroid tedavisi Overlap Sendromu için diğer bir tedavi 
seçeneği olacaktır. Bu bilgiler ışığında uzun etkili antikolinerjik/uzun etkili 



Dr. Serhat Özgün | 157

bronkodilatör/inhaler kortikosteroid ile üçlü tedavi Overlap Sendrom’u için 
uygun bir ihale tedavi seçeneği seçimidir.

PANCOAST SENDROMU

Sinonim: Superior Sulkus Tümörleri

Akciğerlerin üst sulkusundaki tümörlerin neden olduğu bir sendromdur. 
Akciğer kanserlerinin %3-5’ini oluşturur ve %95’i küçük hücreli dışı akciğer 
kanseri sebeplidir. Skuamöz hücreli karsinom en sık görülen histolojik 
tiptir. Birinci kostanın üst kısmında yer alan apikal plöropulmoner oluktan 
kaynaklanır. Bu tümörler ile olarak çevre dokuya bası ve invazyon ile 
semptomlara neden olmaktadır. Bu nedenle akciğer ile ilgili semptomlar 
geç ortaya çıkabilmektedir ve tanı gecikebilmektedir. Brakial pleksus 
tutulumu tipiktir ve çoğu hastada omuz ve kol ağrısına neden olmaktadır. 
Ek olarak parietal plevrayı, kostaları ve vertebraları da tutarak ağrıya neden 
olabilmektedir. Servikal paravertebral sempatik sinir sistemi tutulumu 
ile aynı tarafta yüz kızarması, terleme, pitoz, miyoz ve anhidrozun eşlik 
ettiği Horner Sendromu görülebilmektedir. İlk tarama için akciğer grafisi 
kullanılabilir. Sonrasında çekilecek toraks bilgisayarlı tomografisi tümörün 
boyutu, satellit nodüller, mediasten ve kemik tutulumunu gösterebilir. 
Toraks bilgisayarlı tomografisi brakial pleksus, subklavyen vasküler yapı, 
yumuşak doku ve toraks duvarı tutulumunun değerlendirilmesinde zayıf 
kalmaktadır, manyetik rezonans görüntüleme tercih edilmektedir. Bunlarla 
ilgili değerlendirme tanı sonrasında ve operasyon öncesinde manyetik 
rezonans görüntüleme ile yapılmaktadır. Tanı için tercih edilen test bilgisayar 
tomografisi kılavuzluğunda kor biyopsidir. Bronkoskopinin tanısallığı %30-
40 arasındadır. Tedavi, kemoterapi sonrası cerrahi rezeksiyondur.

PARANEOPLASTİK SENDROMLAR

Tümörün paraneoplastik etkileri, invazyon, obstrüksiyon ve metastaz 
gibi doğrudan olmayan uzak etkileridir. Akciğer kanserlerinde hiperkalsemi, 
uygunsuz antidiüretik hormon salgılanması sendromu (SIADH), Nörolojik 
sendromlar, Hematolojik bulgular, hiperkoagülabilite bozuklukları, 
hipertrofik osteoartropati, dermatomiyozit ve polimiyozit ve Cushing 
Sendromu gibi paraneoplastik sendromlar gelişebilmektedir.

1. Hiperkalsemi

Genellikle tümör tarafından paratiroid hormonuyla ilişkili proteinin 
salgılanmasından kaynaklanmaktadır. Yaygın kemik metastazlarından 
veya primer hiperparatiroidizmden de kaynaklanabilmektedir. Bulantı, 
kusma, kabızlık, anoreksi,poliüri, polidipsi ve dehidrasyon gibi semptomlar 



158 | Obezite Hipoventilasyon Sendromu

gelişebilmektedir. Semptomatik olan veya serum kalsiyum seviyeleri 
anlamlı derecede yüksek olan hastalarda hidrasyon ve bifosfonat tedavisi 
gerekmektedir. 

SIADH salgılanması

Uygunsuz antidiüretik hormon salgılanması sendromu (SIADH) sıklıkla 
küçük hücreli akciğer kanseri sebeplidir ve hiponatremi ile sonuçlanır. Küçük 
hücreli akciğer kanseri olanların %10’unda SIADH görülmektedir.  Bulantı, 
kusma ve anoreksi gibi semptomlar gelişebilmektedir. Kemoterapiye 
başladıktan genellikle birkaç hafta sonra hiponatremi düzelir. Kronik 
hiponatremi normal salin infüzyonu, sıvı kısıtlaması, demeklosiklin veya 
vazopressin reseptör antagonisti ile tedavi edilebilmektedir. Akut ve şiddetli 
hiponatremi hipertonik (yüzde 3) salin infüzyonu ile tedavi edilebilmektedir.

Nörolojik sendromlar

Nörolojik sendromlar sıklıkla küçük hücreli akciğer kanseri sebeplidir ve 
otoantikorların neden olduğu düşünülmektedir. Lambert-Eaton miyastenik 
sendromu, limbik ensefalit, ensefalomiyelit, serebellar ataksi, duyusal 
nöropati, otonom nöropati, retinopati ve opsomyoklonus gibi sendromlar 
yer alır. Nörolojik sendromla başvuranlarda paraneoplastik otoantikor 
saptanması durumunda malignite açısından tetkik edilmelidir. Tedavide 
kanser tedavisi ve immünsüpresif tedaviler yer almaktadır.

0. Hematolojik bulgular

Anemi

Anemi akciğer kanseri hastalarında sık görülmekte olup yorgunluk 
ve nefes darlığına neden olabilmektedir. Kemoterapi görenlerde anemi 
insidansı %80 civarında bulunmuştur. Anemi, özellikle mikroanjiopatik 
hemolitik anemi ve kronik hastalık anemisi olmak üzere daha başka birçok 
nedene bağlı gelişebilmektedir.

Lökositoz

Lökositoz akciğer kanserli hastalarda kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur 
ve akciğer kanserli hastaların %15’inde tümörle ilişkili lökositoz bulunmuştur. 
En sık küçük hücreli dışı akciğer kanserinde saptanmıştır ve hiperkalsemi ile 
ilişkili bulunmuştur.

Trombositoz

Trombositoz akciğer kanserli hastalarda kötü prognoz ile ilişkili 
bulunmuştur ve akciğer kanserli hastaların %14’ünde başvuru anında 
trombositoz bulunmuştur. 
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Eozinofili

Eozinofili nadir gözükmekte olup sıklıkla büyük hücreli karsinomlu 
hastalarda saptanmıştır.

Hiperkoagülabilite Bozuklukları

Hiperkoagülabilite bozuklukları, yüzeysel tromboflebit (Trousseau 
sendromu), derin ven trombozu ve tromboembolizm, yaygın intravasküler 
koagülopati, trombotik mikroanjiyopati, bakteriyel olmayan trombotik 
endokarditi içermektedir. Akciğer kanseri ve diğer malignitelerle 
ilişkilendirilen bozukluklardır. 

0. Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati

Akciğer kanserli hastalarda Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati, 
tübüler kemiklerde çomaklaşma ve periosteal proliferasyonun varlığı 
olarak tanımlanmaktadır. El ve ayak bilekleri ile birlikte diz ve dirseklerde 
simetrik ağrılı artropati ve uzun kemik ağrısı ile karakterizedir. Semptomlar 
tümör rezeksiyonundan sonra geçebilmektedir. Tedavi steroid olmayan 
antiinflamatuar ajanlar, kortikosteroidler veya bifosfonatı içermektedir.

0. Dermatomiyozit ve Polimiyozit

Dermatomiyozit ve polimiyozit, akciğer kanserli hastalarda başlangıç 
semptomu olarak veya hastalık seyrinde görülebilen inflamatuar miyopati 
formlarıdır. Her ikisi de klinik olarak kas güçsüzlüğü ile kendini 
göstermektedir. 

0. Cushing Sendromu

Cushing Sendromu kötü prognoz ile ilişkili olup en sık küçük hücreli 
akciğer kanseri, büyük hücreli nöroendokrin karsinom ve akciğerin karsinoid 
tümörleri olan hastalarda görülmektedir. Adrenal kortikotropinin ektopik 
üretimi sonucu gelişmektedir. Hastalar kas zayıflığı, hipertansiyon, hirsutizm 
ve osteoporoz ile başvurmaktadır. 
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PICKWICKIAN SENDROM

Dr. Meyrem Özkan1

Obezite Hipoventilasyon Sendromu olarak da adlandırılan Pickwickian 
Sendromu, gündüz hiperkapni (PaCO2 >45mmHg), ile karekterize 
alveoler hipoventilasyon olarak tanımlanır. Hipoventilasyon; nöromüsküler, 
solunumsal ve metabolik patoloji olmaksızın obezite (vücut kitle indeksi 
[VKI] >30) ile ilişkili azalmış ventilasyon kapasitesi sonucu gelişir. Klinik 
gündüz aşırı uyku hali ve solunum bozukluğu ile karakterizedir.

Obezite ile gündüz aşırı uyku hali ile ilgili bağlantı, Charles Dickens’in 
1836 yılında yayınlanan The Posthumous Papers Of The Pickwick Club 
adlı romanında, pickwick kulubünde çalışan Joe karekterinden esinlenerek 
ortaya konmuştur. 1955’te Auchincloss ve daha sonra da Burwell obezite 
hipoventilasyon sendromu olan olguları tarifleyerek bu hastalığı Pickwickian 
Sendromu olarak tanımlamıştır.

Etiyolojiden birçok faktör sorumlu olmakla beraber sıklıkla obstrüktif 
uyku apnesi ile ilişkilidir. 

Patofizyolojide;  obez bireyde solunum mekaniği üzerindeki yük ve CO2 
ventilasyon cevabının kaybolmasıyla gündüz hiperkapni durumu gelişir. 
Nedenleri;

1-Uyku bozukluğu,

2- Aşırı kiloya bağlı bozulmuş akciğer mekaniği,

3- Leptin direnci,

4- Azalmış ya da kaybolmuş solunum çabası.

Tanı: Hastalara genellikle geç dönemlere kadar tanı konulamamaktadır. 
Yüksek morbidite ve mortalite oranı erken tanı önem kazanmaktadır.

1-Hiperkapni; arteriyel kan gazında (AKG) PaCO2 >45mmHg,

1 Uzman Doktor, SB. Derince Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Göğüs Hastalıkları
 ORCID ID: 0009-0001-6282-6372, drmeryembakir@yahoo.com
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2-Hipoksemi,

3-Obezite; VKİ >30

4-Hemogramda; sekonder polisitemi

5-Spirometrik tetkikler; SFT’de FEV1 ve FVC’de azalma, FEV1/FVC 
normal yada hafif yüksek,

6-Radyolojik görüntüleme,

7-Polisomnografik tetkikler; obstrüktif uyku apnesi tanısı,

8-Kardiyolojik tetkikler; elektrokardiyografi ve ekokardiyografi (EKG ve 
EKO),

Tedavide amaç; PaCO2 değerini, uykuda ve uyanıklık halinde normale 
döndürmek, asit baz dengesini düzeltmek, oksihemoglobin seviyesini 
düzelterek kor pulmonale gelişimini engellemek, varsa obstrüktif uyku 
apnesini tedavi ederek gündüz uyku halini azaltarak yaşam kalitesini 
arttırmaktır. 

Kilo verme,

Varsa komorbid hastalığın tedavi edilmesi

Farmakolojik tedavi sınırlıdır. Asetozolamid, medroksiprogesteron 
teorik olarak fayda sağladığı kabul edilmekle beraber yan etkiler nedeniyle 
kullanılmamaktadır

Noninvaziv mekanik ventilasyon; ilk tercih CPAP’tır. Kronik obstrüktif 
akciğer hastalığı varsa BPAP tercih edilir.

Prognoz: Yüksek morbidite ve mortalite oranı nedeniyle erken tanı 
tedavi önem kazanmaktadır. Klinik seyir ilerleyicidir. Özellikle kardiyolojik 
komplikasyonların gelişimi mortaliteyi arttırmaktadır.

PIE SENDROMU (Pulmonary Infiltration with Eosinophilia)

Eşanlamlı: Eozinofili ile Birlikte Pulmoner İnfiltrasyon 

PIE sendromu pulmoner infiltratlar, akciğer parankiminin eozinofilik 
infiltrasyonu ile karakterize heterojen bir hastalık grubudur. Akciğeri 
eozinofilik infiltrasyon onları değişik etiyolojik faktörlere bağlı olarak 
oluşabilir

Periferik kanda, bronkoalveolar lavaj sıvısında veya pulmoner 
interstisyumda eozinofili ve akciğer hastalığı ortak bulguları olan bu 
hastalıklar idiyopatik veya ilaçlar, enfeksiyöz, parazitler, fungal, otoimmün, 
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hematolojik, alerjik, mikobakteriyel enfeksiyon, ışınlama ve toksinler gibi 
bilinen nedenlere sekonder gelişenler olarak alt gruplara ayrılabilir. 

POLAND SENDROMU

Poland sendromu; pektoralis majör kasının tek  taraflı, tam ya da kısmi 
yokluğu, farklı göğüs deformiteleri ve el anomalileri ile karakterizedir. 
İlk olarak 1841 yılında tanımlanan Poland sendromu nadir konjenital 
sendromdur.

Tarihçesi; 1840-1841 tıp fakültesi öğretim döneminde Guy’s Hospital’da 
tıp öğrencisi olan Alfred Poland’ın üzerinde çalıştığı George Elt adındaki 27 
yaşında eski bir mahkuma ait kadavradaki anatomik deformiteyi fark edip 
yayınlaması ile literatüre geçmiştir. Poland kadavradaki deformiteyi eşlik 
eden diğer anomaliler ile birlikte ayrıntılı olarak tanımlamıştır. 1962 yılında 
da Patrick Clarkson  benzeri bir olgu sunumunda yazarına atfen anomaliye 
‘Poland’ adını vermiştir. Daha sonra da 1967 yılında Baudinne ve arkadaşları 
da Poland Sendromu tanımlamasını kullanmışlardır.

Poland sendromunda, genellikle pektoralis majör kasının kısmi 
veya tam yokluğuna ek olarak, pektoralis minör kasının agenezisi ya da 
hipoplazisi,değişik sayıda kosta defektleri, meme ve meme başı anomalileri, 
pektoral ve aksiller alopesi, cilt altı dokusunun zayıflığı ve çeşitli el parmak 
anomalileri  görülmektedir. Hastalığın tüm komponentlerini taşıyan hasta 
nadirdir. Bu sendrom genellikle tek taraflı tutulum gösterir çok nadir iki  
taraflı tutulum gösteren olgular bildirilmiştir.

Etiyolojisi tam bilinmemekle beraber iki teori kabul görmüştür. 
Üst ekstremite tomurcuğu hücrelerinin letal dönem mutasyonu ve bu 
mutasyonun neden olduğu fenotipik mozaizim olduğu düşünülmüştür. 
Erken mutasyon majör komponentlere neden olurken, geç mutasyon minör 
komponentlere neden olmaktadır. Diğer bir görüş, embriyonik gelişim 
döneminde subclavian, vertebral arterler ve dallarının kan akımının geçici 
kesintiye uğramasıdır. Komponentlerin ağırlığını kan akımının kesintiye 
uğradığı süre belirlemektedir. 

Klinik; temel bulgu asimetrik vücut görünümüdür. Ayrıca var olan 
komponentlerin varlığına ait bulgular vardır. Sendromun majör komponenti; 
pektoralis majör kasının parsiyel veya komplet yokluğudur.

Minör komponentlerin  bir ya da birkaçı saptanabilir. En sık rastlanan 
minör komponentler;

Pektoralis minör, serratus anterior, latissimus dorsi, eksternal oblik 
kaslardan biri yada birkaçının yokluğu,
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Kosta defektleri, pektus ekskavatum, pektus karinatum, 

Ciltte anomaliler, aksiller ve  pektoral alopesi, 

Meme ve meme başı anomalileri,

El ve parmak anomalileri,

Poland sendromunda eşlik eden anomaliler olabilir. Sprengel  deformitesi, 
Möbius sendromu, Klippel-Feil sendromu, Bonnevie-Ullrich Sendromu, 
Morning glory sendromu, dekstrokardia, atriyal septal defekt, iktiyozis, 
skolyozis, kan ve lenf sistemi hastalıkları (lösemi, lenfoma, trombositopeni, 
sferositozis), genitoüriner sistem anomalileri (böbrek yokluğu, inmemiş 
testis, over yetmezliği) eşlik edebilir.

Hastalığın tedavi stratejisini ve prognozu, sendroma katılan 
komponentlerin sayı ve ciddiyeti belirlemektedir. Poland sendromuna 
maligniteler eşlik edebilir. Erişkin dönemde meme, mide, akciğer, 
intrakraniyal kanserler, lösemi lenfoma gibi lenfoproliferatif maligniteler 
görülebilir. Bu açıdan hastaların yakın takibi önemlidir.

Hastalar, genellikle  fonksiyonel sorunlardan daha çok estetik kaygılar 
nedeniyle başvurmaktadırlar. 

Tedavide hedef, kalp ve hayati organları koruyacak şekilde göğüs kafesinin 
stabilitesini sağlamaktır. Fonksiyon kaybının olmadığı durumlarda estetik 
kaygılar için yapılacak cerrahide gelişimin tamamlanması gerekir.

POSTNASAL DRİP SENDROMU   (PNDS) 

Postnazal drip terimi, burun ve sinüslerde üretilen sekresyonların farenkse 
drenajını ifade etmektedir. Aslında sendrom olarak tanımlanan ve post nazal 
drip sendromunu düşündürecek belirgin bir patognomonik bulgu yoktur.

Postnazal Drip Sendromu’nun tanısı, çoğunlukla hastanın tarif ettiği 
boğazda akıntı hissi, burun akıntısı ve sık geniz temizleme gibi semptomlara 
dayanır. 

Postnazal drip sendromu  hem akut  hem de kronik öksürüğün en yaygın 
nedenlerindendir. Öksürüğün karakterini diğer nedenlerden ayıracak fark 
yoktur. Semptom, fizik muayene bulguları, radyolojik bulgular ve tedaviye 
yanıt kriterleri ile tanımlanır. Öksürüğün düzelmesi ile PNDS’nin spesifik 
tedavisine iyi yanıt alınması önemli kanıttır. 

Üst solunum yolunda irritasyona neden olan her bir durum postnazal 
drip sendromuna yol açabilir. Bu durumdan bazıları; sinüzit, alerjik ve non 
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alerjik rinit, postenfeksiyöz rinit, vazomotor rinit, ilaçların indüklediği ve 
çevresel irritanlardır.

Klinik; öksürükle beraber, boğazda akıntı hissi, burun akıntısı ve 
konjesyon, boğazdaki akıntıyı temizleme ihtiyacı sıklıkla ön plandadır. 
Bulgular spesifik değildir. 

