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ÖZET 
Kripto/enik fibrozan alveolii (KFA) genellikle erişkin

lerde görülen nadiren çocuklarda rastlanılan interstisyel 
inilamatuar akciğer hastalığıdır. Biyolojisi kesin olarak bi
linmemekle birlikte, viral enfeksiyonlar ya da immun siste
mi ilgilendiren bozukluklar sonucu olabileceği bildirilmek
tedir. Hastalar öksürük, solunum sıkıntısı, santral siyanoz 
şikayetleri İle başvururlar. Histolojik olarak atveol septum-
lannda kalınlaşma, fibrozls ve tip 2 pnomositlerde artma 
ile karakterizedir. Prognozu değişken olup, genellikle kötü 
ve fatal seyidi bir hastalıktır. 

Bu makalede çocuklarda nadir görülmesi nedeniyle 
10 yaşında bir erkek çocukta teşhis edilen bir KFA vaka
sını sunarak literatür bilgilerini gözden geçirdik. 
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SUMMARY 
Cryptogenic fibrosing alveolitis is an interstitial inf

lammatory lung disease usually seen in adults and rarely 
in children. Although etiology Is unknown, it is informed 
that viral enfection and immunologic disorders might play 
role. The patients present with dyspnea, cough and cen
tral cyanosis. Histologically there Is thickening of alveolar 
septae. different degrees of fibrosis and proliferation of 
type II cells. Prognosis is variable, but usually progres
sive and a fatal disease. 

In this paper ws presented a case of 10 years old 
boy with cryptogenic fibrosing alveolitis as it is a rare 
condition and reviewed the literature. 

Key Words: Childhood, Cryptogenic fibrosing alveolitis 

T Klin J Pediatr 1995, 4:24-27 

ilk defa 1935 yılında Hamman ve Rich tarafından 
akut diffüz interstisyel fibrozis olarak tarif edilen kliniko-
patolojik antite 1970'te Scadding tarafından KFA olarak 
isimlendirildi (1). Erişkinlerde daha sık görülmekle bir
likte çocukluk yaş grubunda da rastlanır (2-6), Hastalar 
genellikle öksürük, ekzersizle solunum sıkıntısı, siyanoz 
ve parmaklarda çomaklaşma şikayeti ile başvururlar 
(2,3,5,8). Etyolojisinde viral hastalıklar ve immun siste
mi ilgilendiren bozukluklar bildirilmekle birlikte (2-4,8), 
kesin bir etyolojik faktör gösterilememiştir (3-8). Res 
triktif tipte akciğer hasarı (5,6), grafilerde retiküler, retı-
külonodüler veya buzlu cam görünümü izlenir (2,3,5,8), 
Akciğerlerde interstisyel fibrozise yol açan ve etyolojisi 
belirlenmiş hastalıklardan ayrılması gereken KFA ço
cuklarda ender rastlanması nedeniyle sunuldu. 
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OLGU SUNUMU 
10 yaşında erkek hasta 27.11.1992 tarihinde ök

sürük, ateş, morarma ve solunum sıkıntısı nedeniyle 
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatri Arsabilim Da-
lı'na getirildi. Öyküsünden by yakınmalarının bir ay 
önce başladığı, prtömoni ve kalp yetmezliği teşhislerimle 
çeşitli tedaviler aldığı, ancak durumunda düzelme olma
ması nedeniyle hastanemize sevkedildiği, özgeçmişin
den 1.5 yaşından beri çeşitli aralıklarla akciğer enfeksi
yonu ve orta kulak iltihabı nedeniyle tedavi edildiği 
öğrenildi, Soygeçmişinden hastanın hastanemize kabu
lünden bîr hafta önce 8 yaşındaki erkek kardeşinin kı
zamık sonu bronkopnömoni tanısıyla hastaneye yatırıl
dığı, ancak aynı gün içinde öldüğü ve vakanın postmor
tem akciğer biyopsisine dev hücreli pnomoni tanısı ve
rildiği öğrenildi. 

