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OLGU

* SD, 45 Yas,E, Kepce Operatoru

Sikayetler:

* Eforla Artan Nefes Darligi

 Oksuruk, Cogunlukla Kuru Vasifta, Arada Az Miktarda Balgam Cikarma

e Gogls Agrisi

 Sikayetleri Son 3-4 Aydan Beri Devam Ediyor, 1 Haftadir Artis Gostermis

Ozgecgmis: Sigara Yok, Ek Hastalik Yok, ilac Kullanim Oykiisii Yok, Daha Once
Hayvancilikla Ugrasmis

* Soygecmis: Ozellik Yok



FIZIK MUAYENE-LABORATUVAR

* GD: lyi,oryante, Koopere * LAB: CRP 8 mg/L
 SS: Dogal * Diger lab bulgulari normal
* Diger Sistem Muayeneleri Dogal e SFT
* ATES: 36.7 °C FVC: 71
* TA: 120/70 mm/Hg FEV1: 74
* NB: 77/dk FEV1/FVC: 85
* sat O, % 97 (oda havasi) FEF25-75: 76
DLCO: 75

DLCO/VA: 78


















* Bronkoskopi ve BAL Yapildi

* LENFOSIT %38

e CD4/CD8: 0,8

« TRANSBRONSIAL BIYOPSI: HASTA ISLEMI ISTEMEDI



HIPERSENSITIVITE PNOMONISI

* “HP; duyarl bireylerde inhalan antijenlere karsi gelisen immun aracili
interstisyel akciger hastaligidir.”

2 ()

e “Asiri duyarlilik pnomonisi”’, “ekstrensek allejik alveolit™

* 300'den fazla ajan tanimlanmistir, ancak hastalarin %60’inda etken
saptanamaz.
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Makine operatdru akcigeri

* Metal isleme ve sogutma sivilarinda ¢ogalan
mikroorganizmalarin (6zellikle mikobakteriler ve
mantarlar) aerosolize olarak solunmasi sonucu ortaya
cikan hipersensitivite pnomonisidir




Madde Tipik Kaynaklar HP hastahi@ Madde Tipik Kaynaklar HP hastahi
Organik partikiiller Kalttr mantarlan (shrtake, bunashime) M Mantar yetistirscis: akagen
I.Mikrobik nedenler: Pleurotus, Phobota, Lyophyllum, Agancus)
Mantarlar/Kiifler
; 3 = dria s ORI Bkt
Aspcrgll}us titleri N Kontm bitkisel materyal Ciftgi akc_lgc.n - . s
Alternaria alternata, Aurcobasidium spp. Kontamine sular Nemlendinci akciger (Humifider Bacillus trleri Kirlcruiy suler Makine opermbrll akcificri
Botrytis cinerea Kontamine evler (su baskini) lung) Shabufutin €t ars Alclarunty tlcina yajs Sutubias akceifbrs
o 4 d . RS 5 & Noat@iberkiiloz maskobaktenler K yon aritma lerx Oduncu akceent
Cephalosporium tiirleri Dosemeli mobilyalar Malt is¢isi akcigeri Phoma terlen Talag Deterjan sycisi alveoliti
Cladosporium tiirleri Kirlenmis siva Oduncu akcigeri S e o Ehenmid nixgys A Fexps HP o
2 . 3 IR YA & Y 3 Saafilokok thrlen Bryolopk teouzhk 1 Hot-tub Jung (sauna akcigen?)
Cryptococcus tiirleri Gida isleme endiistrisinde I¢ mekan hava alveoliti (yerh Streptomiges tirleri Camagpr deterjans Girdap alveolsts
Fusarium tiirlen kullanilan kontamine materyaller HP) B, o ichuet e ot SRR
Graphium tiirleri Organik atiklar Kompost akciger Bacillus subtilis enzimleri Enfekte flemeli calgitar Buharl: @@ alveoliti
Mucor tiirleni Kontamine talas Mantar iireticisi akcigeri (wubtilisn) :‘)""“ i"‘ penialer m c’::::‘::a skcigeri
Penicillium tirleri Kifli ahsap Malt iscisi akcigeri o e AT
Rhizopus tiirleri Aspergillus enzimleri Siva iscisi akcigen S S Kompost akciger
Trichoderma tiirleri Enfekte evsel havalandirma Subecrosis
Fitaz (Aspctgillus veya Trichoderma sislcml‘cri ' Finnci akcigcri. . m:"""" KL b v A Rueubet akeigeri
kaynakli enzim) Saksi ¢igekleri, seralar Atk ayiricr akeigen Nematodiar sisternlen Rutubet akesgeri
Kﬁﬂﬁ {iziim Sauna akc.gm Akar ( Acarus swro) :(:'Il ncnfleuﬁncila ve klima -
Enfekte nefesli calgilar Sarap iireticisi akcigeri 11 Proteinler ve enzimler, Enfektc peynir
Kirli toprak Rilzgar enstrilman alveolit R
Turba SCQUOiOSiS Kuy digkisi, scrumu ve tiylen Hayvan postlan Kirkcil akcifen
Turba i$¢i5l akcigm Muhd:bd kuglar, kanaryalar,, Kus merakhs: hastahis, kuy
: = . givercinler, pepaganlar tavek, yetigtineess hastalifis, glivercin
Peynir yikayicr akcigen hindiler. kazlar, Srdekl yetigtiricisnin akeigers, vk
Salam fireticisi akcigeri ysbanikuglae, stlnler yetigtiricisinin akcifjeri
Mayalar Fitaz alveolit Kug tiyleri
Candida tiirlen Enfekte gesmeler ve rutubetli z:n'l"( i) ’:“:-‘h"')" 1o .::-:mh = T
‘ . anmnme OCCus cacty a a - -
Geotrichum candldun_‘ 2 ortamlar lock sttt Gida ve kozmetik Carmine alveolit. bayaci
Saccharomyces cerevisiac Kiiflii saman, kiiltiir mantarlan Rutubet (nem) akcigeri x: ﬁ“ 'S:‘k::-: et ::‘:nﬁ:' o
Saccharomonospora v1r}d}s Kontamine yiizme havuzlan Ciftgi akcigeri u-;--a yemi Balik yetigtiricss alveoliti
SacchamPolyspom rectivirgula Enfekte nefesli calgilar Footcare alveolit Kabuk proseinleri (istiridye. deniz Bahik usu alvealiti
Tomlopms ghbm‘a Candida alveoliti salyangoru, midye) Isundye kabugu toru Kabuklu deniz Griinler: alveolit,

