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GIRiS

Interstisyel akciger hastaliklar1 (IAH) basit bir tanimla ile nedeni bilinenler ve
bilinmeyenler olarak ikiye ayrilabilir.! IAH’ lerin ¢ogunun nedeni bilinmedigin-
den idiyopatik olarak etiketlenmektedir. Bu nedenle, konak¢1 duyarlilig, genetik
faktorler ve muhtemelen cevresel kofaktorler, IAHlerin klinik ekspresyonu i¢in
6nemli olabilir.

Genellikle idiyopatik interstisyel akciger hastaliklarinin kiiratif bir tedavisi
yoktur. Akciger nakli, idiyopatik pulmoner fibrozisli (IPF) hastalarinin yalnizca
az bir kismu i¢in uygundur. IAH, inflamasyon ve bazi durumlarda fibroz ile ka-
rakterize olan bir dizi heterojen akciger hastaligindan olusmaktadir. Bu akciger
rahatsizliklar1 dispne, oksiiriik, gaz degisiminde anormallikleri, restriktif bozuk-
luk (Azalmis akciger hacimleri ile karakterize), hipoksemi ve solunum yetmezli-
gine ilerleyebilirler.

Bazi durumlarda, IAH’ler sistemik hastaliklardan veya gevresel maruziyetler-
den kaynaklanabilir.>?
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genik delesyonlar i¢in genetik taramanin mevcut maliyeti ve bilinmeyen klinik
6nemi olan genetik varyantlari tanimlama olasilig1 géz oniine alindiginda, bu
yaklagim diisiik genetik lokus heterojenligi gosteren ve genetik taninin klinigi
etkileyecegi hastaliklar i¢in ayrilmalidir.

SONUC

Akcigerlerin bag dokusu olan intertisyel alani etkileyen ailevi ve genetik bo-
zukluklar ile iligkili bir¢ok sayida hastalik tanimlanmistir. Bu hastaliklardan ba-
zilar1 sporadik ve nadir olarak goriilebilir. Buna ragmen diskeratozis konjenita,
norofibromatozis, pulmoner lenfanjiyoleyomiyomatozis, tiiberosklerozis ve aile-
vi sarkoidozis gibi genetik gecisin goriilebildigi hastaliklarda akcigerin intertisyel
tutulumunun oldugu olgularinin ailevi kiimelenme seklinde goriilebilecegi akil-
da tutulmalidir.

Genetik gegisin tanimli oldugu bu olgularda tanisal yaklasim olarak anamnez,
muayene ve akcigerlerin radyolojik degerlendirmelerinin yani sira genetik bo-
zukluklarinin tanimlandig; ailelerde hastalikli olan ve daha hastalik gelismemis
bireylerde DNA gen mutasyon alanlarinin sekans analizlerine de bagvurularak bu
olgularda tanisal yaklagim ve sonrasinda da tedavi planlanmasi yapilabilir.
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