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Sarkoidoz ile iliskili PPF
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Sarkoidoz
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Fig.1.Non-caseating granuloma with surrounding myoﬁbroblasts
and dense collagen tissue in fibrotic disease in sarcoidosis.



Sarkoidoz

Tani:

Uyumlu klinik ve/veya radyolojik tablo

Histopatolojik olarak kazeifikasyon nekrozu icermeyen granulomlar

Benzer tabloyu yapabilecek diger nedenlerin dislanmasi

Sarkoidoz bir anlamda diger olasiliklarin dislanmasi ile elde edilen bir tanidir






* Tipik olgularda BT gerekmez

 Sarkoidoz kuskulanilan ama akciger grafisi normal olan
olgularda BT

Tipik BT bulgular

* Subkarinal ve simetrik bilateral hiler LAP ve tipik perilenfatik
nodullerin bulunmasi oldukca tipik bir bulgudur

* Konsolidasyon, kitle, buzlu cam alanlari, lokal hava hapsi
izlenebilir



Tedavi

* Tedavisiz izlenen hastalarda olgularin bir kisminda spontan diizelme olur
* |zlemde durumu bozulan hastalar icin tedavi planlanir

* izlemde durumu degismeyen hastalarda izlemeye devam veya tedavi secenekleri
degerlendirilir



Tedavi----Steroidler

Bazi durumlarda once steroid disi tedaviler denenebilir:

Artralji, eritema nodosum: NSAIi

Yaygin deri lezyonlari: Hidroksiklorokin

Karaciger: Urseodeoksikolik asit

Uygun durumlarda lokal tedavi kullaniimalidir:

Deri: Lokal steroidler

GOz: Steroidli g6z damlalari, goz cevresine steroid enjeksiyonu

Okstiriik, brons asiri duyarhhgi: inhale steroidler
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PULMONARY FIBROSIS IN SARCOIDOSIS

Huda Asif MD 1 Manuel Lessa Ribeiro Neto MD?, Daniel Arnold Culver DO?

1Df:par‘anv::nt of Pulmonary and Critical care, University of South Florida, Tampa, USA; 2Depzn:tmvan‘c of Pulmonary and Critical care,
Cleveland Clinic Foundation, Cleveland, USA

Sarkoidoz hastalarinin yaklasik %10-30’unda ilerleyici fibrozis meydana
gelmektedir



Progresif Pulmoner Fibrozis

Fibrozisle karakterize interstisyel akciger hastaliklari, btyuk bir hastalik grubunu
ifade etmektedir

Prevelansi ABD de 74/100.000 ve Avrupa’da 76/100.000 dir

IPF her zaman progresif olan ve en sik goriilen intestisyel akciger hastaligidir

IPF disindaki bazi IAH alt tipleri de ilerleyici fibrotik davranis gdsterebilir

Bu IAH'lar arasinda etiyoloji farkli olsa da, ortak patolojik mekanizmalar, klinik ve
radyolojik bulgular ve prognoz nedeniyle 6rtismeler mevcuttur.

Olson AL, Eur Respir Rev 2018; 27.
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Renklendirilmis alan kilavuz komitesinin konsensiisiine gére PPF gelisen iAH'li hastalarin tahmini oranlarini géstermektedir.



Progresif fibrot[k interstisyel akciger
hastaliklari (PF IAH) --PPF

* Kotulesen semptomlar

* Akciger fonksiyonlarinda azalma

* Radyolojik progresyon

* Tedaviye zayif yanit

* Dlsuk yasam kalitesi ile karakterizedir

* Erken mortalite ile iliskilidir



2022 ATS/ERS Kilavuzuna gore Progresif Pulmoner Fibrozis
Tanimi

Radyolojik olarak pulmoner fibrozis kaniti bulunan, iPF disinda etiyolojisi bilinen veya bilinmeyen interstisyel akciger hastaligi mevcut olan bir hastada, PPF (progresif

pulmoner fibrozis), alternatif bir agiklama olmaksizin son 1 yil icinde asagidaki ii¢ kriterden en az ikisinin gergeklesmesi olarak tanimlanmaktadir*:

1. Solunum semptomlarinda kotiilesme
2. Hastalik progresyonunun fizyolojik kaniti (asagidakilerden herhangi biri):

a. 1 yillik takip stiresince FVC'de 2%5'lik mutlak diists

b. 1 yillik takip stiresince DLCO'da (Hemoglobin agisindan diizeltilmis) 2%10'luk mutlak disis
3. Hastalik progresyonunun radyolojik kaniti (agagidakilerden bir veya daha fazlasi):

a. Traksiyon bronsektazisi ve bronsiyolektazinin yayginligi veya siddetinde artis

b. Traksiyon bronsektazisi ile birlikte yeni buzlu cam opasitesi

c. Yeni ince retikiilasyon

d. Retikiler anormalligin yayginhginda veya kalinliginda artis

e. Yeni veya artmis bal petegi gériinimd

f. Lober hacim kaybinda artis



Son 1 yil
PPF = Enaz2 kriter
Alternatif bir neden yok

* FVC'de 2%5 mutlak disus

* DL'da 2%10 mutlak disus
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DL, diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide; FVC, forced vital capacity; Hb, hemoglobin; PPF, progressive pulmonary fibrosis
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Asagidakilerden biri veya daha fazlasi:

* Traksiyon bronsetazisi ve
bronsiyolektazisinde veya

siddetinde artis

Traksiyon bronsetazisi ile birlikte

yeni buzlu cam alanlari
Yeni ince retikilasyonlar

Retikiiler anomalide veya

yogunlugunda artis

Bal petegi goriiniimde artis veya

yeni alanlar

Lober volimd azalma




TABLE 1 Underlying common diagnoses of patients with fibrosing interstitial lung diseases (ILDs)