Tanı koydurucu spesifik test yoktur. Sendroma neden olan spesifik nedene 
ait tanısal  tetkikler yapılabilir. PNDS’ye bağlı öksürüğün spesifik tedavisine 
cevap alınması ve öksürüğün diğer nedenlerine ait bulguların olmaması en 
önemli tanı kriteridir. 

Tedavi, öksürüğün spesifik bulunamadığında, birinci kuşak antihistamin 
ve dekonjestan kombinasyonu sinüzite bağlı olmayan postnazal drip 
sendromuna bağlı öksürüğün tedavisinde en etkili tedavidir.

POSTPERFÜZYON AKCİĞER SENDROMU

Postperfüzyon akciğer sendromu, kardiyopulmoner bypassa sekonder 
nadir gelişen ancak ölümcül bir komplikasyondur.

Etyolojik mekanizmalar tam bilinmemektedir. Kalp cerrahisinde, kalp 
bileşenleri ile devrenin yapay yüzeyi arasındaki temasın neden olduğu 
sistemik inflamatuar yanıt, iskemi-perfüzyon hasarı, endotoksemi ve cerrahi 
travma yatkınlık oluşturan risk faktörleri olarak kabul edilmiştir. 

Yine çapraz klemp çıkarıldıktan sonra, pulmoner vasküler yatakta 
lökositlerden proteaz salınımının etkiler, serbest oksijen radikallerinin 
üretimi, intestinal endotoksin translokasyonu pulmoner vasküler 
permeabiliteyi arttırır, pulmoner damarlarda mikrotrombüs oluşumuna, 
pulmoner sürfaktanı etkileyerek postperfüzyon akciğer sendromunun 
gelişimine yatkınlık oluşturur.

Kalp cerrahisinin süresi önemlidir. Plazma albumin seviyesi 
operasyon sonrası mekanik ventilasyonla önemli bir ilişki göstermektedir. 
Hipoalbüminemi varlığı düşük kolloidal osmotik basıncı ve akciğer ödemine 
neden olur. Bu durumda  PaO2/FiO2 azalır.  

Hastanın yaşı, kardiyak fonksiyon bozukluğu, yüksek kreatin düzeyi, 
pulmoner hipertansiyon varlığı, uzamış bypass süresi, postoperatif dopamin 
gereksinimi  postperfüzyon akciğer sendromunun  gelişimi için önemli risk 
faktörleridir.

Postperfüzyon akciğer sendromu, klinik özellikler, tanı yaklaşımları, 
tedavi yöntemleri açısından yetişkin solunum sıkıntısı sendromuna (ARDS) 
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benzemektedir. Etyoloji, patofizyoloji ve risk faktörleri ARDS ile farklılık 
gösterir. 

Klinik yakınmalar nefes darlığı, ateş, halsizlik, iştahsızlık şeklindedir. 
Postop atelektaziden ayırıcı tanısı yapılmalıdır.

Görülme sıklığı %0,4-2,0 olduğu bildirilmiştir. Uygun CPB devresi ve 
aparatlarının kullanılması, yenilikçi cerrahi tekniklerin, modifiye cerrahi 
manevraların uygulanması,  operatif akciğer hasarını önleyici farmakolojik 
ajanların kullanılması bu sendromun gelişimini önleyebilir.

Tedavi  etiyolojik nedene göre yapılmaktadır. Uygun PEEP ve düşük 
tidal hacim ile mekanik ventilatör desteği uygulanmalıdır. Farmakolojik 
tedavi, sürfaktan kullanımı, vazodilatör ajanlar, kortikosteroid ve diğer 
antiinflamatuar ajanlar kullanılır. Tedaviye dirençli ağır vakalarda  
ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (EKMO) önemli tedavi seçeneğidir.
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Bölüm 19

PULMONER ASİT ASPİRASYONU 
SENDROMU

Dr. Nur Banu Özler1

Pulmoner aspirasyon sendromları, yabancı maddelerin akciğerlere 
inhalasyonu sonucu gelişen aspirasyon pnömonisi, diffüz aspirasyon 
bronşiolitisi ve aspirasyon pnömoniti gibi durumları içerir. Hangi sendromun 
gelişeceği, aspirasyon yapılan maddenin miktarına, doğasına ve kronikliğine 
bağlıdır. Aspirasyon pnömonisi, patojenik bakterilerle kolonize olmuş 
orofaringeal sekresyonların inhalasyonu sonucu oluşur, oysa aspirasyon 
pnömoniti/Mendelson sendromu, steril mide içeriğinin inhalasyonu sonucu 
gelişen kimyasal bir yaralanmadır. Kimyasal pnömonit, mide içeriğinin pH’ı 
<2.5 ve hacmi >0.3 mL/kg vücut ağırlığı olduğunda daha olasıdır.

Epidemiyoloji ve Patofizyoloji

Aspirasyon olaylarının sıklığı, gelişmiş anestezi uygulamaları sayesinde 
azalmıştır, ancak obezite salgını riski artırabilir.Çeşitli çalışmalar, 4,5 milyon 
toplum kökenli pnömoni vakasının %5-15’inin aspirasyon pnömonisinden 
kaynaklandığını göstermektedir.

Aspirasyon pnömoniti, çok asidik steril mide sıvısının aspirasyonu 
sonucu gelişir. İlk evre, asidin akciğer epiteline doğrudan toksik etkisiyle 
başlar ve 1-2 saat içinde ortaya çıkar. Bronşial epitelin deskuamasyonu, 
alveolar permeabiliteyi artırarak interstisyel ödem yapar, bu da ventilasyon-
perfüzyon dengesizliğine yol açar. İkinci evre, 3-6 saat içinde inflamatuar 
sitokinlerle mediyatör bir akut inflamatuar yanıt olarak gelişir ve nötrofil 
granülosit aktivasyonu görülür.Aspirasyon pnömonisi ise, genellikle oral 
ve nazofaringeal bölgelerde bulunan mikroorganizmaların neden olduğu 
bakteriyel enfeksiyonlardan kaynaklanır ve toplum veya hastane kaynaklı 
pnömoni türlerinden biri olabilir.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi  
ORCID ID: 0000-0001-6827-7573 , nurbanuozler@gmail.com
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Aspirasyon sendromlarının risk faktörleri şunlardır: (1) değişen bilinç 
durumu: sedasyon, travmatik beyin hasarı, ensefalopati, nöbet, alkol/
ilaç zehirlenmesi, (2) gastrointestinal bozukluklar: gastroözofageal reflü, 
bağırsak tıkanıklığı/ileusu, özofagus motilite bozuklukları, (3) bozulmuş 
öğürme refleksi: endotrakeal entübasyon, bulber paralizi, enteral tüple 
beslenme, (4) disfaji/yutma bozukluğu: inme, demans, kronik obstrüktif 
akciğer hastalığı (KOAH), Parkinson hastalığı, (5) obezite ve (6) doğum.

Klinik Bulgular

Klinik özellikler, aspirasyonu pnömonitten ve pnömoniden ayırt etmeye 
yardımcı olabilir. Kimyasal pnömonitlerin erken semptomları arasında 
siyanoz, taşikardi, öksürük, dispne, köpüklü balgam, massive pulmoner 
ödem ve bronkospazm (amniyotik sıvı embolisinden farklı olarak) yer 
alır. Hipotansiyon da görülebilir. Daha az şiddetli vakalarda, aspirasyon 
pnömonisi belirtileri, toksinin inhalasyonundan bir veya iki gün sonra 
gelişebilir.

Mendelson Sendromu’nun komplikasyonları arasında akciğer apsesi, 
hava yolu tıkanıklığı, bronkopnömonik fistül, solunum yetmezliği, ARDS, 
plevral effüzyon, empyema, şok ve sepsis yer alabilir.

Tanı

Tanı, genellikle hastanın geçmişi, tıbbi durumu, vital bulguları ve göğüs 
radyografisiyle konur. Göğüs röntgeni başlangıçta negatif olabilir, ancak 
daha sonra bağımlı pulmoner segmentlerde yeni infiltrasyon gösterebilir; 
yatakla sınırlı hastalarda üst lobların ters segmentleri ve alt lobların üst 
segmentleri, ambulatuar hastalarda ise alt loblar, özellikle sağ alt loblar 
etkilenir. Pnömonitten farklı olarak, aspirasyon pnömonisinde laboratuvar 
bulguları arasında prokalsitonin seviyesinin artışı görülebilir.

Tedavi

Aspirasyon pnömonitisinde destekleyici tedavi, aspirasyon pnömonisinde 
ise antimikrobiyal tedavi uygulanır. Ayrıca, yutma güçlüğünün yönetimi 
ve aspirasyon önlemleri de önemlidir. Bronkoskopi ve lavaj rutin olarak 
yapılmaz, ancak lobar kollaps veya büyük atelektazi için radyografik bulgular 
varsa düşünülebilir.

PULMONER ARTERİYOVENÖZ FİSTÜL SENDROMU 

Pulmoner arteriovenöz fistüller, venöz ve arteryel pleksus arasındaki 
primitif bağlantıları ayıran vasküler septanın inkomplet veya uygunsuz 
gelişmesi sonucu meydana gelen bir malformasyondur.
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Kan yeterince oksijenlenmeden pulmoner arter ve pulmoner ven dalları 
arasında, araya giren bir pulmoner yatak olmaksızın  arterden venöz sisteme 
geçer.

Prevalans yaklaşık olarak 2600 kişide 1 dir.

Etiyoloji:

Çoğu  kalıtsaldır ve otozomal dominant vasküler bir bozukluk olan kalıtsal 
hemorajik telenjiektazide görülür ve bu alt grupta pulmoner arteriovenöz 
malformasyon taraması endikedir.Bu nadir görülen malformasyonun 
Rendu-Osler-Weber hastalığı ile güçlü bir ilişkisi vardır. Ayrıca idiyopatik 
olabilir, travma ve enfeksiyon sonucu ortaya çıkabilir veya hepatopulmoner 
sendrom ve çift yönlü kavopulmoner şant nedeniyle sekonder olabilir.

Klinik bulgular:

Soliter ve küçük çaplı fistüller asemptomatik olmakla birlikte multipl 
olanlar ve/veya geniş çaplılarda  efor dispnesi ve platipne, epistaksis, 
hemoptizi, baş dönmesi, çarpıntı, öksürük vb semptomlar görülebilir. Fizik 
muayenede çomak parmak, üfürüm, siyanoz, telenjiektazi görülebilir.

İnme ve beyin apsesi gibi hipoksemi ve paradoksal embolizasyona bağlı 
komplikasyonlar görülebilir.

Tanı:

Göğüs radyografisi ve kontrastlı bilgisayarlı tomografi temel başlangıç 
tanı araçlarıdır ancak pulmoner anjiyografi altın standarttır. Kontrastlı 
ekokardiyografi tanı ve tedavi sonrası izleme için yararlıdır. 

Tedavi:

Çoğu hasta tedavi edilmelidir. Tedavi seçenekleri arasında metal koil 
veya balon oklüzyon ile anjiyografik embolizasyon ve cerrahi eksizyon yer 
alır. Yaşam boyu takip önemlidir çünkü embolizasyon tedavisinden sonra 
rekanalizasyon ve kollateralizasyon meydana gelebilir. Anjiografik tedavi 
kolay tekrar edilebildiği ve daha az invaziv olduğu için sıklıkla tercih edilir.
Cerrahi rezeksiyon nadiren gereklidir ve embolizasyon adayı olmayan 
hastalar için saklı tutulur. Bakteriyemi riski olan prosedürler (örneğin, diş 
prosedürleri) için antibiyotik profilaksisi, serebral apse riski nedeniyle  tüm 
hastalarda önerilir.

PULMONER ENFEKSİYON-EOZİNOFİLİ SENDROMU

Pulmoner eozinofilik sendromlar, nedensel faktörlere göre intrinsik 
veya ekstrinsik olarak sınıflandırılabilir. İntrinsik nedenler arasında Churg-
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Strauss sendromu, eozinofilik granülom, kronik eozinofilik pnömoni ve 
idiopatik hipereozinofilik sendrom bulunur. Ekstrinsik nedenler arasında 
ilaçlar (sülfonamidler, fenitoin, fenobarbital ve karbamazepin) ve enfeksiyöz 
ajanlar yer almaktadır.

Enfeksiyöz ajanlar içerisinde Ascaris, kancalı kurtlar, Strongyloides, 
Wuchereria bancrofti, Brugia malayi ve Brugia timori ile Paragonimus , 
filarial nematodlar ve toxocara bulunur. 

Tropikal pulmoner eozinofili, ekstrinsik nedenler arasında yer alır. 
Weingarten, tropikal pulmoner eozinofili (TPE) terimini ilk olarak 1943’te 
tanımladı. TPE, akciğer dokusunda sıkışmış mikrofilaryalara yanıt olarak 
ortaya çıkan aşırı duyarlılıkla seyreden bir pulmoner sendromdur. TPE, 
filarial nematodların neden olduğu lenfatik filaryazın klinik bir belirtisidir. 

Sinonim

Tropikal pulmoner eozinofili daha önce “eozinofilili psödotüberküloz” 
olarak tanımlanıyordu. Akciğerlerden helmint larvalarının geçişine bağlı 
pulmoner eozinofili Löffler sendromu olarak adlandırılır, ancak terim 
genellikle herhangi bir mantar, parazit veya ilaç kaynaklı nedenden 
kaynaklanan basit pulmoner eozinofiliyi ifade etmek için daha genel olarak 
kullanılır. Löffler’in orijinal vaka serisinde, açıklanan vakaların çoğu Ascaris 
enfeksiyonlarından kaynaklanıyordu. Ascaris’in neden olduğu insan pulmoner 
eozinofilisi Ascaris lumbricoides ve Ascaris suum için tanımlanmıştır.

Epidemiyoloji

TPE filarial endemik bölgede yaygındır, ancak son zamanlarda göç ve 
küreselleşme nedeniyle gelişmiş ülkelerde bu hastalığın yaygınlığında bir artış 
görülmektedir. Dünya Sağlık Örgütü’ne (DSÖ) göre, tropikal ve subtropikal 
bölgelerde tahmini 120 milyon kişi lenfatik filaryaz ile enfektedir. Çalışma, 
filaryazlı bireylerin %1’inden azının TPE geliştireceğini göstermektedir. 
Adına uygun olarak, TPE, Hint yarımadası, Güneydoğu Asya, Afrika’nın 
bazı bölgeleri ve Çin’in bazı bölgeleri dahil ancak bunlarla sınırlı olmamak 
üzere tropikal bölgelerdeki kişilerde veya bu bölgelere seyahat etmiş kişilerde 
görülür.

Klinik

TPE’nin başlangıcı yavaştır ve başlıca semptomlar ateş, gece öksürüğü, 
dispne ve hırıltıdır. 
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Tedavi

Kortikosteroidler, hem enfeksiyöz hem de enfeksiyöz olmayan eozinofilik 
pulmoner sendromların çoğu için tedavide en önemli bileşendir. Ancak 
strongiloidiazis vakalarında hiperenfeksiyon sendromunu hızlandırabilirler. 
Paraziter enfeksiyonların birçoğu için antihelmintik tedavi gerekli olsa da 
bazılarında enfeksiyon kendiliğinden sınırlanır ve genellikle herhangi bir 
tedavi gerektirmez.

PULMONER SLING SENDROMU

Eşanlamlılar: Pulmoner Arter Sling, Pulmoner Arterial Sling Sendromu

Pulmoner Arter Sling (PAS), bir pulmoner arter dalının, karşı taraftaki 
pulmoner arterden kaynaklandığı bir durumdur.

Etiyoloji:

Genetik risk faktörleri, özellikle tek yumurta ikizleri ve trizomi 18’li 
hastalarda sol pulmoner arter (LPA) slinginde ilişkilidir.

Epidemiyoloji:

Sol Pulmoner Arter Sling’i (LPAS), sağ PAS’tan çok daha yaygındır. 
LPAS, vasküler trakeobronşial kompresyon sendromlarının %5’inden daha 
azını oluşturur. Okul çağındaki çocuklarda prevalansı 1 milyon başına 
59’dur.

Klinik Belirtiler:

Pulmoner arterin anormal pozisyonu nedeniyle, sol bronşu ve bazen 
trakeayı sıkıştırarak hava yollarının daralmasına yol açabilir. Bronşial 
obstrüksiyon ve dolaşım bozuklukları nedeniyle solunum sıkıntısı, nefes 
darlığı, öksürük ve hışıltı görülebilir.

Tanı:

Pulmoner arter slingini ve varsa ilişkili tam trakeal halkaları tanımlamak 
için pulmoner anjiyografi, bilgisayarlı tomografi ve manyetik rezonans 
görüntüleme kullanılabilir. Bronkoskopik inceleme, ilişkili trakeal 
anormalliklerin değerlendirilmesi ve tanı konması için tüm hastalarda 
yapılabilir.

Tedavi:

Cerrahi onarım, sol pulmoner arterin kökünden kesilmesi ve trakeanın 
önünde ana pulmoner artere yeniden yerleştirilmesi ile yapılır. Tam trakeal 
halkalar için perikardiyal greft trakeoplasti, aynı anda yapılabilir.
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PULMONO-RENAL SENDROM

Hayati tehdit edebilen bir durumdur ve difüz alveolar hemoraji (DAH) 
ile hızla ilerleyen glomerülonefritin (RPGN) birlikteliği olarak tanımlanır.

Epidemiyoloji ve Patofizyoloji:

Genel olarak ANCA ilişkili vaskülitler (AAV) (vakanın yaklaşık %70’ini 
oluşturur) ve immün kompleks aracılı vaskülitler (bir örnek olarak Anti-
GBM hastalığı, vakaların %20’sine kadar yer alır) olarak ikiye ayrılabilir. 
İnflamasyon, damar endotelyumuna nötrofil infiltrasyonu yoluyla ortaya 
çıkar, bu da arteriyoller, venüller ve kapillerleri etkileyerek damar duvarı 
tahribatı ve nekroza yol açar.

Klinik Belirtiler:

Hemoptizi, öksürük, nefes darlığı, subfebril ateş, akut solunum yetmezliği, 
hematüri, proteinüri ve aktif idrar sedimenti görülebilir.Pulmoner renal 
sendrom, bilateral pulmoner infiltratlar, azalan hemoglobin seviyeleri ve 
böbrek yetmezliği olan hastalarda düşünülmelidir.