Trichosporon cutancum

Yenilehilir Mantarlar

insan bagirsag, timaklar ve deri
Kiiflii siit

Ekmek, sarap ve bira mayas
Kontamine evler

Kurutulmus otlar, yapraklar
Organik giibre

Kiiltiir mantarlan

Kapali ortam alveoliti
Maya tozu alveoliti
Saman cati akcigeri
Mantar is¢isi akcigen
Yaz tipi HP

Uflemeli galg: akcigeri

Domuz pankreas)
Hipofkz protemnlen
Sagan ve ¢l fares: adran, seruma ve
postu

Ipck bécef protemien
Batkiler (musir bufday)
Batkisel protemnler
Aljimat

Argan

Katesin

Esparto toru

Tahal unu (buiday cavdar, yulaf, massar)

Hayvansal Griinler
Hipofiz tozu
Swgan ve ¢ol fares:

Ipck bocefi larvass ve kozasmm
tora

Koatamne talal veya un

Demz yosunu

Kozmetik tirtinler, doymamuy yoi

asitlen, fitosterol

Yegpl gay toru
Halfa otu

istinndye kabugu HP. yumusakea
kabugu HP

Hipofiz soluyun akcigens

Sigan ve fare proteinlerme bagh
alveoht

Ipckboced: yetistincis akcigeri
Musir-bufday biti akcigen

Esparto akcifiens, sivac akcifen
Un tozu alveohit

Soya tozu alveoliti
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Madde

Tipik Kaynaklar

HP hastali

Baklagiller (soya)

Kirmuzi biber

Pire otu

Ispanak

Yer bademi

Ahsap (sedir, maun, cam, ramin)

Inorganik partikiiller

L. Kimyasallar

Asit anhidritler (piromellitik ve tnmellitik
anhidritler)

Akrilat bilesikleri (metil metakrilat)
Bakur siilfat

Kloroetilen (trikloretilen)

Dimetil ftalat ve stiren

HFC-134a

izosiyanatlar (toluen diizosiyanat,
metilen difenil diizosiyanat, heksametilen
ditzosiyanat, MIC, NDI, poliizosiyanat)
Tetrakloroftalik ve hekzahidrofialik asit
Sodyum diazobenzen siilfat