Idiopathic
Idiopathic interstitial pneumonia
Idiopathic non-specific interstitial pneumonia
Cryptogenic organising pneumonia with supervening fibrosis
Idiopathic desquamative interstitial pneumonia
Idiopathic lymphocytic interstitial pneumonia
Non-idiopathic
Connective tissue disease-ILDs
Fibrotic hypersensitivity pneumonitis
Exposure-related ILDs (asbestosis, silicosis, etc.)
Drug-induced ILDs (amiodarone, nitrofurantoin, etc.)
Sarcoidosis
Anti-neutrophilic cytoplasmic auto-antibody-associated vasculitis
Unclassifiable ILD

Rajan KS, Eur Respir ] 2023; 61: 2103187



Progressive pulmonary fibrosis
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FIGURE 1 Schematic representation of the prevalent spectrum of interstitial lung diseases (ILDs) that may be
associated with “progressive pulmonary fibrosis (despite management)”. The lowest and highest prevalences
across different countries are shown in brackets [14]. CTD: connective tissue disease; G/F PF: genetic and/or

Rajan KS, Eur Respir J 2023; 61: 2103187



Vaka Sunumu

Demografik Bilgiler:
* 58yas, kadin

Klinik Gegmis:
« Onceden bilinen kronik hastaligi yok.
* Pasif sigara maruziyeti+

Semptomlar ve Klinik Bulgular:
* Kronik kuru 6ksurulk, dispne, egzersiz intoleransi, ara ara tekrarlayan eklem agrilari.
* 3-4 yildir kollarda, bacaklarda ara ara olup gecen psoriazis benzeri lezyonlar
* Fizik muayenede bilateral raller.
SAT:95 NABIZ:80

Fonksiyonel Degerlendirme:

«  Solunum fonksiyon testlerinde  SFT: ORAN: 94 FEV1:% 86 (2.28 L) FVC:% 80 (2.40 L)

» DLCO:KOOPERE DEGIL.

Laboratuvar ve Ek Tanilar:
« inflamasyon belirtecleri (CRP, sedimantasyon hizi) Normal



Vaka Sunumu

2018 yilinda dis merkezde cilt lezyonlarindan yapilan biyopsi sonucu;
Non-nekrotizan granilomatoz reaksiyon







* Ace: 80
* PPD : anerjik

* Romatoloji Degerlendirmesi: KDM Negatif ,ANA - DS DNA- RF-
Romatolojik hastalik distnulmedi

* Cilt lezyonlari icin Dermatoloji: Topikal tedavi






Takip

* Yaklasik 1 yil steroid tedavisi sonrasi semptomlarda artis
* Tedaviye Metotrexat eklendi

* SFT: ORAN: 92 FEV1:% 76 (1.29 L) FVC:% 67 (1.40)
SFT: ORAN: 94 FEV1:% 86 (2.28 L) FVC:% 80 (2.40 L)

* 6 DK YURUME TESTI: 320 M YURUDU BASLANGIC SAT:90 EN DUSUK
SAT:78






Takip

» 04.09.2024 TARIHLI HRCT: Her iki akciger sagda daha belirgin olmak iizere fibrozis artisi ve bal
petegi gorlinimi izlendi.

 Multidisipliner Konsey Sonucunda:

SARKOIDOZ HASTALIGINA BAGLI PROGRESIF PULMONER FIBROZIS



Review

:' frontiers ‘ Frontiers in Pharmacology 30 August 2024

@ Check for updates

OPEN ACCESS

B. T. Prabhakar,
Kuvempu University, India

Theodoros Karampitsakos,
University of South Florida, United States

10.3389/fphar.2024.1445923

Lung fibrosis in sarcoidosis. Is
there a place for antifibrotics?

Karol Baczek @ * and Wojciech Jerzy Piotrowski ®

Department of Pneumology, Medical University of todz, todz, Poland

Nintedanib, which inhibits many profibrotic factors, is proven to be an effective medication for
patients with progressive pulmonary fibrosis. Its other properties, such as influence on granuloma
formation, inflammation inhibition and interference with subtypes of macrophages, are promising
for effective antifibrotic therapy in fibrotic sarcoidosis.



Progresif fibrozis gelisimini tetikleyen risk faktoérleri:

*yas
* hastaligin kronik seyri
* genetik yatkinlik

* tedaviye yanit Predictors of Mortality in ®
Sarcoidosis

Gamze Kirkil, MD, PhD

KEYWORDS
e Sarcoidosis ® Mortality ® Pulmonary fibrosis ® Pulmonary hypertension

KEY POINTS

e Pulmonary hypertension and pulmonary fibrosis are two of the most important predictors of mor-
tality in patients with sarcoidosis.

e Cardiac involvement in patients with sarcoidosis is related to poor outcomes.

e The comorbidity burden has a strong impact on mortality in sarcoidosis.



Sonuc ve Oneriler

» Sarkoidoz hastalarinda progresif pulmoner fibrozis gelisiminin, kronik
inflamasyon ve tekrarlayan inflamatuar ataklar sonucu ortaya
cikabilecegi 6ngorulmektedir, ancak tim hastalarda fibrozis gérilmez

e Hastalarin duzenli takip ve erken midahale ile yénetiminin, fibrotik
evreye ilerlemenin dnlenmesinde kritik rol oynar

* Gelecek Perspektifler: Hangi hastalarda progresyon gelisiyor?? Yeni
tedavi yaklasimlari ve antifibrotik ajanlar Gzerine yapilacak calismalar
gelecek vaad etmektedir



Tesekkurler

neslihan.ozcelik@erdogan.edu.tr
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