IDIOPATIK PULMONER FiBROZIS
OLGULARI

Prof Dr Erdogan Cetinkaya




Olgu, AT

llk bagvuru tarihi: 21.06.2017
Adi, soyadi: AT

Yas , cinsiyet : 76y

Sikayeti: Nefes darligi

Hikayesi: 7-8 yil dnce nefes darllgl
yakinmasiyla basvurdugu hekim
tarafindan KOAH tanisi konularak
Tiotropium , Flutikazon/Salmaterol
inhaler tedavisi bagslanmis. Bu tedaviyle
kismen rahatlamis. Basvurusunda
Tiotropium , Budesonid/Formoterol
kullaniyordu.




Olgu, AT

« Aligkanliklari: Sigara 58 yil 1p/gun , halen
kullaniyor

» Meslek: Soba fabrikasinda press atolyesinde
calismis. Bir de 10 yil laminant fabrikasinda

calismis.
* Hobileri:Yok

« Oz ve Soy gecmisi: BPH(+), HT(+), Osteoporoz(+)



Olgu, AT

* Fizik Muayene
« 02 sat %88, NDS: 81/dk,

 Her iki akciger arka alt alanlarda
insp sonu ince raller.

<

 Clubbing (-)




Solunum Fonksiyon Testleri(AT): 2012-2017
B B

09.02.2012 3.82(%95) 3.21(%104) %84
27.06.2012 3.04(%77) 2.51(%83) %82
04.04.2013 2.73(%68) 2.36(%76) %86
25.09.2013 3.40(%86) 2.97(%99) %87
21.01.2014 3.21(%81) 2.74(%90) %82
04.09.2014 3.01(%77) 2.57(%86) %80
03.12.2 3.12(%79) 2.62(%86) %83
27.03.2015 2.75(%71) 2.33(%79) %77
04.09.2015 2.74(%71) 2.48(%85) %86
30.05.2016 2.83(%75) 2.67(%94) %94
29.11.2016 3.00(%80) 2.65(%93) %88
25.07.2017 3.05(%81) 2.71(%95) %82



HRCT-24.01.2014

Im: 1/110
Se: 2
15.06.1943 M
YEDIKULE GOGUS HASTALIKLARI E.A.H.
13823251

Body 3.0

TN

WL: -400 WW: 1500 [CT Lungs] 56mA 120kV
T: 3.0mm L: 1944.5mm 24.01.2014 18:28:44




HRCT-27.11.2015

15.06.19432 M
YEDIKULE GOGUS HASTALIKLARI E.A.H.
15419059

Body 3.0

WL: -400 WW: 1500 [CT Lungs] 66mA 120kV
T: 3.0mm L: 1540.0mm : 27.11.2015 08:03:24




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER  RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

arankim

V 600 N: 1600 [D] 330mA 100kV
T: 3.0mm L: -128.6mm 10.11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

Parankim

VL: -6 NW: 160 337mA 100kV
T: 3.0mm L: -170.6mm 10.11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M
YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553
BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER = RAPOR YAZILMASI GEREKIR.

Parankim, iDose (4)
Parankim

350mA 100kV

T: 3.0mm L: -209.6mm 10.11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

Yok ok
15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER  RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

Parankim

V 351mA 100kV
1 -224.6mm .11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

Parankim

V -60 W: 1 351mA 100kV
T: 3.0mm L: -239.6mm 10.11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER  RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

Parankim

WL: -600 WW: 1600 [D1 351mA 100kV
T: 3.0mm L: -251.6mm 10.11.2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
1553

R  RAPOR YAZILMASI GEREKIR.

