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Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive

Pulmonary Fibrosis in Adults
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline

. IPF’nin tani ve tedavisindeki giincellemeler
OIP paterninin radyolojik 6zellikleri:
Yeni radyolojik bulgular
HRCT kategorilerinde degisiklikler

1. IPF disi fibrotik interstisel hastaliklarda progresif pulmoner
fibrozisin (PPF) tani ve tedavisi




Fibrozis tanisi koymak icin;
Retikulasyon
+

Traksiyon bronsektazisi/bronsiolektazisi ve/veya bal
petegi gerekli
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Bal Petegi

* Fibrozisin en 6zgul bulgusu
* 3-10 mm, hava ile dolu kistler

* Duvari belirgin ve komsu kistlerde duvar
ortak

e Subplevral (kiime olusturur, cok sirali,
erken donemde tek sirali)

* Oldugu bolgede fibrozisin diger bulgulari
var (traksiyon bronsektazisi, hacim kaybi)







* Bal petegi ve traksiyon bronsiolektazilerinin ayni stirecin parcasi
oldugu dusunultyor

* Bal petegi kisti =bronsioler kist

* Fibrotik alveoler septanin kollapsi ve terminal hava yolunda dilatasyon
= balpetegi kisti



Bal peteginin ayirici tanisi;
* Paraseptal amfizem
* Fibrozisle birlikte gorlulen hava boslugu dilatasyonlar




Tek sirali

Duvari ince

Boyutlari daha buyuk
Fibrozis bulgulari yok
Ust lob agirlikli dagilim

Cok sirali (genellikle)
Duvari daha kalin
Daha kucguk

Fibrozis bulgulari var (traksiyon
bronsektazisi, retikilasyon, hacim
kayb%

* Alt lob agirlikh dagilim




Fibrozisin eslik ettigi hava boslugu dilatasyonu

Sigara ile iliskili interstisyel fibrozis

Bal petegi kistlerinden daha buyuk ve duzensiz kimeli, asimetrik kistler
Fibrozisin traksiyon bronsektazisi ve hacim kaybi gibi bulgulari yok

+ Amfizem







Fibrozis ile iliskili kistik hava boslugu dilatasyonu




Fibrozis ile iliskili kistik hava boslugu dilatasyonu

Bal petegi




Diffuse Pulmonary 0ssification
in Fibrosing Interstitial Lung
Diseases: Prevalence and
Associations'
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Ryokao Egashira, MD, PhD P '
Joseph Jacob, MRCP, FRCR, DTM&H urpose:
Maria A. Kokosi, MD

Anne-Laure Brun, MD

Alexandra Rice, MB, BChir, FRCPath

To investigate the prevalence of diffuse pulmonary ossi-
fication (DPO) in patients with fibrosing interstitial lung
disease (ILD) and determine whether there are differ-
ences among the types of [LDs.
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Andrew G. Nicholson, DM, FRCPath Materials and Institutional review board approval was given and patient
Athol U. Wells, MD, FRCP Methods: consent was not required for this study. The study popu-
David M. Hansell, MD, FRCP, FRSM lation comprised 892 consecutive patients with fibrosing

Conclusion: DPO is common in patients with fibrosing 1LD and is sig-
nificantly more prevalent in patients with IPF than i those

with other fibrosing ILDs, and thus, computed tomographic
signs of DPO may be helplul Tor diagnosis ol IPF.
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_ OIP paterni Olasi OiP paterni OIP icin belirsiz patern | Alternatif taniyi diisiindiiren BT bulgular

OIP histolojisi i¢in Guvenilir (>%90) Kosullu yiksek glivenirlik (%70- Kosullu diisik glivenirlik  Duslik-¢cok diistik glivenirlik (£%50)

giivenirlik diizeyi

Dagilim

BT bulgular

- Subplevral ve bazal
agirhikli

- Siklikla heterojen
(fibrozis ve normal alanlar
bir arada)

- Nadiren difiiz

- Asimetrik olabilir

- Tek basina veya
traksiyon
bronsektazisi/bronsiolek-
tazisi ile birlikte bal petegi
- interlobiiler septada
diizensiz kalinlasma