Fizik muayenede genel durumu kötü, takipneik 
(60/dk), taşıkardık (140/ük). ağırlığı 22 kg (3 p). boyu 
126 cm (3-10 p), solunum sıkıntısı ve santral siyanozu 
vardı. Burun kanatları ve yardımcı solunum kasları so-
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Şekil 1. Vakanın akciğer or af ısı. 

Şekil 2. Interaiveoiar mesafelerde fibrozıs, iitihabi hücre infH-
tarsyony, tip il hücrelerde artış ve deskuame hücreler (HEx40). 

Şekli 8. Akciğerlerde yaygın baipefeği görünümü (HEx20). 

lunuma katılıyordu. Yaygın krepitan raileri olup, kara
ciğer kosta artında 6-7 cm ele geliyordu ve parmak
larında belirgin çomaklasma vardı. 
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Labo ra tuva r te tk ik le r inden Hb : %11 g , B K : 
3600/mm 3 , periferik yaymada lenfosit %48, parçalı 
%32, çomak %20, sedimantasyon: 80 mm/saat idî. Ak
ciğer grafisinde yaygın retikülonodüler görünüm vardı 
(Şekil 1). B U N : 16 mg/dl, kreatinin: 0.5 mg/dl, A S T : 8 
U/L, ALT: 7 U/L, total protein/albumin: 5.9/2.2 gr/dl, 
mide suyunda A R B : (-) serum IgG: 3540 mg/dl, (N: 
700-1830), IgA: 433 mg/dl (N: 73-187), IgM: 221 mg/dl 
(N: 65-206), serum demiri: 88 jjg/dl, demir bağlama ka
pasitesi: 180 pg/dl, transferrin saturasyonu %49 idi. Al 
fa-1 antitripsin sonucu normal olarak geldi. Akciğer 
fonksiyon testleri hastanın genel durumunun devamlı 
bozuk seyretmesi nedeniyle yapılamadı. Kalp yetmezliği 
ve akciğer enfeksiyonu nedeniyle yatırılan hasta çeşitli 
destek tedavilerine cevap vermeyerek 1. günde solu
num yetmezliği nedeniyle öldü. Vakaya Patoloji Anabi-
lim Dalı tarafından sistemik tam otopsi yapıldı (Ot-34-
92). Gros olarak kasettik görünümde, parmaklarda be
lirgin çomaklaşması dışında özellik görülmedi. Akciğer
ler makroskobik olarak solid görünümde, mikroskobik 
olarak normal yapının çoğu alanda ortadan kalktığı, ın
teraiveoiar mesafelerin genişlediği, septumların kalın-
laştığı ve by mesafelerde bağ dokusunun arttığı görüldü. 
Bağ dokusu ile birlikte aiveol duvarında belirgin düz 
kas proliferasyonu, lenfosit, plazma hücresi, makrofaj 
ve polimorf nüveli lökosit infiltrasyonu izlendi. Bazı 
alanlarda düz kas ve bağ dokusu artımı aiveol iümeni 
içerisine de uzanıyordu. Aiveol duvarlarında tip II pnö-
mositier prolifere ve lümenlerinde az sayıda alveoler 
makrofajlar vardı (Şekil 2). Bronşiol epitelleri yer yer 
dökülmüş ve bazılarının lümenlerinde polimorf nüveli 
lökosiîler mevcuttu. Tüm sahalarda belirgin bal peteği 
akciğeri görünümü mevcuttu (Şekil 3). Kesitlerden bi
rinde bronşektaziyi destekler histopatolojik bulgular var
dı. Mevcut histopatolojik bulgularla vakaya "uniform 
idiyopatik pulmoner fibrozis" tanısı verildi. Diğer organ
lardan karaciğerin mikroskobik incelemesinde santral 
yağlanma, kalp kasında hipertrofiyi destekleyen bulgular 
görüldü. 