Tanı:

Solunum yetmezliği ve son dönem böbrek yetmezliği hızla gelişebileceği 
için acil tanı gereklidir. Göğüs röntgeni %25’e kadar normal olabilir. Genellikle, 
özellikle orta ve alt bölgeleri etkileyen bilateral opasiteler, perihiler dağılımda 
görülür. Tipik CT bulguları, konsolidasyon ve “ground glass” opasitelerinin 
karışık alanlarıdır. Kaviter nodüller/kitlesel lezyonlar GPA’da görülebilirken, 
hava yolu duvarı kalınlaşması ve küçük non kaviter nodüller EGPA’da yaygındır. 
Laboratuvar testlerinde serum hemoglobin ve hematokrit seviyelerinde 
azalma, üre ve kreatinin seviyelerinde artış gözlemlenebilir. Örneğin, 
periferik eozinofili EGPA’yı düşündürür. İdrar analizi esastır; proteinüri her 
zaman vardır. Seroloji, nedenin belirlenmesinde faydalıdır.

Anti-GBM hastalığı, %95-100 duyarlılık ve %90-100 özgüllük ile 
anti-GBM antikorları ile ilişkilidir. Anti-dsDNA, anti-Smith ve anti-C1q 
antikorları lupus nefriti ile ilişkilidir. Lupus antikoagülanı ve anti-kardiyolipin 
antikorları APS ile ilişkilidir.

Tedavi:

Optimal tedavi, altta yatan hastalık sürecine dayanır. Tedavi, 
glukokortikoidler, immünsüpresyon ve plazmaferezin bir kombinasyonunu 
içerir; ayrıca gerektiğinde transfüzyon, mekanik ventilasyon ve renal 
replasman tedavisi gibi destekleyici önlemler uygulanır.
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Bölüm 20

RENDU OSLER WEBER SENDROMU

Dr. Bengügül Öztürk1

Sinonim: Herediter Hemorajik Telenjiektazi (HHT), Babington 
hastalığı, Goldstein’s haematemesis,

Goldstein heredofamilial angiomatozis, Goldstein syndromu, Osler 
hastalığı, Osler-Rendu-Weber sendromu,

Rendu-Osler-Weber Sendromu otozomal dominant geçişli kalıtsal bir 
hastalıktır, çocukluk döneminde görülür, genellikle erken erişkin döneme 
kadar bulgu vermez. Ancak vakaların yaklaşık %20sinde aile öyküsü yoktur 
ve sporadik mutasyonlar olabilir.

Rendu-Osler-Weber Hastalığı, damar duvarlarını travmaya ve yırtılmaya 
karşı savunmasız hale getiren, cilt ve mukoza kanamasına neden olan nadir 
bir fibrovasküler displazidir. Yüz, eller ve ağız boşluğunda tekrarlayan 
epistaksis ve telenjiektazi; visseral arteriovenöz malformasyonlar ve pozitif 
aile öyküsü ile karakterizedir. Epistaksis genellikle ilk ve en önemli bulgudur. 
Birden fazla organda arteriovenöz malformasyon olmasıyla ilişkilidir.

Hastalığın ilk tanımı 1864 yılında epistaksis, kutanöz telenjiektaziler 
ve iç kanama ile kendini gösteren bir bozukluğu bildiren Henry Gawen 
Sutton tarafından yapılmış, daha sonra 1896da Louis Marie Rendu burun 
kanamasının nedeni olarak burun lezyonlarından şüphelenen ilk kişi Rendu 
olmuştur. Wiliam Osler 1901’de hastalığın kalıtımını açıkladığı üç vakalık 
bir raporu tanımlamış ve aynı zamanda iç organların etkilenebileceğini 
bildiren ilk kişi olmuştur. 1907’de Frederick Parkes Weber, parmaklarda, 
özellikle tırnakların altında lezyonların varlığını gözlemlediği bir dizi vaka 
yayınlamıştır. Oral, nasal, deri ve gastrointestinal mukoz membranda multipl 
telenjiektaziler karakteristik bulgudur. Telenjiektazik damarlar klinik olarak 
toplu iğne başı büyüklüğünden birkaç milimetre büyüklüğe kadar kırmızı 
makül ve papül şeklinde görülür. Erken dönemde ortaya çıkan lezyonlar 

1 Araştırma Görevlisi, Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları AD,
 ORCID ID: 0009-0007-5406-0454 , rrockunzell@gmail.com
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yaşam boyu devam eder. Her iki cinsiyet de eşit oranda etkilenir. Ortak 
bulgu epistaksis ve gastrointestinal kanamalardır. Yaşın ilerlemesi ile birlikte 
telenjiektazilerin kanaması yaşam kalitesini bozmanın yanı sıra yaşamı da 
tehdit edebilir.

Hastalarda pulmoner arteriyovenöz malformasyonlara (AVM) bağlı 
olarak, dispne, hipoksi, siyanoz, egzersiz toleransında azalma görülür. 
Pulmoner AVM ye bağlı emboli veya enfekte dokuya bağlı olarak sağdan 
sola şant gelişir ve buna bağlı nörolojik olarak; migren tipi baş ağrısı, geçici 
iskemik ataklar, inme, nöbet, beyin absesi görülebilmektedir. Hemoptizi ve 
hemotoraks, hastaların ancak %10 unda hastaneye yatış gerektiren seviyede 
izlenmektedir. Pulmoner AVM nin ruptüre olması sonucunda hayati tehlike 
oluşturan veya ölüme sebep olabilecek şiddette hemoraji gelişmesi enderdir, 
ancak erişkinlerde de çocuklarda da izlenebilir.

Pulmoner AVM’lerin çoğu alt loblarda yerleşimlidir. Pulmoner AVM 
lerin %90 ı tek pulmoner segmenter arterden beslenir, %10u ise birden fazla 
pulmoner segmentin arterinden beslenir. HHT hastalarının %5 inde akciğer 
bulguları daha diffüz dağılımlıdır. Pulmoner AVM’ler bu hastalarda birden 
fazladır ve birden fazla subsegmenter arterden beslenir. Bu hastalarda egzersiz 
intoleransı ve siyanoz daha belirgindir, ayrıca nörolojik komplikasyonların 
oranı daha yüksektir, beyin absesi gelişme oranı %38 e kadar artmıştır. 
Bu pulmoner AVM’lerin embolize edilmesi, birçok AVM halen varlığını 
sürdüreceğinden ötürü, nörolojik sekel oluşma ihtimalini düşürmemektedir 
ve hipoksiyi düzeltmemektedir.

HHT multipl angiokeratoma, spider nevi, multipl cherry angiomadan 
ayırt edilmelidir. Hastalık tanısında kontrastlı EKO, bilgisayarlı tomografi 
ve anjiyografiden yararlanılabilir. AVM’nin transkateter embolizasyonu 
güvenilir ve etkin bir tedavi yöntemi olup cerrahiye olan gereksinimi 
azaltmıştır. Embolizasyon bulgu versin veya vermesin, beslenme arteri 3 
mm’den büyük olan tüm olgularda önerilmektedir

RESPIRATORY DISTRESS SENDROMU  Bkz ARDS

RESPIRATORY MUCOSA SENDROMU -- SOLUNUM 
MUKOZASI SENDROMU

Solunum Mukozası Sendromu, tamamen yeni bir kavram olup ilk olarak, 
2020 yılında resmen açıklanan yeni koronavirüs pnömonisi olan bir grup 
klinisyen tarafından rapor edilmiştir. Kavram, Çin’in Wuhan kentindeki 
Yedinci Tıp Merkezi’nde bir pulmoner yoğun bakım uzmanı tarafından 
önerilmiştir. Pnömoninin tanı ve tedavisi sırasında, inflamatuar sitokin 
fırtınasının meydana gelmesi ve ilerlemesi ile ilgili klinik kararların temelini 
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oluşturan yerel olarak yüksek yoğunlukta immün yanıtların yanı sıra, mukozal 
bağışıklığın daha savunmasız olduğunu, geçmişte göz ardı edildiğini ve daha 
fazla dikkat gerektirdiği vurgulanmıştır.   

Solunum Mukozası Sendromunun Patofizyolojisi 

Solunum mukozası, büyük bir yüzey alanına sahip bir organ sistemidir ve 
sürekli olarak çeşitli patojenler dahil çevresel faktörlere maruz kalmaktadır. 
Savunma süreci, solunum epitelinin veya tip-2 immün yollarının bir parçası 
olan immünolojik ve immünolojik olmayan faktörlerin katkısını içerir. Son 
yıllarda bronkoskopiden elde edilen çok sayıda histolojik veya immünolojik 
test sonucu gözlemleri temelinde, tedavi için çıkarımlar yapılabilir. Üst 
ve alt solunum yolu semptomatolojisi, üst veya alt solunum yollarındaki 
dokulardaki inflamatuar süreçlerle açıklanabilir. İlk sinüs veya akciğer/
trombosit sayısında yapı yeniden şekillendirmesi gibi sonuçlar, bireysel bir 
hastalığın doğal tarihini yansıtır. 

RMS’nin klinik belirtileri esasen solunum mukozası hastalığıyla ilişkili 
semptomları ve bulguları içermektedir. Bronkopulmoner RMS, öksürük, 
hırıltı, nefes darlığı ve/veya göğüste sıkışma şeklinde ortaya çıkabilir. Nazal 
RMS, esasen tekrarlayan nazal tıkanıklık, burun akıntısı ve azalmış koku 
fonksiyonu olarak kendini gösterir. Ayrıca, RMS’li hastalarda burun kaşıntısı, 
hapşırma, burun tıkanıklığı, farenkste kaşıntı, burun sonrası damla, boğaz 
kaşıntısı, ses kısıklığı, boğazda yapışkanlık ve yutulan balgam semptomları 
ile ilişkili diğer sendromlar gibi başka semptomlar da olabilir. RMS’nin klinik 
belirtileri farklı etnik gruplar veya yaş grupları arasında farklılık gösterebilir 
ve çoğu semptom, spesifik olmayan bir şekilde ortaya çıkar. 

RMS, akciğerlerin veya hatta üst solunum yollarının in situ hastalığıdır ve 
tipik olmayan klinik belirtilerle seyreder.

Pulmoner RMS’nin tanısında kullanılan ana araçlar, diğer yardımcı 
inceleme yöntemlerinin yanı sıra görüntüleme teknikleri ve endoskopik 
muayene teknikleridir; bu yardımcı yöntemler tanıya katkı sağlar ancak tanı 
kriterleri değildir.

Şu anda, RMS, birleşik tanı için klinik tanı göstergeleri açısından net tanı 
kriterleri bulunmamaktadır..

Tedavide inhalasyon veya topikal nazal yolla verilen kortikosteroidler, 
RMS için tercih edilen tedavi seçeneğidir. Oral antihistaminikler, yalnızca 
tek başına kullanılabilir veya topikal kortikosteroidlere eklenebilir. Oral 
kortikosteroidler, ciddi vakalarda veya topikal kortikosteroid ve antihistaminik 
kombinasyonuna yanıt alınamadığında verilebilir. Farmakolojik olmayan 
tedaviler, çevresel kontrol, yaşam tarzı değişiklikleri ve cerrahiyi içermektedir.
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RIGIT SPINE SENDROMU (RSS) - SERT  OMURGA 
SENDROMU

Sinonim: congenital muscular dystrophy

Rijit Omurga Sendromu, omurganın tamamen sertleşmesiyle karakterize 
genetik bir durumdur. Bu durum lomber omurganın bükülememesiyle 
sonuçlanır ve pelvo-lomber hareket ve trunkal dengeye mekanik bir sınırlama 
getirir. Dik duruş alışılmadık derecede serttir ve bu kişiler oturmakta ve 
yürümekte zorluk çekerler.  

RSS, proksimal kifozlardan kaynaklanan şiddetli torasik lordoskolyoz 
ile karakterizedir. Çoğunlukla X’e bağlı resesif geçişlidir ve tipik olarak 12 
yaşından önce başlar  Tanı koymak esas olarak, spesifik engellilik, yaşam 
kalitesi ve sagittal profil ve dengeyi dikkate alan kapsamlı bir fizik ve 
görüntüleme muayenesine dayanır.

Sertliğin kademeli olarak başlaması ve omurga hareketliliğinin azalması 
RSS’nin temel klinik özelliğidir. Bireyler genellikle makaslama tipi yürüyüş 
paterni ve yüksek adımlama gibi nörolojik belirtilere sahip olacaktır. Lordoz, 
kifoz ve skolyoz gibi sorunlar nedeniyle ağrıları olabilir. RSS’nin kötüleşmesi 
normaldir, ancak ilerleme hızı bireyden bireye değişir.

RSS’nin artık progresif dış oftalmopleji ve çok nadiren yüz, boğaz ve 
akciğer ve kalp problemleri etrafında kas zayıflığı ile birlikte var olduğu kabul 
edilmektedir. Kas hastalığının ve kısıtlamalarının özelliklerinin ve seyrinin 
RSS’ye ait olduğunu açıkça ortaya koymak için üç temel unsur bulunmalıdır: 
sert ve katı bir omurga, uzun bir göz yüzü ve normale yakın zeka.  

Çocuklarda daha  sık görülen bu sendromda solunum kasları güçsüzlüğüne 
sekonder solunum yetmezliği daha çok erişkinlerde tanımlanmıştır Solunum 
yetmezliğinin  nedeni kosta-vertebral eklemlerdeki kontraktür sonucu göğüs 
kafesinin hareketsiz kalmasına, fiksasyona bağlıdır. Bu nedenle hastaların 
hemen tümü solunum yetmezliğinden kaybedilir

Tanı için tek bir kesin test yoktur, bu nedenle tanı yöntemleri hastanın 
öyküsüne, fizik muayeneye ve görüntülemeye dayanır. Manyetik rezonans 
görüntüleme de dahil olmak üzere görüntüleme çalışmaları, omurganın 
ayrıntılı bir görüntüsünü sağlayabilir ve omurlarda doğuştan anormalliklerin 
varlığı gibi RSS’nin altında yatan bazı nedenlerin belirlenmesine ve 
anlaşılmasına yardımcı olabilir. Ayırıcı tanı klinik olarak, RSS’nin doğru 
teşhisi, inflamatuar sırt hastalıkları, Reiter hastalığı, jeneralize periyodik 
paralizi, Schwartz-Jampel sendromu, nöromiyotoni, kalıtsal konjenital 
miyopatiler ve diğer sendromlar gibi sert bir sırt ile ortaya çıkan çeşitli 
durumların dışlanmasını gerektirir.
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Sert Omurga Sendromu tedavisi çoğunlukla göğüs ve omurga 
hareketliliğinin ciddi şekilde kısıtlanması ve kronik ağrı gibi ana sorunların 
yönetilmesine odaklanırken, tedavi stratejileri iki kategoriye ayrılabilir: 
konservatif veya cerrahi yönetim tedavileri. Konservatif yönetim, hafif 
kısıtlamaları olanlar, ameliyat olmayı bekleyenler ve ameliyat olmak 
istemeyenler için endike olacaktır. Fizik tedavi ve rehabilitasyon programları 
konservatif yaklaşımların temelini oluşturur. Omurga ve göğsün desteklenmesi 
ve hareketinde basit ama temel bir rol oynayan kasların kontrollü olarak 
güçlendirilmesi ve esnetilmesi, bazı hastalarda omurganın hareket aralığında 
bir miktar iyileşmeye yol açabilir ve kesinlikle bir hastanın sertleşmiş bir 
omurga ile yaşayabileceği rahatsızlık veya ağrı miktarını azaltabilir. 

RILEY DAY SENDROMU 

Sinonim: Ailesel disotonomi, Tip III Herediter Duyusal ve Otonomik 
Nöropati (HSAN TİP III) 

İlk olarak 1949 yılında “kusurlu lakrimasyon ile merkezi otonomik 
disfonksiyon” başlığı altında tanımlanan ailesel disotonomi (FD), otozomal 
resesif kalıtım gösteren bir otonom sinir sistemi bozukluğudur.

Ailesel Disotonomi (FD), hastanın sinir sisteminde sorunlara neden 
olan doğuştan gelen bir durumdur. Yaklaşık 600 kişiye teşhis konulan bu 
durumun anlaşılması, doğru teşhis ve tedavi için çok önemlidir. İlk olarak 20. 
yüzyılın başlarında Aşkenaz Yahudi nüfusu arasında tanımlanan sendrom, 
genellikle çocuklukta yanlış teşhis edilir veya teşhis edilmez ve semptomlar 
değişen şiddette yetişkinlikte de devam edebilir.  

Tanı klinik özelliklere dayanır: azalmış gözyaşı, ağrıya karşı duyarsızlık, 
zayıf ısı kontrolü, derin tendon reflekslerinin ortadan kalkması, postural 
hipotansiyon, kusma atakları, zayıf motor koordinasyon ve zeka geriliği. 
Tedavi semptomatiktir ve birçok çocuk yaşamın ilk yıllarında, genellikle 
tekrarlayan aspirasyon pnömonisi sonucu ölür. 

Bir çocuğun etkilenmesi için her iki ebeveynin de taşıyıcı olması gerekir. 
Ailesel Disotonomi taşıyıcısı olabilecek aileler için genetik danışmanlık ve 
genetik testler önerilmektedir.

FD’li kişilerin yaklaşık %40’ında semptomların kötüleştiği dönemler 
(otonomik krizler) vardır. Bu zamanlarda FD hastalarında ateş, kalp 
çarpıntısı, yüksek tansiyon, kırmızımsı cilt, terleme, kusma görülür.

Tedaviler semptomların giderilmesine odaklanır. Ağrı yönetimi, 
intravenöz C vitamini ve yetersiz beslenme için beslenme tüpleri kullanılır. 
İlaç dışı stratejiler arasında diyet tavsiyeleri ve uzman konsültasyonları yer 
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alır. Semptom değişkenliği nedeniyle multidisipliner bir yaklaşım esastır ve 
hastaların eğitilmesi, bakımlarının anlaşılmasını artırır. Destekleyici bakım, 
yaşam kalitesini arttırmanın anahtarıdır ve tıbbi, psikososyal ve eğitim 
ihtiyaçlarını ele alan, dayanıklılık için toplum kaynakları ile desteklenen 
kişiselleştirilmiş planlar gerektirir.
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SAMTER SENDROMU 

Dr. Serhat Özgün1

Sinonim: Samter Triadı

Samter sendromu, astım, aspirin intoleransı ve nazal poliplerin bir 
korelasyonudur. Aspirin alımı üst ve alt solunum yolu reaksiyonlarına neden 
olur. Araşidonik asidin anormal metabolizmasına bağlı aspirin ve CoX-1 
inhibitörleri ile ilişkili bir aşırı duyarlılık gelişmektedir. Genel popülasyonda 
aspirin intoleransı prevalansı %0,3-0,9 arasında olup, astımlı hastalarda %3-
20’ye ve astım ve nazal polipleri olan hastalarda %30-40’a kadar çıkmaktadır. 
Çocukluktan 40 yaşına kadar her yaşta başlayabilmektedir ve ortanca yaş 
30’dur. 