- Genellikle retikller
patern, hafif buzlu cama
superpoze

- Pulmoner osifikasyon
olabilir

89)

- Subplevral ve bazal agirhkh
- Sikhkla heterojen
(retiktilasyon ve traksiyon
bronsektazisi/bronsiolektazisi
ve normal alanlar bir arada)

- Traksiyon
bronsektazisi/bronsiolektazisi
ile birlikte retikiler patern

- Hafif buzlu cam opasitesi
olabilir

- Subplevral korunma yok

(%51-69)

- Subplevral agirhk
olmadan difiz dagilim

- Spesifik bir etyolojiyi
distindirmeyen
fibrozisi bulgulari

- Subplevral korunmayla birlikte
peribronkovaskiler baskin (NSIP distn)

- Perilenfatik dagilim (sarkoidoz distin)

- Ust-orta zon (fibrotik HP, bag doku
hastaligi, sarkoidoz distin)

- Subplevral korunma (NSIP veya sigara ile
iliskili IP disun)

Akciger bulgulari

- Kistler (LAM, PLHH, LIP, DIP diistin)

- Mozaik atenliasyon veya ¢ dansite
bulgusu (HP distin)

- Baskin BCO (HP, sigara ile iliskili hastalik,
ilac toksisitesi, fibrozisin akut alevlenmesi
dislin)

- Yaygin sentrilobiler mikronodil (HP veya
sigara ile iliskili hastalik diisiin)

- Nodiiller (sarkoidoz diisiin)

- Konsolidasyon (organize pnémoni diisiin)

Mediastinal bulgular
- Plevral plaklar (asbestozis diisiin)
- Dilate 6zefagus (bag doku hastaligi diisiin)



Tipik OIP paterni



Alt zon-subplevral agirlikli retikiilasyon ve traksiyon bronsektazileri-bronsiolektaziler
Olasi OIP paterni



OIP paterni:

* IPF

* Fibrotik HP

* Bag doku hastaligi tutulumu
 Maruziyet ile iliskili interstiyel hastaliklar
* Pléroparankimal fibroelastozis

Bag doku hastaligi ve HP’ye bagli OIP paterni bazi dzellikleri ile iPF’den
* ayirt edilebiliyor
Her zaman degil !!!



Bag doku hastaliginda OIiP paterni ——
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“On Ust lob” (“anterior upper lobe”) |§aret|

—

PRy

“DUz kenar” (“straight edge”) isareti

SN

“Abartili balpetegi kisti”’ (“exuberant honeycomb cyst”)

Birden fazla bulgu oldugunda;
Duyarhlik %24
Ozgiilliik %95




Sklerodermada QIiP




OIiP paterni
Amfizem
Bal peteginin eslik ettigi fibrozis

Olasi OiP paterni
Amfizem
Bal petegi olmadan fibrozis

OIP paterni icin belirsiz
Peribronkovaskiler ve subplevral BCO
ince retikiilasyon

Bal petegi/traksiyon bronsektazisi yok



NSIP

e |ki patolojik alt tipi var; seluler ve fibrotik form (daha sik)

* En sik gorulen bulgu buzlu cam
 Tumuyle aktif alveolitin karsihgi degil

* Dlzensiz retikllasyon, traksiyon bronsiektazisi

* Bal petegi kisti yok/cok az
*»Cok yaygin lezyon varken bal petegi kistinin olmamasi dnemli

* Capelli S, Interstitial lung disease in systemic sclerosis: where do we
stand? Eur Respir Rev 2015



NSIP

* Bazal ve subplevral agirlikli dagilim
* Apikobazal gradiyent OIP paternindeki kadar belirgin degil

* Aksiyel duzlemde konsantrik, peribrokovaskuler yayilim

e Zamansal homojenite

* Lezyonlarin inflamasyon ve fibrozisin ayni donemindeki lezyonlar seklinde
olmasi, 6rn; timua buzlu cam ya da tumu retikulasyon

e Uzaysal homojenite
* Homojen ve konfluen dagilim (OIP’deki gibi atlayarak yamal degil)



Simetrik, konsantrik, subplevral ve peribronkovaskuler dagilim,
retikdlasyon agirlikl, bal petegi kisti yok, traksiyon bronsiektazisi belirgin, santral bronsiektazi