TARTİŞMA 
Kriptojenik fibrozan alveolitis ilk defa 1935 yılında 

Hamman ve Rich tarafından diffüz interstisyel fibrozis 
olarak tanımlanmış olup (1), ayrıca organize interstisyel 
pnomoni, idyopatik pulmoner fibrozis, kronik interstisyel 
pnömonitis ve Hamman-Rich sendromu gibi isimlerle 
de bilinir (3,4,6). Günümüzde yaygın olarak kriptojenik 
ya da idyopatik fibrozan alveolitis (KFA) terimi kulla
nılmaktadır (2,8). 

KFA daha ziyade 40-70 yaşları arasında görülür 
(3-5), ancak çocukluk yaş grubunda da ender olarak 
biidiriimiştir (2-8). KFA, çevresel faktörler, kollajen-vas-
küler hastalıklar, sarkoidoz, kalıtsal hastalıklar, Çöliak 
hastalığı, Whipple hastalığı, histiositoz-X gibi bilinen se 
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beplere bağlı olarak gelişerek, bal peteği akciğer görü
nümüne yol açan diğer interstisyel pnömonilerden ayrıl
malıdır (2,4-6). Etyoloji kesin olarak belirlenememiştir 
(3-6), familyal otozomal dominant geçiş %5 vakada 
gösterilmiştir (3,4,6). Araştırmalarda HLA B12, HLA B7 
ve HLA B8 olan kişilerde daha fazla K F A ' y a rastla
nıldığı saptanmıştır (4,6). Bazı vakaların ise viral bir en
feksiyonu izleyerek ortaya çıkması etyolojide viral en
feksiyonların önemine dikkat çekmiştir (2,6). Hamman 
ve Rich'in sundukları ilk orijinal vakanın akciğer bulgu
larının da viremi sonrası oluştuğu belirtilmiştir (1). 
KFA' in immün sistemi ilgilendiren bazı bozukluklardan 
kaynaklandığını gösteren araştırmalar da yayınlanmıştır 
(4-6). Bu hastaların alt solunum yollarında akciğer B-
lenfosltlerinden kaynaklanan immün kompleksler sap
tanmıştır. Akciğer lezyonu olan hastalarda akciğerlerde 
normal kişilere göre B lenfosit ve Ig seviyeleri çok da
ha yüksektir (4-6). Buna karşılık periferik kanda IgG ve 
B lenfositlerinin normal ya da hafif yüksek olması, aktif 
hastalığın lokal olarak üretilen anitkorlarla sahada bulu
nan antijenlerin birleşmesi ile oluşan immun komp
leksler le oluştuğunu desteklemektedir (4,5). Olayı 
başlatan antijen henüz tanımlanmamakla birlikte (4,5), 
bunun alveol duvarındaki antijenik özellik taşıyan ma-
triks kısmı olduğunu destekleyen çalışmalar vardır (4). 
Bizim olgumuzda da IgG ve IgA seviyelerinin normale 
göre daha yüksek olması, etyoloji de immun patogene-
zi destekleyen faktörlerden biridir. 

KFA 'de akciğerlerde izlenen morfolojik değişikli
kler; interstisyel fibrozis, intraalveoler fibrozis, alveo-
ler mesafelerin kapanması, interstisyel mesafede nöt-
rofil lökosit, p lazma hücresi , lenfosit, makrofaj ve 
eosinofi l infiltrasyonudur (2-6). Olay alveolit olarak 
başlar (4,5), hastalık ilerledikçe iltihabı hücre infilt-
rasyonu, alveol yapılarında bozulma ve tip II pnömo-
sitlerde artma izlenir. İnterstisyel mesafede fibrob
last, miyofibroblast, düz kas hücreleri artar (4,5,7). 
Kalınlaşmış septalarda özellikle tip I ve V kollajen 
artmış, tip III azalmıştır (4,5,7). Alveol içi mesafe
lerde görülen alveoler makrofajlar KFA' in deskuamatif 
interstisyel pnömoni ile aynı hastalığın farklı devreleri 
olduğunu destekleyen bulgularda biridir (2,4,5). Bizim 
olgumuz da izlediğimiz histopatolojik özellikler arasın
da bulunan belirgin intraalveoler düz kas ve bağ do
kusu artımı, yoğun mikst tipte mononukleer hücre ar
tımı, tip 2 pnömositlerde belirginleşme hastalığın ileri 
bir devresini temsil eden bulgulardı. Buna karşılık al
veol lümenlerinde de az sayıda alveoler makrofaj 
bulunmasına karşın olgu aynı hastalığın farklı devre
lerini oluşturan deskuamatif interstisyel pnomoniden 
daha ciddi histopatolojik bulguları ile ayrılıyordu. 