Burun tıkanıklığı, rinore, hapşırma, anosmi gibi semptomlar ve sıklıkla 
solunum yolu enfeksiyonları gelişmektedir. Samter Sendromu olan hastalarda 
astım ataklarında karakteristik olarak atak öncesi aspirin alımı ile rinore, 
konjonktival enjeksiyon, yüz kızarması ve preorbital ödem görülmektedir. 

Tanıda aspirin provokasyon testi ve paranazal sinüs bilgisayarlı 
tomografide sinüsler için opaklaşma skoru kullanılmaktadır. 

Tedavide aspirin duyarsızlaştırma tedavisi ve cerrahi kombinasyonu 
önerilmektedir.

SCHEUERMANN’S SENDROMU  

Scheuermann hastalığı, adelosan dönemi etkileyen, torasik ve 
torakolomber omurganın hiperkifozunun en yaygın nedenidir. Vertebral 
gövdede kamalaşma, intervertebral disk boşluklarında daralma, erken disk 
dejenerasyonu ve Schmorl nodülleri ile karakterizedir. Hastalığın kesin 
nedenleri hala bilinmemekte olup prevalansı %0,4-10 arasında değişmektedir. 
Otozomal dominant kalıtımla aktarıldığı düşünülmektedir. 

1 Uzman Doktor, Ankara Atatürk Sanatoryum Eğitim ve Araştırma Hastanesi
 ORCID ID: 0000-0003-3410-4847, serhatozgun@hotmail.com
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Torasik tutulum ve torakolomber tutulumun olduğu iki tipi vardır. Nadir 
de olsa nörolojik komplikasyonlar gelişebilir ancak ciddi seyretmektedir. 
Disk hernisi gelişmesi, arter kompresyonu ile omurilik iskemisine yol 
açabilmektedir. Tanı manyetik rezonans görüntüleme ile konulmaktadır. 
Akut spinal miyelopati veya disk çıkıntısına bağlı parapleji gelişen olgularda 
dekompresyon cerrahisi yapılması gerekmektedir.

SCIMITAR SENDROMU 

Scimitar Sendromu, vena cava inferiora veya sağ atriuma sağ taraf pulmoner 
venlerinin açılmasıyla karakterize pulmoner venöz dönüş anomalisidir. Sağ 
akciğerin ve pulmoner arteriyel sistemin hipoplazisi, kardiyak, bronşiyal ve 
diğer anomaliler sendroma sıklıkla eşlik etmektedir. Prevalansı 1-3/100.000 
olarak kabul edilmektedir. 

Akciğer grafisinde kalbin sağ kenarına paralel olarak diyafragmaya kadar 
inen genişlemiş ven (Scimitar Belirtisi) görülebilmektedir. Sendromun 
infantil ve çocuk/erişkin formu vardır. İnfantil formda solunum sıkıntısı, 
kalp yetmezliği ve pulmoner hipertansiyon gelişebilmektedir. Çocuk/erişkin 
formu klinik olarak daha hafif seyretmekte olup enfeksiyonlar ve sağ kalp 
genişlemesi izlenebilmektedir. Akciğer grafisindeki karakteristik Scimitar 
belirtisi tanıya yardımcıdır. 

Tedavi eşlik eden anomaliler ve komplikasyonlar değerlendirilerek 
belirlenmektedir. İnfantil formdaki olgularda medikal tedaviye yanıtsızlıkta 
veya pulmoner hipertansiyon gelişmesi gibi durumlarda cerrahi girişim 
gerekmektedir.



189

Bölüm 22

SELFISH LUNG SYNDROME (P-SILI)

Dr. Hanife Albayrak1

Hastanın kendi kendine olan akciğer hasarı (P-SILI) ,altta yatan akciğer 
hasarı olan hastalarda aşırı solunum çabası sonucu gelişen hayatı tehdit eden 
bir durumdur. P-SILI kendiliğinden eforu korunan mekanik ventilasyondaki 
hastalarda ve mekanik ventilasyon desteği almayan hastalarda gelişebilir. 
Patofizyolojisi altta yatan akciğer patolojisi ve solunum mekaniği ile ilgili 
faktörler içerir.

Klinisyenlerin artan solunum çabasının ve solunum eforunun klinik 
belirtilerinin farkında olması gereksiz entübasyondan kaçınılması ve erken 
entübasyondan fayda görecek hastaları belirlemek için önemlidir. Solunum 
esnasında akciğerlere aşırı mekanik enerji uygulanması inflamatuar yanıt 
oluşturur ve sistemik bir inflamasyon gelişir. Bu da ARDS ile ölen hastaların 
neden çoklu organ yetmezliği geliştirdiğini açıklar. Patolojik durumlarda 
solunum dürtüsünün artması, uygunsuz akciğer stresi ve gerginliği, akciğer 
ödemi, diyafram yaralanması, mekanik ventilasyon sırasında hasta-ventilatör 
dissenkronizasyonu hastanın kendi kendine olan akciğer hasarına neden olur. 
Akciğer hasarı sonrası gelişen solunum yetmezliği sonucu oluşan hipoksi, 
hiperkarbi ve inflamasyon solunum dürtüsünü uyarır. Bu da kendi kendine 
olan akciğer hasarını güçlendirir ve kısır bir döngü oluşur.

Kendi kendine verilen akciğer hasarını önlemek için şunlar yapılabilir;

1-Uyanık ve yüzüstü pozisyona: Spontan solunum olan uyanık hastalarda 
PaO2/FiO2 ve solunum hızı üzerinde olumlu etkileri vardır. Entübasyon 
ihtiyacını ve haliyle mortalite ilişkisini azaltır.

2-Sedasyon: Solunum dürtüsünü azalttığı için P-SILI’nın daha 
kötüleşmesini önler. Hasta-ventilatör dissenkronizasyonunu baskılar.

3-Erken koruyucu mekanik ventilasyon: Yüksek solunum dürtüsü ve 
çabası olan hastalarda akciğer koruyucu parametrelere sahip ventilasyonun 
erken şekilde uygulandığında P-SILI ‘dan koruduğu görülmüştür.

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma  Görevlisi,  
ORCID ID:0000-0002-5797-6309, dr.hanifealbayrak@gmail.com



190 | Selfish Lung Syndrome (P-SILI)

4-Mekanik ventilasyon sırasında spontan solunum: Akciğer havalanmasını 
iyileştirdiği ve solunum kası atrofisinin önüne geçtiği düşünülmektedir.

5-Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu (EKMO): Akciğerin 
dinlenmesi ve iyileşmesini kolaylaştırmaktadır.

Kendi kendine verilen akciğer hasarı, yaşamı tehdit eden önemli bir 
komplikasyondur. Klinisyenler aşırı solunum çabası ve solunum çabasının 
erken belirtilerinin farkında olması hayat kurtarıcıdır.

SEVERE ACUTE RESPIRATORY SENDROM (SARS)

Şiddetli akut solunum yolu sendromu, SARS ilişkili bir koronavirüsün 
(SARS-CoV) sebep olduğu viral bir solunum yolu enfeksiyonudur. SARS-
CoV  koronavirüs ailesindendir. İlk olarak 2003’de Çin’de küçük memelilerden 
insanlara bulaşmasıyla ortaya çıkmıştır. Bu durumu açık tezgahta ölü veya 
canlı hayvanların satıldığı ‘ıslak pazarlar’ kolaylaştırmıştır. Bu salgın hızla 
küresel bir boyuta ulaştı ve 2003 yılında kontrol altına alınmıştır.

SARS’ın bulaşma yolları damlacık enfeksiyonu, aerosolizasyon ve 
fomitlerdir. Enfekte damlacıkların ve aerosollerin solunum mukozasına 
yapışması viral enfeksiyonu başlatır. Belirtiler temastan 2-10 gün sonra 
ortaya çıkmaya başlar. Başlıca semptomlar öksürük, nefes darlığı, yüksek 
ateş ve diğer solunum semptomlarıdır. Buna sıklıkla halsizlik, kas ağrıları, 
baş ağrısı ve yorgunluk eşlik eder. Hastanın kan tablosunda lenfopeni, 
trombositopeni, uzamış pıhtılaşma problemleri, hafif artmış karaciğer 
enzimleri ve artmış akut faz reaktanları görülür. Akciğer görüntülemelerinde 
subplevral konsolidasyon ve viral pnömoni ile uyumlu buzlu cam sıklıkla 
gözlenir. SARS’lı kişilerde periferik T hücrelerde lenfositopenisi olduğu için 
sekonder enfeksiyonlara yatkınlık izlenir.

Tanı koyarken kullanılan laboratuvar yöntemleri şunlardır; moleküler 
testler, antikor testleri ve hücre kültürleridir. SARS’lı bireyler izole edilerek 
tedavi edilmelir. %20-30’u  yoğun bakım ünitelerinde takip edilmesi 
gerekmektedir. Genel ölüm oranı yaklaşık %15’dir. Hastalığın şiddeti 
ve ölüm oranları yaşla ilişkilidir. Bu da altta yatan komorbid hastalıklarla 
açıklanmaktadır.

Hastalık antiviral ve destek tedaviler ile hastalık tedavi edilmeye çalışılır. 
SARS-CoV’un  gelecekteki salgınlarını önlemek için birçok aktif ve pasif 
bağışıklama çalışması yapılmıştır. SARS gibi bulaşıcı hastalıkların kontrol 
altına alınmasında hastalık tanımını iyi yapmak, temas araştırması, sağlık 
kurumlarında enfeksiyonun kontrolü, hasta izolasyonu ve toplum kontrolü 
önemli rol oynar.
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SEVERE COMBINED 
IMMUNDEFICIENCY-AĞIR KOMBİNE 
İMMÜN YETMEZLİK SENDROMU (SCID)

Dr. Gözde Öksüzler Kızılbay1

Ağır kombine immün yetmezlik (SCID) ilk kez 1950 yılında alenfositoz 
olarak tanımlanan primer immün yetmezliğin en şiddetli formlarından 
olan bir grup kalıtsal bozukluktan oluşmaktadır. T ve B lenfositlerin timus 
bezinde ve kemik iliğinde hemotopoetik kök hücrelerden üretilme veya 
farklılaşma safhalarında meydana gelen bozukluklar nedeniyle hücresel ve 
humoral bağışıklığın etkilendiği kombine immün yetmezlik durumudur. 
SCID’e sahip çocuklar doğum sonrası anneden aktarılan antikorlar sayesinde 
bir süre daha korunmaya devam etseler de antikor düzeyleri azaldıkça 
bakteriyel, viral ve fungal fırsatçı patojenlere karşı korunmasız hale gelirler.  
Erken tanı konulmadığı takdirde mortal seyreden bu hastalığı tespit etmek 
için ilk defa 2010 yılında Amerika Birleşik Devletleri’nde yenidoğan tarama 
programı uygulanmaya başlamıştır. Bu tarama programı sayesinde 58000 
canlı doğumda 1 SCID vakası olduğu belirlenmiştir. 

SCID’ler üzerine yapılan çeşitli genetik ve moleküler çalışmalar sayesinde 
T lenfositlerin farklılaşmasını bozan birçok farklı gen ve bu genlerde meydana 
gelen mutasyonlar saptanmıştır. SCID’ler etkilenen hücre tiplerine göre (T 
lenfosit, B lenfosit ve doğal öldürücü hücreler [natural killer-NK]) ayrı 
fenotiplere sınıflandırılır ve meydana gelen genetik mutasyonlara göre (AK2, 
IL2RG, RAG, CORO1A, FOXN1 vb) hastalığı oluşturan farklı patogenetik 
mekanizmalar mevcuttur. 

Klinik prezentasyonda sıklıkla gelişme geriliği, pneumocystis jirovecii’ye (p. 
jirovecii) bağlı interstisyel pnömoni, ishal ve oral kandidiyazis görülür. Ayrıca 
aspergillus türlerinin, listeria ve legionella gibi hücre içi organizmaların, herpes 
virüslerin neden olduğu tekrarlayıcı enfeksiyonlar, nadiren Ebstein-Barr 

1 Uzman Doktor. TC. SB. Mardin Devlet Hastanesi 
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virüsünün neden olduğu kontrolsüz B lenfosit profilerasyon bozuklukları 
görülebilir. Maternal lenfositler veya transfüzyon kaynaklı allojenik hücreler 
nedeniyle hastalarda graft versus host (GVHD) gelişebilir. Aynı zamanda 
BCG (Bacillus Calmette-Guerin), oral polio aşısı gibi canlı aşılar da yaşamı 
tehdit eden enfeksiyonlara neden olabilir. Bu nedenle SCID hastalarına tanı 
konulduktan itibaren canlı aşılar uygulanmamaktadır.

Erken dönemde tanı konulamayan SCID hastalığı yaşamın ilk 2 yılında 
gelişen bu enfektif hastalıklar ve gelişme geriliği nedeniyle mortaliteyle 
sonuçlanır. Bu nedenle yenidoğan tarama programları geliştirilmiş ve 
erken tanı sıklığı artmıştır. P.jirovecii için profilaktik kotrimoksazol ve i.v. 
immunoglobulin sağkalımı uzatsa da küratif tek tedavi allojenik hematopoetik 
kök hücre transplantasyonudur. Bazı spesifik SCID tipleri için gen tedavisi 
de uygulanabilmektedir. 
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SEZARY SENDROMU

Dr. Ayşe Zeynep Pehlivan1

Sezary Sendromu (SS), Mikozis Fungoides (MF) ile birlikte primer 
kutanöz T lenfomaların alt türleridir. Sezary Sendromu, MF’nin daha nadir, 
agresif ve lösemik olan formudur. Kan, deri ve lenf düğümlerinde kötü huylu 
T hücrelerinin (Sezary hücreleri, serebriform çekirdekli büyük lenfositler) 
varlığı ile karakterizedir. Neredeyse sadece yetişkinlerde görülür. MF ile 
benzer klinik, patolojik özellikleri ve aynı tanısal yaklaşımı paylaşır. Ancak 
SS’de semptomlar daha şiddetli, tedavi yanıtı daha olumsuz ve prognoz daha 
kötüdür.

Ciltte; yaygın (jeneralize), kırmızı ve kaşıntılı döküntüler (eritroderma) 
gözlemlenir. Kanda yüksek oranda anormal T hücreleri (Sezary hücreleri) 
görülür. Lenfadenopati, alopesi, palmoplantar keratoderma, tırnak 
distrofileri eşlik edebilir. Yorgunluk, kilo kaybı, ateş gözlemlenebilir. En 
sık ekstrakutanöz tutulum lenf düğümleridir. Periferik kan tutulumu, deri 
lezyonlarının boyutuyla ilişkilidir. 

Sezary Sendromu, nadiren akciğer gibi iç organ tutulumuna neden 
olur. Primer Kutanöz Lenfomalar’da radyografik olarak multiple bilateral 
parankimal nodüler dansiteler, yamalı konsolidasyon alanları, yaygın 
retikülonodüler ve interstisyel infiltrasyonlar, plevral effüzyon, mediastinal 
veya hiler lenfadenopatiler görülmüştür. En sık parankimal nodüller 
gözlemlenir, çeşitli çaplarda ve genelde bilateraldir. Pulmoner infiltrasyonlar 
da daha çok bilateral, simetrik, interstisyeldir ve bazallerde daha sık 
tutulum olur.  Eforla nefes darlığı ve nonprodüktif öksürük en sık rastlanan 
semptomlardır. 

Akciğer tutulumunda tanı transbronşiyal ya da perkütan ince iğne 
aspirasyon biyopsisi ile konulur fakat kesin tanı için açık akciğer biyopsisi 
gerekmektedir. Genellikle tanı otopside konulur. Akciğer tutulumu 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi,      
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varlığında ortalama sağkalım 9,5 aydır. Hastaların immunsupresif durumu, 
fırsatçı enfeksiyonlar ve sepsise neden olarak ölüme yol açmaktadır. Tedavide 
çeşitli kemoterapötik ajanlara başvurulur, bunlara yanıt değişkendir. 

SHRINKING LUNG SENDROMU- KÜÇÜLEN AKCİĞER 
SENDROMU  

Küçülen Akciğer Sendromu (SLS); Sistemik Lupus Eritematozus 
(SLE)’un özellikle ilerlemiş hastalıkta ortaya çıkan pulmoner bir 
komplikasyonudur. Başka bir nedenle açıklanmaksızın akciğer hacimlerinde 
ilerleyen kayıp ve buna bağlı kısıtlayıcı akciğer fizyolojisi ile karakterizedir. 
Semptom olarak progresif nefes darlığı, plöretik tipte göğüs ağrısı, 
subfebril ateş, prodüktif öksürük gözlemlenir. Altta yatan SLE varlığında 
akciğer hacimlerinde azalma gözlemlendiğinde SLS düşünülebilir, bazen 
akciğer bulgularının araştırılma sürecinde SLE tanısı da koyulur. Özellikle 
uzun süreli SLE tanısı bulunan hastalarda ilerleyici dispne varlığında ve 
antibiyoterapilere yanıt alınamadığında SLS düşünülmelidir. Etiyolojiye 
dair solunum miyopatisi, frenik nöropati, sürfaktan eksikliği ve plevral 
yapışıklıklar gibi çeşitli mekanizmalar olası nedenler olarak öne sürülmüştür.

Nadir görülmesi ve yapılan araştırmaların yetersizliği nedeniyle 
epidemiyolojik bilgiler sınırlı olsa da, SLE’li hastaların yaklaşık %0,5 ile %1’i 
arasında görüldüğü tahmin edilmektedir.

SLS’li hastaların solunum fonksiyon test raporlarında (SFT) TLC (total 
akciğer kapasitesi), FEV1 ve DLCO’da progresif azalma görülür. Radyolojik 
olarak, akciğer grafisinde tek taraflı diyafram yüksekliği tipiktir. Bu durumun 
SLE’ye bağlı diyafram miyoziti ile ilgili olduğu düşünülmektedir. Alt lob 
havalanmasının yeterli olmaması nedeniyle yine akciğer grafisinde lineer 
atelektazik alanlar görülebilir. SLS’de ilerleyici plörit saptanabilir, bunun 
SFT’deki restriktif paternin nedeni olduğu düşünülmektedir. SLS’de akciğer 
parankimi sıklıkla normaldir.

Fizik muayene bulgularında, göğüs duvarı ekspansiyonunda azalma, 
yardımcı solunum kaslarını kullanma, solunum seslerinde azalma saptanır. 
Tanıda en önemli dikkat edilmesi gereken nokta, mevcut akciğer bulgularını 
açıklayacak diğer patolojilerin dışlanabilmesidir. 

