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Giris

Dinya genelinde kabul edilen net kriterler
bulunmasa da Avrupa’da 1:2.000’den dstk pre-
valans, Amerika Birlesik Devletleri'nde (ABD)
200.000’den az hastada rastlanan hastaliklar ‘na-
dir hastalik’ olarak tanimlanmaktadir (1). Ayrica,
1:2.000.000°'den az siklikta gorilen hastalklar
‘ultra-nadir’ olarak adlandirilmaktadir. Cogu na-
dir ve ultra-nadir hastalik genetik kaynakli olmak-
la beraber s6z konusu ‘nadir akciger hastaliklar’
oldugunda durum farklidir. Akcigerin nadir has-
tahklari genellikle idiyopatik olup kronik seyirlidir
(2). Bu boliimde sigara ile iliskilendirilmis olan
nadir akciger hastaliklari gbzden gegirilmistir.

Havayolu tutulumu ile seyreden
hastaliklar

Kronik bronsiyolitler ve tiitiin iligkisi

Bronsiyolit diger adi ile ‘bronsiolitis oblite-
rans’ primer olarak ¢api 3 mm ve altinda olan
kiicuk iletici hava yollarini ve kismen de inters-
tisyumu etkilemektedir. Hastalar genellikle sinsi
seyirli dispne ve oksirik ile basvurmaktadirlar.
Eriskin poplilasyonda nadir gorildiigiinden va-
kalar baslangigta KOAH ve astim basta olmak
Gzere vyanlis tanilar alabilmektedir. Vakalarin

¢ogunda inhalasyon hasarina neden olan toksik
gaz inhalasyon kazalar altta yatmaktadir. Diger
nedenler arasinda ilaglar, basta virlsler olmak
Gzere solunum yolu enfeksiyonlari, solid organ
ve kok hiicre nakli yer almaktadir (3). Solid organ
ve hematopoetik kék hiicre alicilarinda gozlenen
‘bronsiyolitis obliterans sendrom’ ilerleyici hava
akim kisitlanmasi ile karakterizedir ve mortalite-
de artisa neden olmaktadir.

Kronik bronsiyolit histopatolojik olarak ‘kons-
triktif bronsiyolit’ ve ‘proliferatif bronsiyolit’ ol-
mak Uzere iki major sinifa ayrilabilir. Konstriktif
bronsiyolit, bronsiyol limeninin konsantrik da-
ralmasi ve/veya tamamen tikanmasina neden
olan degisiklikler ile karakterizedir; selliler bron-
siyolit, folikiler bronsiyolit, diffiiz panbronsiyo-
lit, respiratuar bronsiyolit ve kriptojenik bronsi-
yolit olmak lizere bes alt grupta incelenmektedir.
Bunlardan ‘respiratuar bronsiyolit’ siklikla sigara
icenlerde izlenmektedir. Bunun disinda, ‘hava
yolu merkezli interstisyel fibrozis’ de sigara ile
iliskili gibi gériinmektedir. ‘idiyopatik bronsiyolo-
sentrik interstisyel pndmoni’ olarak da adlandi-
rilan bu durumla ilgili bildirilen vaka serilerinde
sigara Oykusliniin bulunmasi, sigaranin havayolu
hasarina katkida bulundugunu desteklemektedir
(4).
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albinizm ve tipik goz bulgular varliginda, elekt-
ron mikroskop ile trombosit delta granillerinin
(yogun cisimcikler) gosterilememesi ile konur.
Trombosit delta grandllerinin yoklugu tani igin
olmazsa olmaz kosuldur (116). HPS olgularinda,
glinimiize degin HPS1, HPS3, HPS4, HPS5 veya
HPS6 gibi biallelik patojenik varyantlar tanimlan-
mistir. Sigara icenlerde Hermansky-Pudlak send-
romu ile iliskili genlerden HPS4’lin down-regiile
olurken HPS1’in ise up-regiile oldugu gosteril-
mistir (117). Normalden farkli sekilde eksprese
olan bu genlerin sigara dumani maruziyeti ile
hem HPS hem IPF hastalarinda goriilen akciger
fibrozisi arasindaki nedensel iliskiyi aciklayabile-
cegi dustinltlmektedir (118).

Sonug¢

Sonuc olarak, titiin dumani, icerdigi 5000’den
fazla kimyasalla insanlarda bir¢ok pulmoner ve
sistemik hastaliga yol agmaktadir. Titiin dumani
maruziyeti ile toksik partikillerin solunmasi ve
ardindan gelisen immuin yanit cesitli patolojik
mekanizmalari baslatir ve birgok farkli ve nadir
gorilen akciger hastaligina yol agar. Bu hastalar-
da sigara maruziyeti sorgulanarak mutlak suretle
sigaranin kesilmesi, hastalarin yakin takibi 6nem-
lidir.
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