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Hastay! dinlemek ...

* Onemli ipuclan verir....

* Maruziyet
* Meslek
* Cevre

* Eslik eden hastaliklar

* |lac - tedavi

* Sosyal oyku, alkol, sigara...
* Aile oykusu




Oykii

. inorganik partiklller - tozlar (pnémokonyoziar; silikozis, asbestozis vb)
* Organik partikuller - antijenler (kanatii hayvan, kiiflii saman, agag kabuklari, ...)

* |[AH’na neden oldugu bilinen

* Bag dokusu hastaliklari
* Enfeksiyonlar (COVID-19, ...)
 Sistemik hastalik, malignite

* Yasadigi ey, sehir, Ulke
* Hobileri (agac isleri, hayvan besleme, ...)

Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, et al. Idiopathic pulmonary fibrosis (an update) and progressive pulmonary fibrosis in adults: an official
ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2022;205(9):e18-e47.




Sigara icimi ile iliski
* iliskili
* RB-ILD, DIP, LCH, IPF

* [liskisiz
e Sarkoidoz, Hipersensitivite pndmonisi



Yas ve Aile Oykiisii

* |[IP’lerin en sik gorileni: IPF
* Yasla yakin iliskili
* 50 yas ustu
e Kafkas irki ve erkeklerde sik
*% 0,5-2 ...... ailesel

King TE Jr, et al. Idiopathic pulmonary fibrosis. Lancet. 2011;378(9807):1949-61.
Raghu G, et al. Incidence and prevalence of idiopathic pulmonary fibrosis. Am J Respir Crit Care Med. 2006;174(7):810—6.
LawsonWE, Loyd JE. The genetic approach in pulmonary fibrosis: can it provide clues to this complex disease? Proc Am Thorac Soc. 2006;3(4):345-9.



* BDH iliskili IAH
* Daha genc yaslarda
* Aile 6ykisu +
* Sarkoidoz
* Afrika kokenli - Amerika’h kadinlarda
* Aile oyklsu +
* LAM (Lenfanjiyoleiomiyomatosis)
* Premenapozal (ireme caginda) kadinlarda

* Hermansky-Pudlak sendromu

* Pulmoner fibrozis, okulokutanéz albinizm, kanama diyatezi, immiin yetmezlik
* Otozomal resesif
* Porto-Riko’lularda sik
* |IPF benzeri bulgular, daha genc yasta




llag kullanimi ?

Bleomisin, amiodaron, nitrofurantoin, sitostatik ilaclar, vb

 http://www.pneumotox.com

e Guncel ve glvenilir bilgiler

aﬂ The Drug-Induced Respiratory Disease Website

EREUMOTOX Philippe Camus, M.D.
Y Dijon, France
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Pneumotox is up !



http://www.pneumotox.com/

* BDH iliskili IAH olan hastalarin codu,
* Daha onceden BDH tanisi almistir

* Olgularin ktictik bir kisminda
* |[AH,
* sistemik otoimmiin/romatizal hastaligin
* ilk belirtisi olabilir
e (Orn; myozit...)

Hallowell RW, Paik JJ.Myositis-associated interstitial lung disease: a comprehensive approach to diagnosis and management. Clin Exp
Rheumatol. 2022;40(2):373-383.
*  Gaubitz M. Epidemiology of connective tissue disorders. Rheumatology (Oxford). 2006;45(suppl 3):iii3-iii4.



* Diyabetes insipitus: LCH, Sarkoidoz

» Uveit, sklerit: Sarkoidoz



Plevral Sivi

 Romatolojik hastalik (RA, SLE)
* |lac toksisitesi

* Asbestoz maruziyeti



Pnomotoraks

* Lenfanjioleiyomiyomatozis (LAM)

e Langerhans hucreli histiyositoz (LCH)
* Tuberoskleroz

* Norofibromatozis

* Birt-Hogg-Dubé sendromu

* Deride fibrofollikiilomalar, renal timorler, akciger kistleri ve spontan pnémotoraks ile

karakterize Birt ve ark. tarafindan 1977 yilinda tanimlanan otozomal dominant bir hastalik




Dispne; temel semptom
Baslangi¢ ve seyir; IAH’na gore degisir

* Organize pnomoni (OP) veya akut interstisyel pnémoni (AIP)
e glinler ya da birkac haftadir

* SSc-iAH ve KrHP
 aylardir

* IPF veya RA-iAH
 aylar veya yillardir




Oksiiriik, yorgunluk, kilo kaybi

* IPF'li hastalarin yaklasik %30-50’sinde;
* yasam kalitesini bozan kuru oksuiruk
* |AH ilerledikce; yorgunluk ve kilo kaybi
* Kilo kaybi kétu prognoz ile iliskili
* %5'ten fazla kilo kaybi; mortalite riskinde 2,5 kat artis !

Saunders PWu Z, FahyWA, et al. The burden and impact of cough in patients with idiopathic pulmonary fibrosis: an analysis of the prospective
observational PROFILE study. Ann Am Thorac Soc. 2023;20:1267-1273.

Pugashetti J, Graham J, Boctor N, et al.Weight loss as a predictor of mortality in patients with interstitial lung disease. Eur Respir J. 2018;52:
1801289.

Kreuter M, Bendstrup E, Jouneau S, et al. Weight loss and outcomes in subjects with progressive pulmonary fibrosis: data from the INBUILD trial.
Respir Res. 2023;24:71.