Tedavide prednizolon, klasik SLE tedavisinin (hidroksiklorokin ve 
azatioprin gibi) yanında ilk başvurulan ajandır ve birkaç hafta içinde klinik 
yanıt alınmasını sağlar. 

Akciğer parankimi normal olan, plevral efüzyon bulgusu olmayan, 
SFT’de total akciğer kapasitesinde azalma ve görüntüleme çalışmalarında 
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küçük akciğerlerle birlikte diyaframın yükseldiği SLE hastaları, klinisyenleri 
SLS olasılığı konusunda uyarmalıdır. Erken tanı, morbidite ve mortalitenin 
iyileştirilmesine yardımcı olabilir.

SICK BUILDING SENDROMU- HASTA BİNA SENDROMU   

Hasta bina sendromu; belirli bir binada yaşayan insanların, görünür 
bir neden olmaksızın birtakım hastalık semptomları gösterdiği (özellikle 
üst solunum yolları ilişkili) bir durumdur. Bina içindeki hava kalitesi gibi 
birtakım faktörlere bağlı olarak hastalarda üst solunum yolu irritasyonu, baş 
ağrısı, yorgunluk, deri döküntüsü gibi nonspesifik bulgular baş gösterir. 

Tanı konulabilmesi için semptomların işaret edebileceği hastalıkların 
dışlanması ve hastaların bina dışındayken semptomlarının iyileşmesi 
gerekmektedir.

Hasta bina sendromunda en sık üst solunum yolu yakınmaları gözlemlenir. 
İnatçı-kuru öksürük, sık hapşırma, boğazda kuruluk-kaşınma hissi veya 
boğaz ağrısı ile burun akıntısı başlıca semptomlardandır. Gözlerde yanma, 
kızarıklık, kaşıntı hisleri; ciltte kaşıntı, döküntü, kuruluk; nörolojik olarak 
baş ağrısı, baş dönmesi, konsantrasyon güçlüğü ve yorgunluk; psikolojik 
olarak sinirlilik, değişken ruh hali, stres; kas,eklem ağrıları; ek olarak mide 
bulantısı ve kokulara karşı hassasiyet hasta bina sendromu’nda kaydedilmiş 
belirtilerdendir. Semptomlar genellikle bina içine girerken başlar, giderek 
kötüleşir; binadan ayrıldıktan sonra düzelir. Aynı binada birden fazla kişi bu 
durumdan muzdarip olabilir. 

Bu sendrom için düşünülmüş çeşitli sebepler vardır, bunlar içinde en 
belirgini kötü havalandırma sistemleridir. Yeterli hava girişi sağlamayan 
veya bakımsız filtrelere sahip ısıtma, havalandırma, klima sistemleri, iç 
mekan kirleticilerinin birikmesine neden olabilir. Yapı malzemeleri (boyalar, 
yapıştırıcılar, halılar), ofis ekipmanları (yazıcılar, fotokopi makineleri), 
temizlik ürünleri, tütün dumanı, pestisitler gibi kimyasallar; ayrıca küf, 
bakteriler, virüsler, toz akarları gibi biyolojik etkenler bu iç mekan kirleticileri 
için verilebilecek örneklerdendir. Bir diğer sebep yetersiz ve kalitesiz 
aydınlatma, aşırı gürültü, tutarsız ortam sıcaklığı, yüksek veya düşük nem 
gibi fiziksel faktörlerdir. İş yerindeki yüksek stres, iş rollerinden duyulan 
memnuniyetsizlik, kötü iş yeri ilişkileri, yönetim ile çatışma psikososyal 
faktörler olarak sendromu tetikleyebilir. 

Gelişmiş olan ülkelerde, kadınlarda, genç ofis çalışanlarında, önceden alerji 
gibi solunum sistemi rahatsızlığı olanlarda, kötü iş ortamında çalışanlarda 
daha sık görülür. Ofis çalışanları arasında prevalansı %20 civarındadır. 
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SBS’nin tedavi yaklaşımı daha çok tanıyı koyduktan sonra ortam 
koşullarının düzeltilmesi ile ilgilidir. Koşulların düzeltilmesinin yanında 
hastanın semptomatik olarak rahatlatılması önem taşır. 

SILO-FILLERS SENDROMU - SİLO-DOLDURUCU 
HASTALIĞI 

Silaj; sığır, koyun ve keçi gibi memeli hayvanların yem ihtiyacını karşılayan 
ve silolarda saklanan yüksek nem içeren fermente edilmiş yemlerdir. Silo-
Filler’s sendromu ise bu silajlara maruz kalan bireylerde görülen bir tür 
solunum rahatsızlığı ve meslek hastalığıdır. Silajın fermantasyonu sürecinde 
nitrojen dioksit (NO2) gazı üretilir, bu gazın çiftçiler tarafından solunması 
bu sendromun oluşma sebebidir. 

NO2, mukozal membranları şiddetli şekilde tahriş etme gücüne sahiptir. 
Solunum yolları iç yüzeyinde inflamasyon ve hasara neden olur. Yüksek 
konsantrasyonları akut akciğer hasarı, pulmoner ödem ve bronşiolitis 
obliteransa sebep olabilir. 

Silo-Filler’s sendromunun kesin prevalansı yapılan çalışmaların eksikliği 
nedeniyle iyi belgenemese de, sendrom öncelikle çiftçileri, tarım işçilerini 
ve silajların doldurulması ve bakımıyla doğrudan ilgili olan kişileri etkiler. 
Uygun havalandırma ve güvenlik önlemlerinin uygulanmadığı ortamlarda 
çalışanlar daha yüksek risk altındadır. Maruz kalma riski, tipik olarak hasat 
mevsiminde meydana gelen silaj fermantasyon süreci sırasında en yüksektir. 

Klinik olarak hastalarda solunum yollarının tahrişi nedeniyle gelişen 
inatçı öksürük en sık görülen semptomdur. Dispne, göğüs ağrısı, wheezing 
(daralmış hava yolları nedeniyle) diğer solunumsal semptomlardır. Yüksek 
konsantrasyonlarda NO2 maruziyeti ayrıca bulantı kusma gibi gastrointestinal 
sistem yakınmalarına neden olabilir. Hastalar tedavi edilmezlerse kronik 
bronşit, bronşiolitis obliterans gibi tablolar ortaya çıkabilir. 

Hastalığın tanısında detaylı anamnez alma çok önemlidir. Silaj maruziyeti 
ve semptomların başlangıç zamanı kaydedilmelidir. Fizik muayenede, 
takipne, wheezing, azalmış solunum sesleri tespit edilebilir. Akciğer 
görüntülemelerinde pulmoner ödem gibi akciğer hasarının bulguları 
gözlemlenebilir. Kanda özellikle hipoksemi dikkat çeker. Siyanotik hastalarda 
methemoglobinemi düşünülmelidir. Solunum fonksiyon testlerinde 
obstrüktif patern ön plandadır. 

Tedavide ilk adım, NO2’nin daha fazla solunmasını önlemek için 
kişiyi maruziyet alanından uzaklaştırmaktır. Sonrasında acil müdahale 
uygulanmalı ve zehir kontrol merkezine danışılmalıdır. Solunum ve dolaşım 
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yollarının stabilizasyonu sağlanmalı, hipoksi nedeniyle oksijen tedavisi 
uygulanmalıdır. Hava yollarını açmak ve nefes almayı kolaylaştırmak için 
bronkodilatörler; akciğerdeki inflamasyonu azaltmak için kortikosteroidler 
de tedaviye eklenebilir. Şiddetli semptomları veya solunum sıkıntısı olan 
bireylerin, gerekirse mekanik ventilasyon da dahil olmak üzere yoğun bakım 
için hastaneye yatırılması gerekebilir. 

NO2 maruziyetini önlemek ve en aza indirmek için silo depolarında 
yeterli havalandırmanın yapılması, solunum yollarını koruyucu ekipmanların 
kullanılması, çalışanlara gerekli eğitimin verilmesi kritik önem taşımaktadır. 

SJÖGREN SENDROMU

Primer Sjögren Sendromu (SS), kadınlarda 9 kat daha sık görülen nadir 
bir otoimmün hastalıktır. Genetik olarak yatkın olan bireylerde, çevresel 
faktörlerin de etkisiyle kronik otoimmün bir süreç gelişir. Egzokrin salgı bezi 
hücrelerinin yüzeyinde bulunan bazı proteinler (SS-A gibi) ile bu proteinlere 
karşı oluşan antikorların etkileşimi sonucunda bu hücrelerde nekroz ve 
apoptoz olur. Açığa çıkan sitokinler lenfoproliferasyona yol açar. Başlıca 
semptomlar ağız ve göz kuruluğudur, bunun yanında iç organ tutulumları 
da görülür. 

Akciğer tutulumu sıklıkla trakeobronşiyal kuruluk ve interstisyel pnömoni 
olarak karşımıza çıkar. SS’li hastalarda akciğer tutulumunun prevalansı 
tahmini olarak %9-24 arasındadır.

Solunumsal belirtiler SS’de ileri evrelerde gelişir ve nadiren başvuru 
özelliğidir. Foliküler bronşiolit gibi küçük hava yollarını etkileyen lezyonlar, 
akciğer tutulumu olan SS hastalarında en sık görülen histolojik bulgular 
arasındadır. SS ile ilişkili akciğer hastalığı olan hastalarda, diğer SS hastalarına 
kıyasla yaşam kalitelerinde bozulma ve fiziksel aktivitelerinde kısıtlanma 
daha belirgindir. Pulmoner tutulum 10 yıllık hastalıktan sonra 4 kat artmış 
ölüm riski ile ilişkilidir.

SS, solunum sistemini birçok farklı şekillerde etkileyebilir. Aşağıda kısaca 
bu etkilenimler ele alınacaktır. 

Üst Solunum Yolu: Nazal kabuklanma ve epistaksis, kuruluk nedeniyle 
sık görülür. Yine ses tellerini kaplayan kuruluk ve kalın mukus varlığı ses 
kısıklığına neden olur. Granulomatöz/non-granulomatöz laringeal nodüller 
görülebilir. Primer SS hastalarının yaklaşık yarısında persistan kuru öksürük 
mevcuttur, yaşam kalitesini ciddi şekilde bozabilir. Kserotrakea, Sjögren 
sendromu ile ilişkilendirilen ve trakeanın kuru ve tahriş olmuş yapısını ifade 
eden bir durumdur. Bundan muzdarip olan hastalar, genellikle kalınlaşmış 



200 | Sezary Sendromu

sekresyonları temizlemekte güçlük çeker ve bu nedenle atelektazi, bronşektazi, 
tekrarlayan bronşit ve bronkopnömoni gibi solunumsal sıkıntılar oluşturur. 

Distal Hava Yolları: Foliküler bronşiolit (FB), SS’nin en yaygın 
pulmoner belirtilerinden biridir. En yaygın radyografik bulgusu baskın 
olarak sentrilobüler dağılım gösteren, boyutları 1 ila 3 mm arasında değişen 
nodüllerdir. İzole foliküler bronşiolitli hastaların çoğunda klinik seyir ve 
prognoz nispeten iyidir. SFT’ler restriktif patern gösterir. VC, TLC, FEV1, 
FEV1/VC ve DLCO anlamlı olarak azalırken, RV beklenen değerlere kıyasla 
artmıştır.

İntersitisyel Akciğer Hastalığı: 

NSIP, SS hastalarında en sık görülen İAH alt tipidir ve prevalansı %28 ile 
%61 arasında değişmektedir. En yaygın başvuru şikayeti birkaç aydır devam 
eden nefes darlığıdır ve akciğer grafilerinde genellikle bilateral interstisyel 
infiltratlar görülür. Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografideki 
(HRCT) karakteristik bulgular, vakaların %75’inde görülen, subplevral ve 
baziler ağırlıklı buzlu cam opasitelerini içerir. NSIP’in histolojik tanısı ile 
korelasyon gösteren iki bulgu, subplevral koruma ve opasitelerin alt bölge 
bronkovasküler demetler boyunca izlenmesidir. Bal peteği NSIP’de nadirdir 
ve genellikle bir dışlama faktörü olarak kabul edilir. Prognoz iyidir ve 
fibrozisin varlığına veya yokluğuna bağlıdır. 

Olağan İnterstisyel Pnömoni (UIP), İAH alt tipleri arasında en kötü 
prognoza sahiptir ve prevalansı %17’dir. Hastalar çoğunlukla ilerleyici 
dispne ve kuru öksürük ile başvururlar. HRCT’deki klasik bulgular, bal 
peteği ile bibasilar retiküler anormallikleri içerir. Kortikosteroid tedavisine 
yanıt vermez. 

Lenfositik interstisyel pnömoni (LİP), histopatolojik olarak, alveolar 
septa ve küçük hava yollarını diffüz olarak genişleten lenfositlerin ve plazma 
hücrelerinin diffüz interstisyel infiltrasyonu ile karakterizedir. SFT’ler tipik 
olarak azalmış DLCO ile birlikte restriktif bir patern ortaya koyar. Göğüs 
radyografisi alt akciğer bölgelerinde daha belirgin olan bilateral retiküler 
veya retikülonodüler opasiteler gösterir. En yaygın BT bulguları, ince duvarlı 
kistlerle birlikte yaygın buzlu cam opasitesi ve konsolidasyondur.

Kistik Akciğer Hastalığı, Primer SS hastalarının yaklaşık %10 
kadarında bulunur. Alt loblar ağırlıklı olarak etkilenir. Solunum fonksiyon 
testleri değişken bir karışık restriktif ve obstrüktif patern gösterir. Fibrozis 
gibi kistler de pulmoner SS’nin geri dönüşü olmayan bir belirtisidir. 

Pulmoner Lenfoma, (Primer pulmoner lenfomalar) nadirdir. 
Araştırmalarda BALT lenfomaların bir kısmında altta yatan SS saptanmıştır. 
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(Mukoza ile ilişkili lenfoid doku (MALT), BALT (bronş ile ilişkili 
lenfoid doku) ve GALT’yi (gastrointestinal lenfoid doku) içeren genel bir 
terimdir.). Belirtiler arasında öksürük, nefes darlığı ve kilo kaybı ve ateş gibi 
sistemik semptomlar yer alabilir. Görüntülemeler; nodüller, kitleler veya 
lenfadenopatileri gösterebilir.

Pulmoner Amiloidoz, SS’nin bir komplikasyonudur. Genellikle AL 
proteini tipinde, nodüler olarak gözlemlenir. Amiloid nodüller sıklıkla 
periferik ve subplevral yerleşimlidir ve alt lobları etkiler. 

Pulmoner Hipertansiyon ve Plevral tutulum ise, SS’nin çok nadir görülen 
pulmoner komplikasyonlarındandır. 

Tanı için klinik öykü ve iyi bir fizik muayene ilk basamağı oluşturur. 
SFT ile yukarıda belirtilen restriktif paternler ortaya konabilir, HRCT ile 
komplikasyonlara özel akciğer bulguları gözlemlenebilir, bronkoskopik 
biyopsi ile histopatolojik tanı konulabilir. Kanda bakılacak otoantikorlarda 
SS’ye özel anti-Ro/SSA, anti-La/SSB tespit edilebilir. İnflamatuar 
belirteçlerin (eritrosit sedimentasyon hızı, C-reaktif protein) artması da 
tanıyı destekler nitelikte olacaktır. 

Tedavide daha çok altta yatan SS’nin tedavisine yönelik yaklaşımlar tercih 
edilmelidir. Bunlar ise; kortikosteroidleri, hastalığı modifiye eden romatizmal 
ilaçları (DMARD: metotreksat, azatioprin, mikofenolat mofetil), biyolojik 
ajanları (rituksimab) içerir. Gelişen solunumsal belirti ve hastalıklara karşı ek 
tedaviler de gerekebilir; bronkodilatörler, pulmoner hipertansiyon için ilgili 
ajanlar, enfeksiyonlara karşı antibiyotikler kullanılabilir. 

Sjögren hastalığında pulmoner tutulumun prognozu, akciğer 
tutulumunun tipine ve şiddetine bağlı olarak değişir. Erken tanı ve tedavi, 
hastalığın ilerlemesini önlemede ve sonuçları iyileştirmede çok önemlidir. 
Göğüs hastalıkları uzmanı ve romatolog ile düzenli izleme ve takip, hastalığın 
etkili bir şekilde yönetilmesi için gereklidir.

SLEEP APNOEA/HYPOPNOEA- UYKU APNE-HİPOPNE 
SENDROMU

Obstrüktif uyku apne/hipopne sendromu (OSAHS), uyku sırasında üst 
hava yolunun tekrarlayan kısmi (hipopne) veya tam (apne) tıkanma atakları 
ile karakterize olup uykunun bölünmesine ve kan oksijen seviyelerinin 
düşmesine neden olur. OSAHS yetişkin nüfusun yaklaşık %2-4’ünü etkiler. 
Erkeklerde daha yaygındır, yaşlı yetişkinlerde ve obezite olanlarda daha 
yüksek bir prevalansa sahiptir. Risk Faktörleri; obezite, erkek cinsiyet, ileri 
yaş, kraniyofasiyal anormallikler ve aile öyküsüdür. 
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Uyku sırasında üst hava yolunun kasları gevşer ve bu da özellikle 
büyümüş tonsiller, büyük bir dil veya aşırı yağ dokusu gibi predispozan 
faktörlere sahip kişilerde hava yolunun kısmen veya tamamen çökmesine 
neden olabilir. Hava yolu tıkanıklığı hipoksemi ve hiperkapniye yol açarak 
normal solunumun yeniden sağlanması için uykudan uyanmayı tetikler. Bu 
hava yolu çökmesi ve uyarılma döngüsü saatte birden fazla kez meydana 
gelebilir, bu da uykunun bölünmesine ve gündüz aşırı uykululuğa yol açar.

Yüksek sesle horlama, uyku esnasında boğulma nöbetleri, tanıklı apneler, 
sık uyanma, noktüri OSAHS’ın başlıca gece semptomlarıdır. Gündüz ise 
hastalarda aşırı uyku hali, sabah baş ağrıları, konsantrasyon güçlüğü, sinirlilik 
ve ruh hali problemleri gözlemlenir. 

Hastalar yukarıdaki semptomlar ile başvurduğunda ayrıntılı tıbbi öykü 
alınmalı ve fizik muayene yapılmalıdır. OSAHS teşhisi için altın standart 
polisomnografidir. Çeşitli fizyolojik parametrelerin (örn. hava akışı, kan 
oksijen seviyeleri, beyin aktivitesi, kalp hızı ve kas aktivitesi) izlendiği bir uyku 
laboratuvarında bir gece kalınarak gerekli ölçümler yapılır. Bu ölçümlerde 
uyku saati başına düşen apne ve hipopne sayısı (Apne Hipopne İndeksi – 
AHI) belirlenir. Saatte 5-14 arası ölçülürse hafif, 15-29 arası ölçülürse orta, 
30 veya daha fazla ölçülürse şiddetli OSAHS vardır. 