Triglisidil 1zosiyaniirat

1. flaglar
Penisilinler, sefalosporinler
Metotreksat
a-IFN
Lenalidomid
Pravastatin
Venlafaksin ve temozolomid
I Metaller
Kobalt
Cinko (tungsten ve alasimlari)
Zirkonyum
Berilyum
TM™I

(hida isleme endiistrisi
Baklagil (soya) unu
Kirmuz biber tozu
Bitki bazh bocck ilac
Ispanak tozu
Horchata (igecek)
Ahsap pargaciklan

Poliiiretan képiikler, sprey boyalar,
clastomerler, yapistineilar, silteler,
araba pargalan, ayakkabilar, sum
deri, kauguk iiriinler, suntalar,
clastik sentetik clyaflar, clektrik
izolasyonlan

Dis malzemeleri, cila, regine,
yapistincilar

Bakar siilfat bordo kansim

Yag goziicl maddeler, temizlik
maddeleri, ekstraksiyon
maddeleri

Endiistriyel goziiciiler,
plastiklestiriciler

Lazer epilasyon cihazlanindaki
sogutma s1visi

Asit anhidritlerde oldugu gib
Epoksi regine igin sertlestirici
Laboratuvar reaktifi, kromatografi
Polyester tozu (toz boyalar)
Antibiyotikler

Immunsupresif ajanlar
Immiinomodiilatér ajanlar
Hipolipidemikler
Antidepresanlar

Alkilleyici ajanlar

Sert metaller, alasimlar

Cinko dumam

Zirkon

Piller, bilgisayarlar, neonlar
Endiistride kullamlan yan
iletkenler i¢in organometalik
bilesik

akcideri
-Yer bademi akcigeri
Odun lifi alveoliti

Asit anhidrit alveolit
Metakrilat alveolit

Bag piilverizatériiniin akcigen
Kimyasal alveolit

Tiiy dékiicii akcigeri

[zosiyanat alveolit

Asit anhidrit alveolit
Kimyasal alveolit
Ressami{boyaci) akeigen

Ilaca bagh HP
Dev hiicreli pnémoni
Cinko dumam alveoliti

Zirkonyum alveolit
Benlyum HP

ATS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline



* HP olgulari 5./6. dekatta en sik olmakla birlikte, her yasta ortaya
cikabilir, cogu 40’li yaslardan sonra tani alir

* Fibrotik HP’li hastalar daha yasl

iklim
Cografi kosullar

Meslek
Cevresel etmenler
Genetik
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PATOGENEZ

* Antijen + genetik yatkinlik (MUC5B, telomer mutasyonlan).

* Tip 3 ve Tip 4 asiri duyarlilik mekanizmalari.

* Hucresel yanit: CD4+ T aktivasyonu, makrofaj aracili grantilom
formasyonu.
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KLINiK BULGULAR

Fibrotik ve non-fibrotik HP’de en sik
semptomlar

* Nefes darligi
 Oksuruk
* Kilo kaybi

* Grip benzeri semtomlar (titreme,
hafif ates, halsizlik)

e Goguste sikisma, hirilt

e Semptomlar akut baslangicli
olabilecegi gibi, sinsi Eeli§en ve
kotulesen sekilde olabilir, epizodlar
halinde tekrarlayabilir

FiZIK MUAYENE

* Normal olabilir

* Inspiratuvar velcro raller

e Squak
* Comak parmak

* Son evrede pulmoner HT ve
buna bagli sag kalp yetmezligi
bulgulari saptanabilir

* Nadiren pl eflizyon
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SFT

* Genelde restriksiyon saptanir,
fibrotik ve non-fibrotik HP
ayirimi yapamaz

* Obstruktif ve miks tip bozukluk
da saptanabilir

e Kicuk hava yolu obstriuksyonu
olabilir

 DLCO’da azalma saptanabilir

Ataklarda oksijen saturasyonu
dusebilir

LABORATUVAR

 Spesifik lab. testi yok

* ESR, CRP, dolasimdaki immtun
kompleksler, kantitatif Ig’ler gibi
inflamasyonla iliskili laboratuvar
testleri yukselebilir