K F A özellikle çocuklarda ağır seyreder (2,3,6). 
Erkek kadın oranı erişkinde 2:1 iken bu oran çocuk
larda eşittir (6). Hastalığın ilk semptomları eksersizle 
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artan dispne ve öksürüktür (2,3,5,6). Taşipne, sant
ral s iyanoz, fizik muayenede el ve ayak parmak
l a r ı n d a ç o m a k l a ş m a a ş ı r ı k i l o k a y b ı g ö r ü l ü r 
(2,3,5,6,9). Akciğerlerde kuru railer alınır (3,5). Graf i-
sinde hastalığın devrelerine göre buzlu cam, retikü-
ler, retikülonodüler görünüm izlenir (2,3,5,6,9). Ba l 
peteği akciğerin gel işmesinden sonra, özell ikle üst 
zonlarda kistik yapılar görülür (5,6). Kesin tanıya v a 
rabilmek için tomografi ve galyum 67 taramaları ve 
açık akciğer biyopsisi yapılır (2-6). 

Restriktif tipte akciğer hastalığına yol açan KFA'de 
akciğer volümü, difüzyon kapasitesi ve akciğer kompli-
ansı azalmıştır (4-6). Kan gazı analizlerinde arteryel 
pÛ2 düşüktür (4-6). KFA'de gaz alışverişinde sorun ol
masına karşın polistemi görülmez (4). Bizim hastamız
da kan gazları çalışılamadı ve hemoglobin değerleri de 
normaldi. 

Hastalığın seyrinde sağ ventrikül yetmezliği ve pul-
moner hipertansiyon gelişir (4-6). Fatal seyidi hastalıkta 
ölüm, genellikle hastalık başladıktan 2-6 yıl sonra mey
dana gelir (4,6). Ölüm sebebi sıklıkla üstüne binmiş bir 
akut bakteryel enfeksiyon ve solunum yetmezliğidir (6). 
Olgumuzda da benzer şekilde üste binmiş bir bronko-
pnomoni ve kalp yetmezliği vardı ve ölüm sebebi solu
num yetmezliği idi. 

Hastalığın esas nedeni bi l inmediğinden tedavi 
semptomatik ve destekleyicidir. Hastalarda prednizon 
şekl inde kort ikosteroid ve immünsupresi f ler ku l la
nılmaktadır (2,5,6). Ayrıca aylık pulse metilprednizo-
lon ve 10 m g/kg/gün hidroksiklorokin tedavisi de de
nenmektedir (8,9). İlave bronkodilatatörler de kul la
nılmaktadır (9). Kortizon verilmesi ile röntgen ve to
mografi bulguları düzeliyorsa tedaviye 6 ay-1 yıl de
vam edilir (6), ancak gelişme yoksa kortizon kesile
rek azatiopirin, siklofosfamid ve penisilamin gibi im
münsupresif ler denenir (5,6,9). P rognozu herşeye 
rağmen kötü olan ve progresif seyreden K F A ' d a son 
zamanlarda total kalp-akciğer transplantasyonları belir
li merkezlerde uygulanarak iyi sonuçlar elde edilebil
mektedir (6). 
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