Tedavide öncelikle kilo kaybı, sırt üstü yerine yan yatarak uyumak, 
yatmadan önce alkol ve sedatiflerden kaçınmak gibi yaşam tarzı değişiklikleri 
gelir. Orta ve Şiddetli OSAHS için ilk basamak tedavi ise CPAP cihazı 
kullanmaktır. Bu sayede uyku esnasında hava yolu düzenli olarak açık tutulur.  
Alt çeneyi ve dili yeniden konumlandırarak hava yolunu açık tutmak için 
tasarlanmış bazı oral aparatlar mevcuttur, uygun hastalarda kullanılabilir. 
Anatomik olarak larengeal yapılar, dil veya çenelerinde bozukluk olan 
hastalarda cerrahi seçenekleri de mevcuttur.
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SLIPPING RIB SENDROMU - Bakınız Cyriax 
Sendromu

Dr. Ersin Alkılınç1

SPANISH TOXIC OIL SENDROMU  

Toksik yağ sendromu (TOS) bir kas-iskelet sistemi hastalığıdır. 
İspanya’da 1981 yılında ortaya çıkan ve yaklaşık 25600 kişiyi etkileyen, 
4000’den fazlasının birkaç ay içinde öldüğü ve binlerce insanın da sakat 
kaldığı bir sendromdur. Salgına kontamine kolza yağının neden olduğu 
düşünülmektedir. 

İspanya’da, zeytinyağı olarak hileli bir şekilde satılan bir yağın yenmesi, 
daha sonra toksik yağ sendromu (TOS) olarak bilinen ve klinik olarak yoğun 
güçsüzleştirici miyaljiler, belirgin periferik eozinofili ve pulmoner infiltratlarla 
karakterize edilen, daha önce kaydedilmemiş bir durumun salgınına 
neden olmuştur. Bu durum, patogenezi bilinmeyen, nekrotizan olmayan 
bir endotel hasarı ile başlayan ve sonrasında muhtemelen otoimmün bir 
bileşeni olan multisistemik bir hastalığı yansıtmaktadır. TOS’tan kurtulanlar 
arasında deri, akciğerler, nörolojik sistem, kaslar, karaciğer ve diğer organları 
etkileyen kronik durumlar bildirilmiştir.

Toksik yağ sendromu (TOS), klinik olarak yoğun güçsüzleştirici 
miyaljiler, belirgin periferik eozinofili ve pulmoner infiltratlar ile karakterize 
edilir. Büyüklüğü, klinik durumun yeniliği ve etiyolojisinin karmaşıklığı 
nedeniyle benzersizdi. İlk ortaya çıkışı alışılmadık özelliklere sahip bir 
akciğer hastalığı şeklinde olmuş, ancak semptomlar başlangıçta bir akciğer 
enfeksiyonunu andırmıştır. Hastalığın belirli coğrafi bölgelerle sınırlı olduğu 
görülmüş ve komşuları hiçbir belirti göstermezken bile bir ailenin birkaç 
üyesi etkilenmiştir. Akut fazın ardından bir dizi başka kronik semptom 
ortaya çıkmıştır.

1 Uzman Doktor. TC. SB. Kocaeli Şehir Hastanesi
 ORCID ID: 0000-0002-6456-6623, ersinalkilincmd@gmail.com
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1987 yılında, TOS’un anilin türevleri içeren kolza tohumu yağı alımıyla 
bağlantılı olduğu epidemoloji tarafından tespit edilmiştir. Yağ asidi 
anilidlerinin (anilin ve yağlar arasındaki reaksiyon sonucu ortaya çıkan) 
seviyeleri üzerine yapılan iki ayrı çalışma, vakayla ilişkili yağların bu maddeyi 
yüksek seviyede içerdiğini doğrulamıştır. 1991 yılında yapılan çalışma, 
Fransız kolza yağının endüstriyel kullanım amacıyla % 2 anilin ile denatüre 
edildikten sonra İspanya’ya ithal edildiğini tespit etmiştir. Zehirli yağın bu 
endüstriyel yağdan üretildiği, anilini çıkarmak için yasadışı bir şekilde rafine 
edildiği ve diğer yenilebilir yağlarla karıştırıldığı sonucuna varmışlardır. 
1992 yılında DSÖ, olayla ilgili olarak o zamana kadar elde edilen bilgilere 
ilişkin bir inceleme yayınlamıştır.

STRAIGHT BACK SENDROMU   

Düz sırt sendromu normal üst torasik spinal kifozun kaybı ile karakterize 
bir torasik deformitedir. Bu deformite göğsün ön-arka çapının azalmasına 
yol açarak kalbin ve büyük damarların sıkışmasına ve genişlemiş görünmesine 
neden olur. Bu duruma kalbin sola doğru yer değiştirmesi eşlik eder ve kalpte 
üfürüm, göğüs ağrısı ve trakeal bası ile sonuçlanır.  

Hastaların %64 ‘ünde mitral kapak prolapsusu (MVP) olduğu 
bildirilmiştir.  Düz sırt sendromunun perikardiyal yokluk olarak yanlış teşhis 
edildiği de belirtilmiştir. 

Düz sırt sendromlu olgularda kalpte hem klinik hem de elektrokardiografik 
(EKG) değişiklikler görülebilir ve bunlar kalbin, önde sternum arkada 
kolumna vertebralis arasında sıkışmasına bağlı olabilir.
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SUBMERSION SENDROMU 

Dr. Sevil Aydoğan Diş1

Sinonim: Boğulma sendromu, Drowning sendromu

Boğulma, “sıvıya daldırma/daldırılma nedeniyle birincil solunum 
bozukluğu yaşama süreci” olarak tanımlanmış olup, 2002 yılında Dünya 
Sağlık Örgütü (WHO) önerisiyle “boğulmaya yakın” ve “ikincil boğulma” 
gibi daldırma olaylarıyla ilişkili terimlerin kullanımı bırakılmıştır. Boğulma; 
“ölümcül boğulma” ve “ölümcül olmayan boğulma” olmak üzere iki ana 
kategoriyi içerir.  

WHO’ya göre boğulma, yıllık tahmini 372000 ölüm oranıyla kasıtsız 
yaralanmaya bağlı ölümlerin önde gelen nedenlerinden biri olup aspirasyona 
bağlı ciddi morbiditeye neden olabilmektedir. Risk faktörleri arasında 
epilepsi, kardiyak disritmiler, hiperventilasyon, hipotermi, hipoglisemi, 
alkol ve uyuşturucu kullanımı bulunmaktadır. Ayrıca farklı etnik gruplar, 
mülteciler ve su sporu yapanlar ve çocuklar risk altındadır.

Suya batma yaralanması, hava yolu açıklığının sağlanamaması ve 
aspirasyon nedeniyle meydana gelen akciğer hasarına bağlı oluşmaktadır. 
Hipoksi boğulmada birincil ölüm mekanizmasıdır. Boğulma hipoksemiye 
neden olarak organ hasarını ve kardiyak fonksiyon bozukluğunu tetikler. 
Kardiyopulmoner sistemde daha önce oluşmuş olan hasarlar yeni fonksiyon 
bozukluğuna duyarlılığı artırır. Hipoksi genellikle 3 dakika içinde bilinç 
kaybına yol açtığından, boğulan bireyler genellikle suda ölü bulunur veya 
hayatta kalanlar sudan çıktıktan sonra ciddi klinik seyir gösterir. Nadiren de 
olsa suya daldırma sonrası iyileşme süreci sonrası akciğer fonksiyonlarında 
ani bozulma sonrası ani ölüm gözlenebilir. İyileşenlerde uzun süreli 
kardiyorespiratuar yetmezlik, hipoksik ensefalopati, mikotik enfeksiyonlar 
gibi çeşitli komplikasyonlar meydana gelebilir.

Radyolojik olarak değerlendirmede, ilk akciğer grafisi normal olup saatler 
sonra infiltrasyon veya akciğer ödemi tablosu belirginleşebilmektedir. 

Tedavide olay yerinde ilk müdahale önemlidir. Hayatta kalan 
semptomatik hastalara destekleyici bakım ve komplikasyonların tedavisi 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi  
ORCID ID: 0000-0002-7239-7102, dr.sevilaydogan15@gmail.com
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uygulanır. Oksijenasyonu sağlamak ve hipoksemiyi önleyerek hipoksemiye 
bağlı gelişecek doku hasarını önlemek birincil hedeftir. Oksijen tedavisi, 
mekanik ventilasyon, kortikosteroidler, gereğinde antibiyotik kullanımı 
tedavide yer almaktadır. 

VENA KAVA SÜPERİOR SENDROMU   

Vena kava süperior sendromu (VKSS); kanın vena kava süperior (VKS) 
yoluyla sağ atriuma boşalma mekanizmasında obstrüksiyon olması sonucu 
ortaya çıkan klinik bulgu ve semptomlar grubudur. İlk kez 1757 yılında 
William Hunter tarafından aort anevrizmalı bir hastada tanımlanmıştır. 

Vena kava süperior; baş, boyun, kollar ve üst toraksın venöz drenajından 
sorumludur ve kalbe venöz dönüşün üçte birini gerçekleştirir. Obstrüksiyon; 
dış bası ya da intravasküler patolojilere bağlı olarak VKS düzeyinde, VKS’ye 
drene olan venlerde veya VKS’nin atriuma boşaldığı yerde olabilir. 

VKSS’li hastaların %60-85’i intratorasik malignitelerden kaynaklanır. 
Küçük hücreli dışı akciğer kanseri (KHDAK) en sık nedenidir. Malign 
VKSS’li vakaların %95’i akciğer kanseri ve Non-Hodgkin lenfoma 
hastalarıdır. Port kateteri, kalp pili, implante edilebilen defibrilatör gibi 
intravasküler cihazlar trombotik komplikasyonlara neden olmakta ve buna 
bağlı VKSS’de artış görülmektedir. Mediastinal fibrozis, tüberküloz ve 
mantar enfeksiyonları, vaskülitler (Behçet hastalığı), aort anevrizması, 
silikozis, sarkoidoz, radyoterapinin geç dönemi gibi bazı durumlar da 
etyolojide yer almaktadır.

Klinik bulgular, obstrüksiyon distalindeki basınç artışıyla ilişkilidir. 
Dispne, öksürük, ses kısıklığı, stridor, baş ağrısı, bulantı, görme bozukluğu 
görülebilir. Fizik muayenede fasiyal ödem, boyun ve üst ekstremite 
venlerinde dilatasyon, göğüs venlerinde dolgunluk, fasyal plethore ve siyanoz 
gözlenebilir. Hızlı gelişen VKSS’de larengeal ödem, letarji, senkop, stupor 
veya koma görülebilir.

Hastalarda, tipik klinik bulgular tanı koymak için yeterlidir. Tanının 
radyolojiyle doğrulanması gerekmez. Radyolojik görüntüleme daha çok 
etiyoloji ve tedavinin belirlenmesinde önem taşımaktadır. 

Tedavide iki amaç vardır; semptomatik palyasyon ve altta yatan hastalığın 
tedavisini sağlamak. Konservatif tedavide; istirahat, baş elevasyonu, sıvı 
ve oksijen desteği, diüretik ve kortikosteroid tedavisi uygulanır. Spesifik 
tedavi yaklaşımında klinik tablonun ciddiyet düzeyi belirlenerek acil stent 
uygulaması, trombolitik tedavi, histopatolojik tanıya yönelik tedaviler, cerrahi 
tedavi, kemoterapi/radyoterapi ve endovasküler tedaviler uygulanmaktadır.

SWYER-JAMES SENDROMU  Bakınız Mac Leod sendromu
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SYNDROME Z

Dr. Saliha Betül Şen1

Sendrom z metabolik sendrom ve obstruktif uyku apnesinin bir arada 
görülmesine verilen addır.

Sendrom Z’nin kardiyovasküler sistem üzerine etkileri, obstrüktif uyku 
apnesinin ise hipertansiyon, insülin direnci, koroner arter hastalığı, inme 
ile bağımsız ilişkisine dair kanıtlar bulunmaktadır. Metabolik sendrom 
ABD’lilerin yaklaşık %25-40’ında bulunmaktadır ve oranı giderek 
artmaktadır. Obstrüktif uyku apnesi olan hastalarda ise metabolik sendrom 
daha fazla görülmektedir.

Metabolik sendrom kriterleri: 

Asyalı erkekler için bel çevresi >90 cm, kadınlar için bel çevresi >80 cm 
olması ve aşağıdaki 4 kriterden ikisinin bulunması gerekmektedir.

Trigliserid >150 mg/dl olması veya trigliserid yüksekliği nedeniyle tedavi 
altında olmak

HDL değerinin erkeklerde <40 mg/dl, kadınlarda <50 mg/dl veya 
düşük HDL nedenli tedavi altında olmak

Sistolik kan basıncı >130 mmHg , diyastolik kan basıncı >85 mmHg 
olması veya hipertansiyon nedenli tedavi alıyor olmak

Açlık plazma glukozu >100 mg/dl veya diyabet nedenli tedavi alıyor 
olmak

Obstrüktif uyku apnesi tanı kriterleri:

Polisomnografide >15/sa apne + hipopne saptanması veya

Gündüz uykululuk hali, gündüz uyku atakları, boğulma hissiyle uyanma, 
yorgunluk, uykuda tanıklı horlama, uykuda tanıklı solunum durması 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi, 
ORCID ID: 0009-0005-3528-4001 , salihabetulsen@hotmail.com
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şikayetlerinden herhangi birini bildiren hastada polisomnografide >5/sa 
apne + hipopne saptanması

Obstrüktif uyku apnesi ve metabolik sendromun her ikisinin sebep 
olduğu sorunlar yaşam tarzı değişikliği ve girişimsel başka yöntemler ile 
değiştirilebilir.

TORASİK OUTLET SENDROMU

Torasik outlet sendromu, birinci kaburga skalen kaslar ve klavikuladan 
oluşan torasik outlet adı verilen aralıktan geçen nörovasküler yapıların 
sıkışması ile görülen bir sendromdur. Torasik outletteki basınç durumunu 
değiştiren kaburga yapıları, tümör veya kist gibi yer kaplayıcı lezyonlar, 
bölgedeki kasların aşırı kullanımına bağlı oluşan fibröz kas bantları, geçirilmiş 
travma öyküsü torasik outlet sendromuna neden olabilir. Sekonder neden 
olarak trapezius kas eksikliği, klavikula kırığı da omuz çökmesi ile torasik 
outletin daralmasına ve torasik outlet sendromuna neden olabilir.

Torasik outlet sendromunun çeşitli tipleri mevcut olmakla beraber 
%90’dan fazlasını nörojenik tip oluşturur. Kadınlarda, duruş bozukluğu ve 
kas zayıflığı veya her ikisinin birden bulunduğu kişilerde daha fazla görülür. 
Prevalansı net belirlenememekle birlikte 1000 kişide 3-80 vaka arasındadır.

Servikal kaburga bulunanlarda, boyun travması geçirenlerde, kist, tümör, 
fibröz bant bulunması, tekrarlayıcı aşırı abduksiyon ve dış rotasyon yapılan 
yüzme, su topu, beyzbol, tenis gibi sporlar ile uğraşanlarda görülebilir.

Semptom yelpazesi geniştir. Ağrı en yaygın şikayettir. Venöz torasik çıkış 
sendromunda kolda ağrı ve şişlik görülebilir. Ayrıca üst ekstremitede derin 
ven trombozu gelişebilir. Arteriyel varyantta üst ekstremitede solukluk ve 
nabızlarda zayıflama eşlik edebilir. Kollateral kan akışı nedeniyle semptomlar 
geç veya sadece basıncın arttığı pozisyonlarda ortaya çıkabilir. En yaygın 
torasik outlet sendromu nedeni olan nörojenik tipte brakial plexus sıkışması 
görülür. Ağrı yaygın görülen semptomdur. Elin intrinsik kaslarında atrofi, 
elde güç ve duyu kaybı eşlik edilebilir.

Tanıyı doğrulamak için fizik muayene önemlidir. Her iki kolun simetri 
ve hareket açıklığı değerlendirilmelidir. Arteriyel bası şüphesi varsa 
Adson manevrası ile radyal nabzın azalıp azalmadığına bakılmalıdır. Sinir 
sıkışmasının değerlendirilmesi için üst ekstremiteye nörolojik muayene 
yapılmalıdır. Sinir kompresyonu nedenli hipotenar kasların ve abductor 
pollicis brevisin atrofiye uğraması ile görülen bulguya Gilliatt-Sumner eli adı 
verilir. Dirsek 90 derece açıklıkta olacak şekilde kolu abduksiyona getirerek 
el açıp kapatma ile semptomların ortaya çıkması varyant ayrımı olmaksızın 
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torasik outlet sendromu tanısı için yardımcıdır. Bu manevraya Roos stres 
testi adı verilir.

Görüntüleme yöntemlerinden basit bir göğüs veya servikal omurga 
röntgeni ile anatomik varyant saptaması yapılabilir. Venöz doppler 
ultrasonografi venöz varyant tanısı için yardımcıdır. Arteryel varyant 
konuma bağlı geliştiği için teoride anjiyografi ideal gibi görünse de tanısal 
yaklaşımda kullanımı tartışmalıdır. Nörojenik varyant için ems pozitifliği 
tanı koydurucudur ancak pozisyonel değişiklik nedeniyle tanıda soruna yol 
açabilir.

Tedavide iki ana yol bulunur: Konservatif tedavi ve cerrahi. Konservatif 
tedavi yaşam tarzı değişikliği, fizik tedavi ve rehabilitasyondan oluşur. Basıya 
bağlı zayıflatıcı semptomları ve şiddetli ağrısı olanlar dışındakilerin tedavisine 
konservatif tedavi ile başlanması önerilir. Cerrahi müdahale tartışmalı bir 
tedavi yöntemidir. El intrinsik kaslarında atrofi, vasküler yapıların risk altında 
olduğu ve bu semptomların torasik outlet sendromundan kaynaklandığına 
dair güçlü kanıtlar olduğunda cerrahi önerilir. Semptomların nonspesifik 
olması nedeniyle vakaların çoğu güçlü kanıt bulunmadan opere edilir. 
Komplikasyon oranları da yüksek saptanmıştır.

THORSON- BJÖRK SENDROMU

Serotonin ( 5- hidroksitriptamin)  aşırı salınımına bağlı paroksismal ateş 
basması ve sağ ventrikül yetmezliği birlikteliğine verilen addır.