* RF (+) saptanabilir
* LDH akut fazda yuksek olabilir



AKCIGER GRAFISI

* HP’li olgularin %20 sinde normal
* Taniya katkisi sinirl

* Diger hastaliklarin dislanmasi
icin yararl

* (st ve orta zonlarda baskin,
nispeten alt zonlarin korundugu
nodiler/retikilonoduler
buzlucam infiltrasyonu

HRCT

* Hastaligin tani ve takibinde
sikhikla kullanthr

* Fibrotik yada non-fibrotik
hastalik olmasina gore patern
degisiklik gosterir

o ATS/JRS/ALAT Kilavuzu HRCT
bulgularina gore tipik, uyumliu

veya belirsiz olarak
degerlendirmeyi dnermistir



Siniflama

Eski siniflama
e Akut

e Subakut
e kronik

Gilincel siniflama
 Non-fibrotik
* fibrotik

Raghu G, Remy-Jardin M, at al. Diagnosis of Hypersensitivity Pneumonitis in Adults. An Official ATS/JRS/ALAT Clinical Practice
Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2020 Aug 1,202(3):e36-€69. doi: 10.1164/rccm.202005-2032ST. Erratum in: Am J Respir Crit
Care Med. 2021 Jan 1,;203(1):150-151. Erratum in: Am J Respir Crit Care Med. 2022 Aug 15;206(4):518



Tablo 2. Fibrotik-olmayan HP’de YCBT bulgulari

YCBT paterni Tipik Uyumlu
Tanim >1 parankimal bulgu + HP’de tanimlanmis non-spesifik
>1 kictk hava yolu anormalligi bulgular
Parankimal Buzlu cam opasiteleri Uniform hafif buzlu cam
. bulgular Mozaik atenlasyon Konsolidasyon
E Kistler
o
a Kucuk hava Sentrilobuler nodduller -
= | yolu bulgulari Hava hapsi
o
S Dagilim Kraniokaudal difftz (bazal Kraniokaudal difftz (varyant: alt
E korunma +/-) lob baskin)
Aksiyel diffaz Aksiyel diffaz (varyant:

peribronkovaskduler)

YCBT, yuksek cézanurliukla bilgisayarli tomografi; HB, hipersensitivite pndmonisi.



Tablo 3. Fibrotik HP'de YCBT bulgulari

YCBT paterni
Tanim
Parankimal
bulgular
Kucuk
hava yolu
bulgulari
s
>
< | Dagihm
Q
—
5
o
>
S
)
oc

Tipik

Fibrozis + =1 klcuk hava
yolu anormalligi

Duzensiz cizgiler,
opasiteler/kaba
retiktlasyon, ve akciger
distorsiyonu; traksiyon
bronsiektazisi ve bal
petedi (baskin degil)

- Sentrilobuler noduller ve/
veya buzlu cam opasiteleri

- Mozaik atenuasyon, Uc
dansite, ve/veya hava hapsi
(siklikla lobuler)

- Rastgele
- Orta zon baskin

- Alt zonlar gérece
korunmus

Uyumliu

Varyant fibrozis
bulgularina eslik eden
hava yolu anormalligi

OIP paterni veya

yaygin buzlu cam
Uzerine eklenmis belli
belirsiz fibrozis

- Sentrilobuler noduller

- Uc dansite ve/veya
hava hapsi

Aksiyel:
Peribronkovaskduler

baskin, subplevral
baskin

Kraniokaudal: Ust zon
baskin

Belirsiz

Tipik veya
uyumlu kategori
disinda bulgular

- OIP paterni

- Olasi OIP
paterni

- Belirsiz OIP
paterni

- Fibrotik NSIP
paterni

- Organize
pnémoni benzeri

- Tamamen
belirsiz patern

YCBT, yuksek ¢cdzunurltkla bilgisayarli tomografi; HP hipersensitivite pnédmonisi; OIP olagan interstisiyel pnémoni.



Tablo 4. Hipersensitivite pnémonisi-idiyopatik pulmoner fibrozis ayriminda yardimci radyolojik
bulgular

HP IPF

Parankimal bulgular Buzlu cam opasitesi Baskin bal petegi
Mozaik atenlasyon Retikulasyon
Hava hapsi Traksiyon bronsiektazisi

Sentrilobller noduller | Sentrilobller nodul olmayisi

Kraniokaudal dagilim Difflz Alt zon baskin
Ust-orta zon baskin

Aksiyel dagilim Diffluz Periferal baskin

HP hipersensitivite pnémonisi; IPF, idiyopatik pulmoner fibrozis.