Apikobazal gradient

NSIP OIP



Skleroderma, NSIP, subplevral korunmus alan, santral bronsiektazi
Subplevral korunmus alan: %20-50, duyarhlik %25, 6zgullik %94
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Yeni tani alacak fibrotik interstisyel hastaligi olan hastada hangi kilavuzu
kullanalim?

e Potansiyel maruziyet oykist varsa HP kilavuzu kullaniimali (HRCT ve
BAL'da lenfosit analizi, multidisipiliner degerlendirme)

* Maruziyet oykusu olmayan, sigara igmis, 60 yas Ustu erkek hastada
ATS/ERS/IRS/ALAT nin IPF kilavuzu (HRCT ve multidisipliner
degerlendirme)

* Interstisyel hastaligin yeni saptandigi diger tim hastalarda hangi
kilavuzun kullanilacagina olgu bazinda karar verilmeli



Yeni kilavuzda;
* Fibrotik (inflamatuar + fibrotik veya saf fibrotik)
* Nonfibrotik (saf inflamatuar)

Prognozu belirleyen radyolojik/ histopatolojik fibrozis
varlig
Klinik yaklasimi belirlemek icin daha uygun



HRCT teknigi:
e Kontrastsiz inceleme

* VolUimetrik tarama
» Aksiyel ve MPR kesitler (kraniokaudal dagilim)
* Ince kolimasyon,
» Kisa rotasyon zamani, yuksek pitch (hareket artefaktlarini
azaltmak icin)
e Supin pozisyonda, inspiyum sonunda, volimetrik
* Supin pozisyonda, ekspiryum sonunda, volimetrik/sekansiyel
(hava hapsi icin)
* Pron pozisyonda, voliimetrik/sekansiyel (sart degil, alt loblara
sinirli olabilir)
* Akut kotulesmede;
e Pulmoner emboliicin BT anjiyografi



Mozaik atentasyon # Mozaik perflizyon

Mozaik atenliiasyon (mozaik gorunim)

e N
Gorece opak alan anormal Gorece lisen alan anormal
\ 2
BUZLU CAM MOZAIK PERFUZYON

Hava yolu hastaligi
Kronik tromboemboli
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Mozaik atenliasyon

 Farkli dansitelerde yamali
goruntu

* Disuk dansiteli alanlar anormal
olabilir (ylksek dansiteli alanlar
normal)

 Vaskuler hastalik?
* Hava yolu hastalig?

* Yuksek dansiteli alanlar anormal
olabilir = buzlu cam (disuk
dansiteli alanlar normal)

* Interstisyel infiltrasyon
* Alveoler dolum




Mozaik perflzyon

Akciger perfizyonunda bdlgesel azalma = oligemi
Akciger atenlasyonun %50’sinden kanlanma sorumlu
Perflizyon { = lusensiT

KR. PULMONER TROMBOEMBOLI KUCUK HAVA YOLU HASTALIGI

| !

Hava yolu stenoz ve obstriiksiyonu

| s
|

perfuzyon \1/ — Refleks vazokonstriksiyon

Pulmoner arterlerde stenoz ve oklizyon




Mozaik perfliizyon

e Akciger perfliizyonundaki
farkhhklara bagl bolgesel
atentasyon degisiklikleri

* Dusuk dansiteli alanlar anormal

* Dusuk dansiteli alanlar
icerisindeki damarlarda incelme

 Vaskiler hastaliklarda veya hava
yolu hastaliklarinda (hava
hapsine ikincil oligemi)




Mozaik perfiizyon

* Ayirici tani ekspiratuar BT ile yapilir

* Vaskuler hastalikta da buzlu camda da yuksek dansiteli
alanlarda da dusuk dansiteli alanlarda da ayni miktarda
dansite artisi olur

* Hava yolu hastaliklarinda hava hapsi olan alanlarda dansite
degisikligi olmaz, yiksek dansiteli olan normal parankimin
dansitesi daha da artar = mozaik gortnti belirginlesir