Serum serotonin düzeyleri yüksek değerlere ulaştığında ortaya çıkar. Bu 
durum genellikle karsinoid tümör ve/veya hepatik metastazlar olduğunda 
gerçekleşir.

Sendrom ince bağırsak karsinoidi, karaciğere veya diğer parankimatöz 
organlara metastaz, kalbin sağ tarafında kapak hastalığı, flushing, değişkenlik 
gösteren siyanoz, diyare, astım ve son olarak ödem ve asitten oluşmaktadır. 
Bu semptomlar aşırı serotonin salgılanmasına bağlı olarak gelişir. Kalp kapak 
hasarı ilerleyen zamanlarda görülür.

Karsinoid tümörler salgı özelliğine sahip, iyi diferansiye tümörlerdir. 
Bronşiyal ağaç ve gastrointestinal sistem boyunca görülebilir, karaciğere 
metastaz yapabilirler. En sık ince bağırsak ve appendikste görülür.

Tedavide serotonin salgısına sebep olan tümör ve metastazların cerrahi 
olarak çıkarılması yer alır. Semptomatik tedavide octreotid de yer alır.
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TIETZE SENDROMU

Eş anlamlılar: Kondropati Tuberoza, Kostokondral Bileşke Sendromu

Göğüs ön duvarda şişlik, ağrı, hassasiyet gibi semptomların görülebildiği 
kostosternal, kostokondral ve sternoklavikuler eklemlerin inflamasyonuyla 
karakterize bir sendromdur. En sık 2. kostokondral eklemde ve 40 yaş 
altı hastalarda saptanmıştır. Olguların %70’i tek bir kostada görülür ve 
kostosternal eklem olguların %80’inde tutulmuştur. 

Kesin neden belirlenememekle birlikte göğüs ön duvara çoklu 
mikrotravmaların neden olabileceği görüşü mevcuttur.

Ağrı bazen kol, boyun ve omuzları etkileyebilir. Etkilenen bölgede 
kızarıklık ve ısı artışı mevcut olabilir. Tietze sendromu tanısı ayrıntılı 
anamnez, karakteristik bulguların varlığı ve diğer göğüs duvar patolojilerinin 
dışlanması ile konur.

Bazı durumlarda ağrı tedavi olmaksızın geriler. Medikal tedavi 
antiinflamatuar, nonsteroid antiinflamatuar veya analjezik ilaçlardan oluşur. 
Dinlenme, yorucu aktivitelerden kaçınma gibi öneriler de mevcuttur.

TOKSİK YAĞ SENDROMU

Toksik yağ sendromu 1981’de İspanya’da kolza yağı tüketen kişilerde 
gıda kaynaklı salgına yol açmıştır. Salgında 20.000’den fazla kişi etkilenmiş 
ve birkaç yüzü ilk yıl içinde ölmüştür.

Sendromun farklı klinik profiller içeren üç evresi vardır. Akut evre; 
yaklaşık 2 ay sürer ve eozinofili, miyalji, ateş, döküntü, pulmoner ödem 
tablosu hakimdir. Orta evrede; miyalji, kilo kaybı, sikka sendromu, karaciğer 
hasarı, gode bırakmayan ödem görülür. Kronik evre ise; periferik nöropati, 
karaciğer hasarı, skleroderma ve pulmoner hipertansiyon ile karakterizedir.

Başlangıçta hastalarda öksürük, orta veya düşük dereceli ateş semptomları 
görülür.

Yağ ile hastalık ilişkisi belirlendikten sonra çeşitli mikrobiyolojik ve 
serolojik testler yapılmış ancak bulaşıcı etken saptanamamıştır. Sendromun 
şüpheli yağdaki bir toksinden kaynaklandığı varsayılmıştır. Yağ içindeki 
etyolojik ajan tespit edilememekle birlikte içinde zeytin yağı, diğer bitkisel 
yağlar ve hayvansal yağ bulunduğu tespit edilmiştir. Bazı yağların içeriğinde 
kolza yağı ile anilin de saptanmıştır ancak toksik yağ sendromu klinik 
bulguları anilin zehirlenmesiyle uyumlu değildir. Bazı kolza yağlarında 
bulunan toksik bir bileşen olan erusik asit de etyolojik olarak dışlanmıştır.
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Yağa maruz bırakılan hayvanlarda toksik yağ sendromu gelişmemesi 
toksikolojik çalışma yapılabilecek hayvan modeli oluşturulamadığı için 
çalışmaları engellemiştir. Hayvanlar üzerinde çalışma ile kanıt sağlanamasa 
da epidemiyolojik veriler yağ ile hastalık arasında güçlü bir ilişki olduğunu 
ortaya koymaktadır.

Tanı klinik ile konur. Spesifik tetkik bulunmamaktadır. Ayırıcı tanıda 
başlangıçta interstisyel akciğer hastalıkları dışlanmalıdır. Kronik dönemde 
ise idiyopatik pulmoner hipertansiyon, skleroderma ve çeşitli otoimmün 
hastalıklar dışlanmalıdır.

Spesifik tedavi olmamakla birlikte başlangıç döneminde akciğer ödemi 
tablosu gelişirse yoğun bakımda destek tedavi fayda gösterebilir. Pulmoner 
hipertansiyon gelişmesi halinde vazodilatör tedavi verilebilir.

Prognoz değişkenlik göstermektedir. Etkilenen 20.000 kişiden 300’den 
fazlası ilk birkaç yıl içinde ölmüştür. Hayatta kalanlarda kardiyovasküler 
riskte artış ve yaklaşık %30’unda kronik hastalık gelişmiştir. Diğer hastalar 
ek sağlık sorunu yaşamadan iyileşmiştir.
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TOKSİK ŞOK SENDROMU

Dr. Ayfer Urgan1

Ateş, hipotansiyon, güneş yanığı benzeri döküntü ve son organ hasarı ile 
karakterize akut başlangıçlı bir hastalıktır.

En sık Staphylococcus aureus’un toksijenik bir türü veya A Grubu 
Streptokok (Streptococcus pyogenes) neden olur. Hastalık en sık olarak 
yüksek emiciliğe sahip tamponların kullanımına son verilmesine rağmen adet 
döneminde ortaya çıkar. Bununla birlikte,  yumuşak doku enfeksiyonları, 
ameliyat sonrası enfeksiyonlar, yanıklar, burun tıkacı gibi yabancı cisimlerin 
tutulması ve diyaliz kateterleri gibi adet dışı ortamlarda da ortaya çıkabilir.

Amerika Birleşik Devletleri’nde menstrüel ve non-menstrüel TSS 
insidansının 100.000’de 0,8 ila 3,4 civarında olduğu tahmin edilmektedir. 
İnsidans kış aylarında daha yüksek olma eğilimindedir ve gelişmekte olan 
ülkelerde daha yaygındır. Deri, ciddi enfeksiyon gelişimi için en yaygın 
kaynak/risk faktörüdür.

Multiorgan yetmezliği sırasında gelişen akut solunum sıkıntısı; kalp 
yetmezliği yokluğunda akut başlangıçlı yaygın pulmoner infiltratlar ve 
hipoksemi veya akut başlangıçlı yaygın ödem veya hipoalbüminemi ile 
birlikte plevral veya peritoneal efüzyonlarla kendini gösteren yaygın kapiller 
sızıntı kanıtı ile tanımlanır.

Tanı A grubu Streptococcus izolasyonu ve laboratuar ile konulur. 

Tedavide geniş spektrımlu antibiyotik, kristalloidlerle agresif intravenöz 
(IV) sıvı hidrasyonu, IV sıvılara dirençli şok hastaları için vazopressörler 
uygunlanmalıdır. Tüm hastalar bir yoğun bakım ünitesine yatırılmalıdır. 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi, 
ORCID ID: 0009-0005-1597-9148 0009-0005-1597-9148, ayferurgan@hotmail.com
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TRAPPED LUNG- TUZAKLANMIŞ AKCİĞER SENDROMU

Tuzaklanmış akciğer, normal viseral ve parietal plevral apozisyonu 
engelleyen fibrinöz kısıtlayıcı bir plevral tabaka nedeniyle akciğerin 
genişleyememesi ve torasik boşluğu dolduramaması olarak tanımlanır. 
Plevranın uzaktan enflamasyonundan kaynaklanır ve tipik olarak kronik 
stabil plevral efüzyon olarak ortaya çıkar.

En yaygın etiyolojiler arasında romatoid plörezi, inflamatuar plörit, yanlış 
drene edilmiş hemotoraks, parapnömonik efüzyonlar gibi immünolojik 
hastalıklar ve bakteriyel ampiyem, tüberküloz plörezi, malign plevral 
efüzyonlar, asbest maruziyeti, üremik plörezi, kalp cerrahisi sonrası, göğüs 
radyasyonu ve ilaçlar gibi enfeksiyonlar yer alır. Belirtiler plevral efüzyonun 
boyutuna bağlı olarak değişir. Hastalar küçük efüzyonlarla asemptomatik 
olabilir ve göğüs röntgeni ve göğüs veya karın bilgisayarlı tomografi gibi 
görüntüleme çalışmalarında tesadüfen fark edilir. Klinik muayene ipsilateral: 
azalmış nefes sesleri, taşlı donuk perküsyon ve azalmış fremitus gösterir. 

Efüzyon yeterince önemli olduğunda, solunum sıkıntısına neden 
olabilir ve torasentez veya hatta cerrahi bir yaklaşımla derhal rahatlamayı 
gerektirebilir. Seçili vakalarda implante edilebilir plevral kateter, cerrahi 
dekortikasyon veya intraplevral fibrinolitik tedavi düşünülmelidir.

TRAVMATİK ASFİKSİ SENDROMU

Sinonim:Perte’s syndrome

Perte sendromu veya travmatik asfiksi, kranioservikal siyanoz, 
subkonjonktival kanama, çok sayıda peteşi ve nörolojik semptomlarla 
ilişkili klinik bir sendromdur. Bu sendrom, göğüs kafesinin veya üst karın 
bölgesinin ya da her ikisinin birden ani veya şiddetli şekilde sıkışması sonucu 
ortaya çıkar. Bu sendromun gelişmesi için torasik kompresyondan önce bir 
valsalva manevrası gereklidir. Bu çarpıcı fiziksel özelliklerin gelişiminde rol 
oynayan faktörler arasında, kapalı bir glottise karşı derin inspirasyon sonrası 
torakoabdominal kompresyon yer alır ve bu da kapaksız servikofasiyal venöz 
sistemde venöz hipertansiyona neden olur. Sıklıkla ilişkili yaralanmalar 
arasında pulmoner kontüzyon, hemotoraks ve pnömotoraks yer alır. 

Tanı fiziksel görünüm, muayene ve öyküden anlaşılır. Tedavi, ilişkili 
yaralanmaların iyi yönetilmesidir. Oksijenasyon ve perfüzyonun yeniden 
sağlanmasına dikkat edilerek hızlı tedavi iyi bir sonuçla sonuçlanabilir.
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TÜMÖR LİZİS SENDROMU

Tümör lizis sendromu en yaygın onkolojik acil durumdur. Tümör lizis 
sendromu, aşağıdaki metabolik bozukluklarla ilişkili olarak kendiliğinden 
veya kemoterapinin başlamasından sonra ortaya çıkabilen klinik bir 
durumdur: hiperkalemi, hiperfosfatemi, hipokalsemi ve hiperürisemi, son 
organ hasarına yol açar. En sık solid tümörlü hastalarda görülür.

Tümör lizis sendromu en sık beyaz kan hücresi (WBC) sayısı çok 
yüksek olan lösemi tanılı hastalarda görülür. Yüksek dereceli lenfomalarda, 
özellikle agresif kemoterapinin başlamasından sonra da görülebilir. Tümör 
lizis sendromuna neden olabilen diğer solid tümörler hepatoblastom veya 
nöroblastomdur.

Tümör lizis sendromunun kesin insidansı bilinmemektedir. Tümör lizis 
sendromuna yatkınlık ırk veya cinsiyetle ilişkili değildir. Ulusal Yatan Hasta 
Örneği veri tabanının sorgulandığı bir çalışmada, tümör lizis sendromu ile 
ilişkili en yaygın maligniteler arasında non-Hodgkin lenfoma (%30), solid 
tümörler (%20), akut miyeloid lösemi (%19) ve akut lenfositik lösemi 
(%13) yer almaktadır. Genel hastane içi mortalite yaklaşık %21’dir. Tümör 
lizis sendromu, potasyum, fosfor ve ürik aside metabolize olan nükleik asitler 
gibi hücre içi iyonların kitlesel salınımından kaynaklanır. Hücre içi iyonların 
yoğun salınımı sonucunda böbreğin telafi edici yanıtı tükendiğinde, ürik asit 
obstrüktif üropatisi gelişir ve bu daha sonra akut böbrek hasarına ilerleyebilir. 

Solunum semptomları olan dispne, ortopne ve takipnenin varlığı primer 
tümörden kaynaklanan hava yolu basısının bir işareti olabilir. Hipokalsemiye 
sekonder olarak bronkospazm ve buna bağlı hırıltılı solunum olabilir. Fizik 
muayenede, aşırı hacim yüklenmesinden kaynaklı ral duyulabilir. Tanı ve 
değerlendirmede klinik, laboratuvar, görüntüleme ve elektrokardiyografi 
(EKG) birlikte kullanılmalıdır.

Tümör lizis sendromunun tedavisi hızlı hacim genişletme ile başlar. 
Tedavide allopurinol, rekombinant ürat oksidaz, kalsiyum glukonat, 
sodyum bikarbonat, febuksostat gibi ajanlar kullanılabilir. Hayatı tehdit 
eden hiperkalemi için erken hemodiyaliz önerilir.

TURNER SENDROMU

Sinonim: Congenital ovarian hypoplasia syndrome

Turner sendromu, kadınlarda görülen en yaygın cinsiyet kromozomu 
anomalisidir. X kromozomlarından biri kısmen veya tamamen eksik 
olduğunda ortaya çıkar.
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Benzer klinik özellikleri ile en sık Noonan sendromu ile karışır. Noonan 
sendromunda, Turner sendromunun aksine X kromozomu anormalliği 
yoktur. Bu nedenle, Noonan sendromu hem erkeklerde hem de kadınlarda 
görülebilirken, Turner sendromu sadece kadınlarda görülür.

Turner sendromlu nüfusun yaklaşık yarısında monozomi X (45,XO) 
vardır. Popülasyonun diğer %50’sinde ise mozaik kromozomal bileşen 
(mozaizmli 45,X) bulunmaktadır. 

Turner sendromunun bir nedeni olmamasına rağmen, SHOX (X 
kromozomu üzerindeki kısa boy homeobox içeren gen) Turner sendromunda 
bulunan kısa boy ile ilişkilidir. Turner sendromu genellikle kalıtsal değildir 
ancak üreme sırasında rastgele bir olaydır.

Turner sendromu yaklaşık 2000 ila 2500 canlı kadın doğumunun 1’inde 
görülmektedir.

Turner sendromu, artmış ense saydamlığı, ense kistik higroması, 
aort koarktasyonu/sol taraflı kalp anomalileri, brakisefali, at nalı böbrek, 
polihidramnios, oligohidramnios veya immün olmayan fetal hidrops 
gibi anormal ultrason bulguları ile prenatal olarak tanımlanabilir. Kız 
yenidoğanda Turner sendromu ellerde ve ayaklarda konjenital lenfödem, 
perdeli boyun, tırnak displazisi, dar ve yüksek kemerli damak ve kısa 
dördüncü metakarpal veya metatarsallarla ortaya çıkabilir. Kızlar büyüdükçe 
boy kısalığı, geniş aralıklı meme uçlarına sahip “kalkan” göğüs, perdeli 
boyun, boyun tabanında düşük saç çizgisi, cubitus valgus ve ön kol ve el 
bileğinde Madelung deformitesi gelişir.

Ergenlik döneminde, kadınlar genellikle erken yumurtalık yetmezliğine 
ikincil olarak gecikmiş ergenlik veya birincil amenore ile başvuracaktır. 
“Streak gonadlar” Turner sendromunun bir özelliğidir. Disgenik gonadların 
varlığı nedeniyle Turner sendromlu kadınlarda gonadoblastom gelişme riski 
yüksektir.

Tanı karyotip analiz ile koyulur. Tedavi multidisipliner yaklaşım gerektirir.
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UPPER AIRWAY RESİSTANCE 
SENDROMU-ÜST SOLUNUM YOLU 
DİRENÇ SENDROMU

Dr. Pınar Yılmaz1

Üst solunum yolu direnç sendromu, üst solunum yollarında en sık olarak 
retropalatal ve retroglossal bölgelerdeki kısmi daralma ve artan direnç 
nedeniyle hava akımının kısıtlanmasıdır. Uyku sırasında kötüleşen hava 
akışı, olumsuz üst solunum yolu anatomisine sahip duyarlı bireylerde üst 
solunum yolunun kısmi daralmasına yol açabilir. Duyarlı hastalarda, uyku 
sırasındaki düşük uyarılma eşiği, uykunun bölünmesine katkıda bulunabilir.

Artan direnç ve inspiratuar akış sınırlamasıyla ilişkili artan çabalar, uykudan 
birden fazla uyarılmaya yol açabilir ve doğal uykuyu bozabilir. Bu sık görülen 
solunumla ilgili uyarılmalar canlandırıcı olmayan uykuya, aşırı gündüz 
uykululuğuna veya açıklanamayan gündüz yorgunluğuna neden olur. 

Temel tedavi, sürekli pozitif hava yolu basıncıdır (CPAP). Bununla 
beraber tedavi seçenekleri arasında burun alerjileri, diş maloklüzyonu ve 
anormal yaşam tarzları gibi altta yatan nedenlerin ele alınması yer alır. 

VANISHING LUNG - KAYBOLAN AKCİĞER SENDROMU

Sinonim: idiyopatik dev büllöz amfizem

Sıklıkla kronik obstrüktif akciğer hastalığına bağlı olarak akciğer 
parankiminde geri dönüşü olmayan hasarın nadir bir formudur. Bu duruma 
sahip hastaların tipik olarak uzun bir sigara içme öyküsü,  KOAH geçmişi, 
esrar kullanma öyküsü veya alfa-1 antitripsin eksikliği vardır. Kötüleşen 
nefes darlığı, öksürük, azalan akciğer fonksiyonu ve bazen de bül rüptürü 
nedeniyle spontan pnömotoraks gibi bir dizi klinik belirtiyle ilişkilidir. 
Göğüs röntgenindeki radyografik bulgular başlangıçta yanlışlıkla spontan 

1 Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Göğüs Hastalıkları Anabilim Dalı Araştırma Görevlisi, 
ORCID ID: 0000-0001-9890-6510, pyilmazfo@gmail.com
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pnömotoraks olarak yorumlanabilir. Bu nedenle yüksek çözünürlüklü bt 
tercih edilen tanısal görüntüleme yöntemidir ve pnömotorakstan ayırmaya 
yardımcı olabilir. 