OZET

 Semptomlar: Nefes darligi, kuru 6ksurik, kilo kaybi, yorgunluk.

* Fizik muayene: Inspiratuvar “velcro” raller, squawk, ileri evrede pulmoner
hipertansiyon bulgulari.

* SFT: Genelde restriktif patern, DLCO dusuk.
* HRCT:

* Non-fibrotik: Buzlu cam, mozaik atentasyon.
* Fibrotik: Traksiyon bronsektazi, “lic yogunluklu model”.

* BAL: Lenfositoz >%30 (non-fibrotik), >%20 (fibrotik olgularda).
* Patoloji: Zayif grantlomlar, bronsiolosentrik fibrozis.
e Altin standart tek test yok - multidisipliner tani gereklidir.



Centrilobular ground-glass Air-trapping Ground glass
nodules

Fibrozis, traksiyon

bronsektazisi,
mozaik
atentasyon

¥ N

l é :
'.. | 8

Mosaic attenuation pattern

HRCT: Akciger lobullerinin
normal yogunluga sahip, buzl
cam atentiasyonuna sahip
lobtller ve hava hapsi
nedeniyle azalmis yogunluga
ve damar boyutuna sahip
lobiillere “li¢ yogunluklu
model” denir ve HP icin
spesifiktir, ekspiratuar
taramalarda daha belirgin

Hamblin M, Prosch H, Vasdkovd M. Diagnosis, course and management of hypersensitivity pneumonitis. Eur Respir Rev. 2022 Feb
9;31(163):210169. doi: 10.1183/16000617.0169-2021




TANI

* Multidisipliner yaklasim gerekli, altin standart tani testi yok

* Fibrotik IAH olan tiim hastalar igin ayirici tanida fibrotik HP akla
gelmelidir

* Ayrintili anamnez, maruziyet sorgulanmal
* Presipitan antikorlar

* BAL

* Radyolojik bulgular

* HistoPatolojik Bulgular



HistoPatolojik Bulgular

* Bronsiolosentrik yerlesimli lenfositik interstisyel infiltrasyon ve zayif
bicimli non-kazeifiye granilomlar

* Fibroblast proliferasyonu, interstisyel fibrozis ve alveoler yapi
deformasyonu



TEDAVI (L

1. Antijen Maruziyetinden Uzaklasma
* En temel basamak, tek basina iyilesme saglayabilir.
2. Farmakolojik Tedavi

* Kortikosteroid:
* Prednizon 0.5 mg/kg/giin (maks. 40 mg/giin), 4-8 hafta, kademeli azalt.
* Uzun dénem faydasi sinirl.

« immunsiipresifler (MMF, AZA):
» Sadece kortikosteroid intoleransi veya progresif olgular.

* Antifibrotikler (Nintedanib):

e 2022’den beri fibrotik HP’de onayl.
* FVC'de 2%5 dusus veya radyolojik progresyon varsa baslanmali.

3. Destek Tedaviler
* Asilama, pulmoner rehabilitasyon, oksijen destegi, sigara birakma
4.Transplantasyon



Hipersensitivite Pnémonisi
Tedavi Karar Agaci

{ HP tanisi dogrulandi ]

}

Antijen maruziyeti
saptandi mi?

Evet (- kacinma) Hayir (— arastir)
Non-fibrotik HP Fibrotik HP
: i Antijenden uzaklasma +
v antifibrotik degerlendirme
Antijenden uzaklag>na + (nintedanib = KS/MMF/AZA) |
kisa sireli KS tedavisi N l
(prednizon 0.5 mg/kg/gln, p
4-8 hafta, kademeli azalt) 12 ayda “progresyon”
h var mi?
v (FVC12%5, DLCO! 210,

| Kiinikve FVC/DLCO izlem| | veya HRCT progresyonu)

l : !

Semptom/siregen Antifibrotik tedavi
inflamasyon varsa; (nintedanib)
KS ye yanit yoksa = l
— MMF veya AZA elenebilir .
Gerekirse immunsupresif
(MMF, AZA, RTX)

!