Fizik Baki
Oskultasyon

*Velcro raller
*|PF (%93)

*fNSIP, SSc-IAH, RA-IAH, asbestozis (iPF disi IAH %73)

*Hirilti - ronkusler
*CPFE, EGPA , KrHP

*Squawk (Marti cighgi)
*KrHP (%20), COP, Sarkoidoz, PPFE,....

Pereira CAC, et al. Medicine (Baltimore) 2019; ;98: e16419.



Comak parmak ...... % 7-42

IPF, asbestozis

Takipne ...... % 10-15

* van Manen MIJG, Vermeer LC, Moor CC, et al. Clubbing in patients with fibrotic interstitial lung diseases. Respir Med.
2017;132:226-231.



Gottron paplilleri

Dermatomyozit

Tamirci eli (makinist eli)
Antisentetaz sndromu (ASS- JO1)




* Eritema nodosum: Sarkoidozis

* Heliotropik ras: Dermatomiyozit - Polimiyozit

* Raynaud fenomeni: Skleroderma

* Keratokonjonktivitis sikka: Sjogren




IAH Olgusunda
Baslangicta istenmesi uygun olan lab testleri

* Hemogram
e Rutin idrar

e Kan biyokimya
* ALP
* BUN, kreatinin
e ALT, AST
* CK, LDH

* Olasi romatizmal hastaliga yonelik genel (6n) testler
* ANA, RF



Sistemik romatizmal hastalik dustinuilduglinde
(klinik kusku, ANA-RF pozitifligi, plevral sivi varligi)

Istenmesi gereken ek testler

* Anti-CCP

* Myozitle iliskili antikorlar
* Anti-tRNA sentetaz (Jo-1)
¢ PL-7
* PL-12

 ANCA (p-ANCA, c-ANCA)
* Anti-topoizomeraz antikor (Scl-70), Anti-PM-1 antikor (PM-Scl)
* Anti-Ds DNA



* Berilyum maruziyeti
* Periferik kan ‘lenfosit proliferasyon testi’

* HP kuskusunda ya da suipheli maruziyet oykusu
* Serum "'spesifik presipitan IgG antikorlar’”’ (presipitinler)
* HP paneli
* HP icin sensitivite %57-64

Szturmowicz M, et al. The value of serum precipitins against specific antigens in patients diagnosed with hypersensitivity pneumonitis
- retrospective study. Cent Eur J Immunol. 2019;44(4):390-394.



e Sarkoidozis
* Serum ACE yuksekligi, hiperkalsemi, hiperkalsitri
* Galyum sintigrafisi + (Lamda-Panda paternleri)
e Kveim-Siltzbach testi

e EGPA (Churg-Strauss sendr)
e p-ANCA (MPO-ANCA)

* GranlUlomatoz polianjitis (GPA) (WG)
* c-ANCA



Solunum Fonksiyon Testleri

» Restriktif fonksiyonel bozukluk (Fvc ve FEv, diiser, FEV1/FVC normal ya da artmis)
* Kompliyans azalir
e Akciger hacimleri azalir (TLc, FRC, RV)

* Oksijenasyon bozulur (Temel neden: Difiizyon k|$|tlanma5|)
* Hipoksemi, hipokarbi

e Buylk hava yolu fonksiyonlari genellikle normal kalir
 kicuk hava yolu disfonksiyonu saptanabilir (MMEF !)



Obstruktif fonksiyonel bozukluk
gorulebilecek IAH’lar

* KOAH ve IAH birlikteligi (CPFE)
e HP

* Sarkoidoz

* BOOP

* LAM

* Pulmoner LCH

* Sjogren




* FVC diisiikliigiiniin derecesi; prognozla iliskili

3. -6.-12. ayda %5 veya daha fazla FVC kaybi
e kotl prognhoz

* Maher TM, et al. Respirology. 2023;28(12):1147-1153.
* Goh NS, et al. Arthritis Rheumatol. 2017;69(8):1670-1678.

* Russell AM, et al. Am J Respir Crit Care Med. 2016;194(8): 989-997.
* Zappala CJ, et al. Eur Respir J. 2010;35(4):830-836.



IAH — DLCO diisiikliigi

* Cogu zaman tek ipucu

* Disuk DLCO

* |stisna;
* Diffuz alveoler hemoraji !



Ne zaman IAH disiinelim?

* Efor dispnesi
* Persistan kuru oksuruk

e \Velcro raller
* Comak parmak

e FVC-DLCO diistkligi



IAH olabilecegini diisiindiik
Ne yapalim?

* Detayli oyku

* Sistemik fizik baki

*SFT

e Rutin kan tetkikleri ve Serolojik testler (BDH)
 HRCT



IAH diisiindiik.

Buraya kadar onerilen tetkik ve
degerlendirmeleri yaptik.

Bir taniya ulasabildik mi?

Evet

v

Tedavi seceneklerini degerlendir



IAH diisiindiik.
Buraya kadar onerilen tetkik ve

degerlendirmeleri yaptik.
Bir taniya ulasabildik mi?

Hayir

\

Multidisipliner konseyde degerlendirme



Multidisipliner konsey

Taniya ulastik mi?

Evet Hayir

v v

Invaziv 6rnekleme

Te d aVi BAL, TBBx, CryoBx, Cerrahi Bx

\ 4

Sm'ﬂang';"samaya” <= Multidisipliner konsey
(0]




Cok tesekkurler....
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