Tedavi genelde semptomatiktir. Hastalara tütün ve esrar içmeyi 
bırakmaları tavsiye edilir. Uygun hastalara akciğer hacmini küçültme 
ameliyatı yapılabilir.

WEGENER SENDROMU

Sinonimler:granülomatoz polianjit, wegener granülomatozu

Burun, sinüsler, boğaz, akciğerler ve böbreklerdeki kan damarlarının 
iltihaplanmasına neden olan bir tür vaskülittir. Etkilenen dokularda granülom 
adı verilen iltihap alanları gelişebilir.

Kronik sinüzit vakaların %67’sinde görülür ve  en yaygın başlangıç   
şikayetidir. Bunun dışında rinit (%22) ve epistaksis (%11) olabilir. Akciğer 
tutulumu asemptomatik, sinsi başlangıçlı veya şiddetli ve fulminan olabilir. 
Belirtileri arasında plevral effüzyon (%71), öksürük (%34), hemoptizi (%18) 
ve dispne (%7) vardır. İlk tanı anında hastaların %18’inde böbrek hastalığı 
mevcuttur ve genellikle asemptomatiktir, ancak hematüri görülebilir.

Miyalji ve küçük-orta eklemleri etkileyen genellikle poliartiküler ve 
simetrik artraljiler görülebilir. Deri bulguları değişkendir ve spesifik değildir.  
Genellikle alt ekstremiteleri etkiler

En sık palpabl purpura veya cilt ülserleri (%45) görülür. Hastaların 
%50’sinde hafif normokromik normositik anemi mevcuttur ve nötrofil 
baskınlığı ile lökositoz yaygındır. İnflamatuar belirteçler (ESR, CRP) yüksek 
saptanabilir. Hastaların üçte ikisinde düşük titrede romatoid faktör pozitiftir.

PR3’e karşı yönlendirilen sitoplazmik antinötrofil sitoplazmik antikor 
(c-ANCA), Wegener sendromu için en spesifik olanıdır. Bazı hastalarda 
miyeloperoksidaza (MPO) özgü perinükleer boyama ANCA’sı (p-ANCA) 
eksprese edilir

Radyolojik olarak en sık görülen tek veya çoklu nodüller ve kitlelerdir. 
Nodüller tipik olarak dağınıktır ve yaklaşık %50’si kavitelidir. Bilgisayarlı 
tomografi taramalarında konsolidasyon, parçalı veya dağınık buzlu cam 
opasitelerini veya her ikisini birden içerir.

Tanı genellikle aktif hastalık bölgesinden alınan doku biyopsisi ile 
doğrulanır; böbrek ve akciğer biyopsileri en spesifik olanıdır; kresentik 
nekrotizan glomerülonefrit en sık görülen renal bulgudur.

Tedavi, uzun süreli bağışıklık sistemini baskılayan ilaçların kullanımını 
içerir. Prednizon gibi kortikosteroidler kan damarlarındaki iltihaplanmayı 
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azaltmaya yardımcı olur. Diğer ilaçlar arasında siklofosfamid, azatioprin, 
mikofenolat ve metotreksat bulunur. Rituximab diğer bir seçenektir ve 
sıklıkla kortikosteroidlerle birleştirilir.

WELDER’S LUNG SENDROMU- KAYNAKÇI AKCİĞERİ 
SENDROMU

Sinonim: Pnömosiderozis

Demir tozu parçacıklarının kronik olarak solunması sonrasında ortaya 
çıkan mesleki bir akciğer hastalığıdır. Genellikle kaynakçılarda görülür. 
Demir parçacıkları akciğerlere girdikten sonra siderozise yol açar. Vücut bu 
parçacıklara reaksiyon gösterir ve iltihaplanma ile sonuçlanır.

Semptomlar genellikle spesifik değildir ve en yaygın olarak nefes darlığı, 
öksürük ve balgam üretimini içerir. Uzun süreli maruz kalma durumunda 
kronik interstisyel akciğer hastalığı, kronik bronşit, akciğer fonksiyonunda 
azalma ve kalıcı semptomlar gelişebilir. Klinik olarak kronik obstrüktif 
akciğer hastalığı (KOAH) veya astım gibi diğer akciğer hastalıklarını taklit 
edebilirken radyolojik olarak ayırt edilebilir. Röntgende, demir birikintilerini 
temsil eden küçük, opak nodüller genellikle akciğerlere dağılır. Asbestozis 
veya silikozisin aksine, siderozis fibrotik olmayan bir durumdur. Bt taraması 
genellikle akciğerlerde çok sayıda küçük sentrilobüler nodül gösterir. Serum 
ferritin seviyeleri tipik olarak bal’deki yüksek ferritinle birlikte yükselir.

Pulmoner siderozisin kesin tedavisi olmamakla birlikte bu hastalarda demir 
tozuna maruz kalmaktan kaçınmak ve sıkı önleme stratejileri uygulamak 
tedavinin temelini oluşturur. Semptomatik tedaviler uygulanabilir ve 
pulmoner rehabilitasyon önerilebilir.

WHITE LUNG - BEYAZ AKCİĞER SENDROMU

Göğüs röntgeninde beyaz görünen akciğer alanını tanımlamak için 
kullanılan, spesifik olmayan bir terimdir. Bu beyaz görüntü, akciğerlerdeki 
hava keselerinde sıvı birikmesi, akciğer dokusunun iltihabı ve akciğer 
dokusunda yara izi gibi çeşitli nedenlerden kaynaklanabilir. Bu görüntünün 
en yaygın nedeni Mycoplasma pneumoniae  veya Streptococcus pneumoniae  
kaynaklı pnömoniler olmakla birlikte RSV, COVID-19 gibi virüsler ve 
mantarlar da buna neden olabilmektedir. 

Belirti ve semptomlar hastalığa neyin sebep olduğuna bağlı olarak 
değişebilir. En sık görülen semptomlar; koyu renkli yoğun mukus, öksürük, 
ateş, terleme, nefes darlığı, keskin veya bıçak saplanır nitelikte göğüs ağrısı, 
iştah kaybı, düşük enerji ve yorgunluktur. 

Tedavide bakteriyel pnömoni için antibiyotikler, viral pnömoni için 
antiviral ilaç ve mantar pnömonisine karşı antifungal ilaçlar kullanılır.
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WILLIAMS-CAMPBELL SENDROMU

Dr. Ferzat Zonuzi1

Williams-Campbell Sendromu (WCS), subsegment bronşlarda eksik 
veya tamamen olmayan bronş duvarı kıkırdağı ile karakterize, distal 
hava yolu kollapsına yol açan, çökmüş bronşların distalinde bronşektazi 
oluşumuna katkıda bulunabilecek mekanik bir anormallik oluşturan nadir 
bir konjenital sendromdur. Kıkırdak eksikliği genellikle dördüncü ve altıncı 
bronş bölümleri arasındadır, ancak proksimal bronşların birinci ila sekiz 
bölümleri arasında uzayabilir. Kıkırdak eksikliği, akciğerler hala gelişirken ve 
büyürken yaşamın erken dönemlerinde ortaya çıkar. Kesin mekanizma hala 
tam olarak anlaşılamamıştır. Etkilenen hastalar normal kalibreli trakea ve 
merkezi bronşlara sahiptir. Genetik çalışmalar WCS de şu ana kadar spesifik 
bir geni tanımlanmamıştır.

WCS ilk kez 1960 yılında Williams ve Campbell ve arkadaşları tarafından 
konjenital bronşektazinin nadir bir formu olarak tanımlanmıştır.

Bazı yazarlar WCS’yi konjenital ve edinilmiş formlarda sınıflandırmıştır. 
Konjenital form genellikle çocuklarda bulunur ve polispleni, abdominal 
organların malrotasyonu, toraks piriformis, konjenital kalp hastalıkları ve 
bronşiyal izomerizm gibi konjenital anomalilerle ilişkilidir. Diğer yazarlar, 
bronşektaziye neden olan adenovirüs enfeksiyonlarına sekonder olduğu 
edinilmiş hipotezi desteklemektedir. 

Bronş duvarındaki kıkırdaklı plakaların eksikliğini gösteren bronkoskopi ile 
etkilenen bronşların patolojisi doğrulayıcı bir testtir. Bununla birlikte, akciğer 
biyopsisinin çeşitli komplikasyonları vardır ve her zaman tanısal değildir. 
2006 yılında, Di Scioscio ve ark. inspiratuar ve ekspiratuar BT görüntüleme 
kullanarak, akciğerin hiperinflasyonu ile üçüncü nesil bronşların distalinde 
bilateral silindirik/kistik bronşektazide inspiratuar balonlaşma gösteren bir 
WCS vakasını tanımladılar. Ekspirasyon aşamasında, bronşektazide tam bir 
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çökme vardı, bu da subsegmental bronşlarda kıkırdaklı plakaların olmadığını 
düşündürdü. (Şekil:1) non-invaziv metodolojisi, uygulama kolaylığı ve 
iyi hasta toleransı göz önüne alındığında, çok kesitli spiral BT veya BT 
bronkoskopi, kistik akciğer hastalıklarını, özellikle de WCS’yi incelemek için 
tercih edilen bir teşhis metodudur.

WCS için spesifik bir tedavi yoktur. Alevlenmeleri önleme tedavinin 
temeli olmaya devam etmektedir. Profilaksi, 7-10 gün süreyle ağızdan veya 
parenteral antibiyotik verilirse veya balgam üretimi azalana kadar sağlanabilir. 
Non-invaziv pozitif basınçlı ventilasyonun (NPPV) bronşektazili hastalarda 
kronik solunum yetmezliğini iyileştirdiği bildirilmiştir. Akciğer nakli için 
hasta seçimi konusunda özel bir öneri yoktur.

WISKOTT-ALDRICH SENDROMU

Wiskott-Aldrich sendromu (WAS), klasik olarak immün yetmezlik, 
trombositopeni ve egzama gibi karakteristik üçlüyü içeren nadir bir X’e 
bağlı hastalıktır. Görülme sıklığı her 100000 canlı doğumda 1 olarak tahmin 
edilmektedir. Wiskott-Aldrich sendromu proteinini (WASp) kodlayan 
gendeki genetik bir mutasyondan kaynaklanır. Hücresel sinyalleme ve 
immünolojik sinaps oluşumunda rol oynayan WAS proteini.

Yenidoğan, trombositopeni sonucu çeşitli kanama belirtileri gösterir. 
Peteşi, göbek kütüğünden kanama veya sünnetten sonra. Purpura, 
hematemez, melena, burun kanaması, hematüri ve oral, gastrointestinal ve 
intrakraniyal kanama gibi hayatı tehdit eden semptomlar.

İmmün yetmezliğin şiddeti büyük ölçüde mutasyonların tipine ve 
sonuçta ortaya çıkan protein ekspresyonuna bağlıdır. Hastalar Streptococcus 
pneumoniae, Neisseria meningitides ve Haemophilus influenzae gibi kapsüllenmiş 
organizmalara karşı hassastır. Belirtiler arasında orta kulak iltihabı, sinüzit, 
pnömoni, menenjit, sepsis ve kolit bulunur. Zaman zaman kanama riskini 
azaltmak için yapılan splenektomi, ciddi enfeksiyon ve sepsis riskini daha da 
artırır. Bu immün yetmezlik ayrıca hastaları Pneumocystis jirovecii, Molluscum 
contagiosum ile birlikte sistemik suçiçeği ve sitomegalovirüs enfeksiyonu  ile 
fırsatçı enfeksiyonlara yatkın hale getirir.

WAS hastalarının yaklaşık yarısında yaşamın ilk yılında değişen şiddette 
egzama gelişir ve klasik atopik dermatite benzerlik gösterir.

Wiskott-Aldrich sendromunun tedavisi esas olarak bakteriyel enfeksiyonlar 
için geniş spektrumlu antibiyotikler, viral ve fungal enfeksiyonlar için 
antiviraller/antifungaller içeren konvansiyonel ve destekleyici bakıma 
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bağlıdır. Hastalar ayrıca kanamayı önlemek için trombosit transfüzyonuna 
ihtiyaç duyarlar. Egzamayı tedavi etmek için topikal steroidler kullanılır

X’e bağlı trombositopeninin prognozu, normal popülasyona yakın yaşam 
beklentisi ile iyidir, ancak klasik Wiskott-Aldrich sendromu, tekrarlayan 
enfeksiyonlar, otoimmün hastalık ve malignite nedeniyle azalmış yaşam 
beklentisi ile kötü bir prognoza sahiptir. Bu hastalarda en sık ölüm nedeni 
kanamadır.

YELLOW NAIL - SARI TIRNAK SENDROMU

Sarı tırnak sendromu (YNS), aşağıdakilerden ikisinin varlığı ile 
tanımlanan nadir bir durumdur: (1) yavaş büyüyen, sert, sarı ve distrofik 
tırnaklar, (2) lenfödem ve (3) solunum yolu hastalığı. 1947’de Samman ve 
White, tırnak renk değişikliği ve lenfödemi olan hastalarda ilk YNS vaka 
serisini yayınladılar. Genel olarak, sendrom edinilir ve 50 yaşın üzerindeki 
yetişkinleri etkiler. Bununla birlikte, çocuklarda ve hatta yenidoğanlarda 
meydana gelen YNS vaka raporları vardır. Anatomik olarak YNS, tırnakları, 
ayak tırnaklarını, solunum yollarını ve sıvı biriktirebilen yerçekimine bağlı 
alanları (tipik olarak alt ekstremiteler) etkiler. Bu belirti ve semptomların 
lenfatik drenajdaki işlev bozukluğuna bağlı olduğuna inanılmaktadır.

Sarı tırnak sendromunun (YNS) spesifik nedeni belirsizdir. YNS ile ilişkili 
belirti ve semptomlar için en yaygın kabul gören açıklama, lenfatik sistemin, 
özellikle de lenfatik drenajın işlev bozukluğudur. YNS’nin önerilen bir başka 
etiyolojisi titanyuma, özellikle titanyum dioksite (diş ve eklem implantları, 
cerrahi zımbalar ve çeşitli kozmetikler gibi çeşitli ürünlerde kullanılır) maruz 
kalmaktır. YNS ayrıca bazı maligniteler, otoimmün hastalıklar ve immün 
yetmezlik bozuklukları ile ilişkilendirilmiştir.

Tahmini prevalans 1/1.000.000’dan azdır 50 yaşından sonra daha sık 
görülür ve erkekleri ve kadınları eşit olarak etkiler. Konjenital ve pediatrik 
vakalar son derece nadirdir.

YNS’nin tanısı kliniktir ve spesifik bir test gerekmez veya tanısal değildir. 
Potansiyel testler aşağıdakileri içerebilir:

 • Kalp yetmezliğini ekarte etmek için ekokardiyografi

 • Pnömoni veya diğer pulmoner patolojiyi tanımlamak için göğüs 
radyografisi

 • Kronik sinüziti değerlendirmek için sinüslerin BT’si

 • Balgam analizi veya CBC gibi enfeksiyon testi
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 • Onikomikozu ekarte etmek için tırnak kazıntılarının veya kırpıntılarının 
analizi

 • Plevral sıvının değerlendirilmesi ile torasentez

 • Lenfatik yetmezliği tanımlamak için lenfosintigrafi

Sarı tırnak sendromunun (YNS) yönetimi semptomların tedavisine 
odaklanır. Plevral efüzyonlar genellikle torasentez ile tedavi edilir. 
Oktreotidin YNS ile ilişkili bazı şilöz efüzyon vakalarında etkili olduğu 
gösterilmiştir. Ne yazık ki, plevral efüzyonlar tekrarlama eğilimindedir ve 
dekortikasyon, plörodez veya torasik kanal embolizasyonu dahil olmak üzere 
kesin müdahaleler gerektirebilir.

YNS’deki tırnak hastalığı kendiliğinden düzelebilir. Tırnak renk 
değişikliğini tedavi etmek için oral E vitamini kullanımına ilişkin kanıtlar 
karışık başarıya sahiptir. Antifungaller, tek başına veya E vitamini ile 
kombinasyon halinde, mantar enfeksiyonu olmamasına rağmen kullanılmıştır.

YNS’de görülen lenfödem, primer lenfödemde kullanılan aynı girişimlerle 
tedavi edilir. Genel olarak, cilt bakımı, manuel lenf drenajı ve egzersizlerle 
birlikte kullanılan kompresyon giysileri ve bandajlama dahil olmak üzere 
cerrahi olmayan müdahaleler kullanılır.

YOUNG SENDROMU

Sinüzit-infertilite sendromu olarak da adlandırılan Young sendromu, 
adını bu durumu ilk gözlemleyen ürolog Dr. Donald Young’dan almıştır. 
Nadir görülen kalıtsal bir sendromdur ve sıklıkla kronik rinosinüzit, 
azospermiye bağlı doğurganlıkta azalma ve bronşektazi olan orta yaşlı 
erkeklerde görülür. Spermatogenez normaldir ve doğurganlığın azalması, 
genital sistemden sperm taşınmasının engellenmesinden kaynaklanır. Bu 
bozuklukla doğan bireylerde akciğerler normal, ancak kalın, viskoz mukus 
üretme eğilimindedir, bu da spermleri epididimde hapsederek hareketlerini 
etkiler. Azospermi, spermin epididimden aşağı doğru fonksiyonel olarak 
engellenmesine bağlıdır.

Young sendromunun kesin nedeni bilinmemektedir, ancak genetik 
bir etiyolojiye ek olarak, bazı araştırmacılar bunun cıva maruziyetine 
bağlı olabileceğini düşünmektedir. Cıva kullanımına ilişkin kısıtlamaların 
uygulanmasından bu yana, Young sendromunun görülme sıklığı da 
azalmıştır.

Young sendromlu hastalar genellikle normal bir yaşam süresi ile aktif 
bir yaşam sürerler. Akciğer fonksiyonlarındaki azalma oranı kistik fibrozise 
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göre daha yavaştır. Bununla birlikte, sinüzit gibi tekrarlayan enfeksiyonlar 
sinir bozucu olabilir ve yaşam kalitesini olumsuz yönde etkileyebilir. Akciğer 
fonksiyon varyasyonu tanı anındaki yaşla ilişkili değildir.

Young Sendromunu Kistik Fibrozis ve Kartegener Sendromundan ayırt 
etmek önemlidir.
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