Rehabilitasyon
+ Oksijen + Agilama

|

Transplantasyon
degerlendirmesi




TEDAVI

* Akciger fonksiyonlarinin ciddi olarak etkilenmedigi, Non-fibrotik HP

olgularinda etkenden uzaklasma yeterli olabilmekte, yakin izlem
gerekli

* Progressif hastalik veya siddetli fonksiyon bozuklugunda ilk secenek
KS

* Fibrotik HP, progressif hastalik durumunda immdun supresif ajanlar
disunulebilir
* Progresif fibrozis durumunda antifibrotikler distintlmels

* GOR veya KOAH gibi komorbid durumlar varsa bunlarin ydnetimi de
yasam kalitesi ve sonuclari iyilestirir



INBUILD® : Tum popiilasyonda ILD tanisi koyulan hastalar (9 grup)

8o% (5%

ANTIFIBROTIK TEDAVI

I NsP
I sinfiandiniamayan IIP
B RAID
SSc-ILD
Maruziyet iligkili ILD
. Miks bag dokusu iligkili ILD
Sarkoidoz

I Diger fibrozan ILDs*

* Fibrotik HP’de antifibrotik tedavinin zamani?

* Interstisyel akciger hastaliklarinda fibrozis gelistigi zaman ilerlemesini
engellemek icin antifibrotik tedavilerin kullanimi onerilmistir

 INBUILD: iPF disi fibrotik iAH olan 663 hastada 52 hf lik Nintedanib
calismasinda plasebova oranla yillik FVC kaybini %57 oraninda
Clinical Trial > N Engl J Med. 2019 Oct 31;381(18):1718-1727. doi: 10.1056/NEJMoa1908681. aza|tt|g| goru|mu§

Epub 2019 Sep 29.

Nintedanib in Progressive Fibrosing Interstitial Lung Nintedanib (n=332)

Diseases
Kevin R Flaherty T Athol U Wells 7, Vincent Cottin 1, Anand Devaraj 1, Simen L F Walsh T, ‘

£
i)
£
]
. , a
Yoshikazu Inoue T, Luca Richeldi 7, Martin Kolb 7, Kay Tetzlaff !, Susanne Stowasser 1, Carl Coeck ', = -
Emmanuelle Clerisme-Beaty 1. Bernd Rosenstock ', Manuel Quaresma ', Thomas Haeufel ', ;E
) ) . ) s 808
Rainer-Georg Goeldner T, Rozsa Schlenker-Herceg ', Kevin K Brown '; INBUILD Trial Investigators g T
2 b
Collaborators, Affiliations + expand % T
PMID: 31566307 DOI: 10.1056/NEJIMoa1908681 E
'L._,;' -187.8
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Prognoz

* Degisken seyir; fibrotik formda kotl prognoz.
* Kot prognostik faktorler:

Erkek cinsiyet, ileri yas, disik FVC/DLCO, BAL'da lenfositoz olmamasi,
yaygin fibrozis.

* Biyobelirtecler (KL-6, YKL-40, SP-D): Henliz klinik rutinde 6nerilmiyor.

Creamer AW, Barratt SL. Prognostic factors in chronic hypersensitivity pneumonitis. Eur Respir Rev. 2020 May
15;29(156):190167. doi: 10.1183/16000617.0167-2019

Ejima M, et. Al. Role of serum surfactant protein-D as a prognostic predictor in fibrotic hypersensitivity
pneumonitis. Respir Investig. 2022 May;60(3):369-378. doi: 10.1016/j.resinv.2021.12.003



* 13.03.22 kontrol AC GR

* SFT: FVC : %68
FEV1: %74
FEV1/FVC: 85

* DLCO: 96 (75)

* FiZIK MUAYENE: NORMAL

. S!KAYETLER: AKTIF
SIKAYET YOK
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Exposure identification and
- remediation (where possible)

Nz
More inflammation

NONFIBROTIC HP < (€3] Phenotype

No or little inflammation
> FIBROTIC HP

Benefit of corticosteroids and

immunosuppression more evident ; I ¢
, PP (’ Pharmacologic approach Benefit of anti-fibrotic agents

in inflammatory disease increases in progressive fibrotic
//// disease

@@ General management

Pulmonary rehabilitation; management of comorbidities; supportive care;
Consider clinical trials and transplant referral

n “n Surveillance

Response versus progression
Harm versus benefit of therapy
Phenotype re-evaluation based on disease behaviour
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