Hava hapsi

INSPIRYUM EKSPIRYUM




Uc dansite paterni

* Eski adi “headcheese” isareti

 Normal + yuksek dansiteli + dustk
dansiteli alanlar

e Keskin sinirlarla ayrilir

e Obtruktif (hava hapsi =dlisik dansiteli) ve
infiltratif (BCO =yilksek dansiteli) patoloji
birarada

* Fibrotik HP’yi OIP paterninden ayirmada
ozgullugl yuksek




Non-fibrotik HP icin tipik bulgular

e Parankimal infiltrasyona isaret eden
en az bir HRCT bulgusu

* Buzlu cam
* Mozaik atentiasyon

e Kiclk hava yolu hastaligina isaret
eden en az bir HRCT bulgusu

e Belirsiz sinirli sentrilobiler noduller
* Hava hapsi

* Her iki bulgu da hem aksiyel hem
kraniokaudal duzlemde diftiz dagilim
gostermeli

* Bazal korunmayla birlikte/degil

Non-fibrotik HP ile uyumlu bulgular

* Nonspesifik paternlerden
olusmakta

e Parankimal anormallikler:
e Uniform ve belli belirsiz buzlu cam
* Konsolidasyon
* Kistler

* Dagilim kraniokaudal ve aksiyel

dizlemde difliz
* Alt lob baskin varyant
* Peribronkovaskuler baskin varyant







-ibrotik HP icin tipik bulgular

Fibrotik HP ile uyumlu bulgular

e Fibrozise isaret eden HRCT

bulgulari
* Yapisal distorsiyon ile birlikte
diizensiz lineer opasiteler/kaba
retiktlasyon
* Traksiyon bronsiektazisi ve bal petegi
olabilir ama baskin degil

e Fibrozisin dagilimi;
* Aksiyel duzlemde rastEeIe (santral
veya periferal baskinlik yok)

e Kraniokaudal dizlemde
* Orta / orta-alt zon baskin
* Hafif bazal korunmayla birlikte U¢
zonda esit

* Kicuk hava yolu hastaligina isaret
eden en az bir HRCT bulgusu

e Belirsiz sinirli sentrilobller nodller
ve/veya BCO

* Mozaik atentasyon, lc¢ dansite
paterni (fibrotik HP icin 6zgullGg
yuksek)

* Fibrozis paterni ve/veya fibrozisin
dagilimi tipik HP paterninden farkl
oldugunda

* Fibrozise mutlaka kliclik hava yolu
hastaligi bulgulari eslik etmeli

* Varyant fibrozis paternleri:

* OIP paterni: traksiyon bronsiektazisi ile
birlikte olan veya olmayan bazal ve
subplevral agirlikh bal petegi

* Yaygin BCO’ya sliperpoze belirsiz silik
fibrozis bulgulari
* Varyant (baskin) dagilim:
» Aksiyal: peribronkovaskiler, subplevral
* Kraniokaudal: bazal veya ust zon agirlikli
 Kiiclik hava yolu hastaligina iseret

eden HRCT bulgular::
 Belirsiz sinirli sentrilobller noduller
veya
» Uc dansite paterni ve /veya hava hapsi










Takip araligl nasil olmali?

* Fibrozisin kotulestigini dustinduren klinik siphe oldugunda takip YRBT
gerekli

e Hastalik progresyonunu saptamak icin optimal bir takip araligi yok

* Sistemik sklerozisi ve stabil akciger fonksiyonlari olan hastalarda 12-24
aylik intervaller progresyonu saptamak icin uygun olabilir

* Basta akciger kanseri olmak tzere komplikasyonlari yakalamak
acisindan yillik kontrol yapilabilir



Takip araligl nasil olmali?

* Fibrozisin kotulestigini dustnduren klinik siphe oldugunda takip YRBT
gerekli

e Hastalik progresyonunu saptamak icin optimal bir takip araligi yok

* Sistemik sklerozisi ve stabil akciger fonksiyonlari olan hastalarda 12-24
aylik intervaller progresyonu saptamak icin uygun olabilir

* Basta akciger kanseri olmak tzere komplikasyonlari yakalamak
acisindan yillik kontrol yapilabilir



IPF ve IPF disi PPF’de radyolojik progresyonun
degerlendirmesi

Gorsel degerlendirme:
e Ust, orta ve alt zonlarda fibrotik alanlarin yizdelerinin karsilastiriimasi
* Transvers, koronal ve sagittal dizlemde karsilastirma

* Fibrotik dzelliklerin yayginliginin ve siddetinin artmasi = progresyon
* Traksiyon bronsektazisi ve bronsiolektazilerinin yayginlik ve siddetinde artis
* Traksiyon bronsektazisi ile birlikte yeni buzlu cam opasiteleri
* Yeni ince retiktlasyon

Retikuler anormalliklerin yayginligi ve kalinliginda artis

Yeni veya artmis bal petegi

Lober hacim kaybinda artis



* Bal petegi, traksiyon brongsektazisi ve fibrotik degisikliklerin yayginligi
IPF, RA, PSS, fibrotik HP, ve sarkoidozda kot prognoz ve yuksek
mortalitenin gostergeleri



IPF’de progresyon

Ocak 2016 Mart 2019



Pulmoner fibrozisin kantitatif degerlendirmesi

* Bilgisayar tabanli kantitatif BT (Computer-based quantitative CT =
QCT)

* Objektif ve tekrarlanabilir 6lcimler

* Basit histogram tabanli tekniklerden “texture”, lokal histogram, derin
ogrenme tabanli makine 6grenme tekniklerine evrildi.

* Hastaligin yayginhgi ve progresyonu degerlendirme, mortalite tahmini



* |[LA (Interstitial lung abnomalities):
* Erken fibrozisin BT bulgulari gorular

* Tek basina veya BCO’ya stiperpoze ince retikilasyon, intralobuler cizgiler ve
yapisal distorsiyon (dlizensiz, tortliiyoze pulmoner damarlar ve bronslar,
lobuler anatomide distorsiyon)

» Rastlantisal olarak baska nedenlerle cekilmis BT’ lerde, tarama calismalarinda
saptanabilir

* En az %40’inda 4-6 yil icerisinde progresyon gorullyor



\Ankara T1p

TESEKKUR EDERIM



	Slayt 1:  İNTERSTİSYEL HASTALIKLARA RADYOLOJİK YAKLAŞIM
	Slayt 2
	Slayt 3
	Slayt 4
	Slayt 5: Bal Peteği
	Slayt 6
	Slayt 7
	Slayt 8
	Slayt 9
	Slayt 10
	Slayt 11
	Slayt 12
	Slayt 13
	Slayt 14
	Slayt 15
	Slayt 16
	Slayt 17
	Slayt 18
	Slayt 19: OİP paterni:
	Slayt 20: ‘‘Ön üst lob’’ (‘‘anterior upper lobe’’) işareti
	Slayt 21
	Slayt 22
	Slayt 23: NSİP 
	Slayt 24: NSİP 
	Slayt 25: Simetrik, konsantrik, subplevral ve peribronkovasküler dağılım,  retikülasyon ağırlıklı, bal peteği kisti yok, traksiyon bronşiektazisi belirgin, santral bronşiektazi
	Slayt 26
	Slayt 27
	Slayt 28
	Slayt 29: Yeni tanı alacak fibrotik interstisyel hastalığı olan hastada hangi kılavuzu kullanalım?
	Slayt 30
	Slayt 31
	Slayt 32: Mozaik atenüasyon ≠ Mozaik perfüzyon
	Slayt 33: Mozaik atenüasyon
	Slayt 34
	Slayt 35: Mozaik perfüzyon
	Slayt 36: Mozaik perfüzyon
	Slayt 37: Hava hapsi
	Slayt 38: Üç dansite paterni
	Slayt 39
	Slayt 40
	Slayt 41: Fibrotik HP için tipik bulgular
	Slayt 42
	Slayt 43
	Slayt 44: Takip aralığı nasıl olmalı?
	Slayt 45: Takip aralığı nasıl olmalı?
	Slayt 46: İPF ve İPF dışı PPF’de radyolojik progresyonun değerlendirmesi
	Slayt 47
	Slayt 48
	Slayt 49: Pulmoner fibrozisin kantitatif değerlendirmesi
	Slayt 50
	Slayt 51