Parankim, iDose (4)

rankim

351mA 100kV
2017 10:23:26




HRCT-10.11.2017

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

1553

BT, YUKSEK REZOLUSYONLU AKCIGER RAPOR YAZILMASI GEREKIR.
Parankim, iDose (4)

Parankim

WL: -600 WW: 1600 [D] 341mA 100kV
T: 3.0mm L: -11.6mm 10.11.2017 10:23:26




Solunum Fonksiyon testleri(20.10.2017)

—m? Beklenen
FVC (L) 3.00 C 78 )

FEV1 (L) 248 87
FEV1/FVC %

DLCO 3.70
(ml/dk/mmHg)

6 dk yiiriime testi: 390 metre



Hemogram , Biyokimya normal sinirlarda

Kollajen doku belirtecleri
* RF: Negatif

» Anti CCP: Negatif

* ANA: Negatif

« ENA profili
« SS-A: Negatif
« SS-B: Negatif
» Scl-70: Negatif
« Anti SM/RNP: Negatif
» Jo-1: Negatif



Romatoloji konsultasyonu: Romatolojik
hastalik dusunulmed.i.

EKO(20.10.2017): LVH, Grade | DD,
PAB= izlenmed..




IPF icin Tanisal Algoritma

Siipheli iPF

iAH’nIn Bilinen Sebepleri ?
Evet ‘
HRCT’i igeren ileri
inceleme
Hayir
Spesifik Tani
7

UIP paterni ' Olasi UIP/Olabilir UIP/UIP ile uyumlu degil .

Multidisipliner
ELER)

TBB
tani
-CERRAHi AKCIGER BiYOPSISi

Multidisipliner

yaklagim

iPF iPF
degil

Raghu G et al. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline.

Am J Respir Crit Care Med Vol 2018;198(5): e44—e68.



Bronkoskopi

BAL'DA HUCRE SAYIMI
BAL’da hiicre dagilimi | BAL’da hiicre dagilimi
(Hasta) (Saghkh erigkin)
Alveoler makrofaj %45 >85%
Notrofil %40 <3%
Lenfosit %12 10-15 %
Eozinofil %3 <1%
CD4/CDS8 0.73
Total Hiicre Sayisi 560/mm3



VATS-Histopatoloji

HE 2x10 HE 4x 10

Normal akciger parankimi Traksiyon brongektazisi ve bal

komsulugunda parankim hasari petegdi paterni ile olugan parankim
harabiyeti




VATS-Histopatoloji

HE 2X 10, Subplevral hasarli akciger
parankimi

HE 4X10, Parankimde lipioid metaplazi




VATS-Histopatoloji

HE 2X 10, Subplevral hasarli akciger HE 4x10, Fibroblastik fokus
parankimi




Histopatolojik Tani

Acik akciger biyopsisi( 6.10.2017). Sag Alt
Lob Wedge Rezeksiyonu: Mikroskopik bal
petegi paterni, yamasal tutulum, fibrozis,
interstisyumda hafif inflamasyon, fibroblastik
fokus parankimde amfizematoz degisiklikler.

EPIKRIZ: Histopatolojik bulgular  kesin

Usual interstisyel Pnémoni” paterni ile
uyumiudur.



Histopatolojik usual(olagan) interstisyel pnédmoni paterni =iPF ?

1.Evet
2.Hayir




Histopatolojik Usual (Olagan) interstisyel Pnémoni Paterni

Kronik
Aspirasyon
Pnémonisi

PLHH l ‘ Asbestoziz
Kronik Fibrotik

UiP: Usual(Olagan) interstisyel Pnémoni sarkoidoz
iPF: idiopatik Pulmoner Fibrozis

NSiP: Nonspesifik interstisyel Pnémoni

HP: Hipersensitivite Pnémonisi

BDH: Bag Dokusu Hastalig

PLHH: Pulmoner Langerhans Hucreli Histiositozis

Pnomokonyoz




Hipersensitivite pndmoni paneli

Deger Referans aralig
mg/L

Aspergillus fumigatus IgG

35.8 <102
Micropolyspora faeni IgG <2.0 <13.2
Thermoactinomyces vulgaris 2.2

<23.9




Bird Fancier’s Precipitin Panel
Deger Referans aralig
mcg/mL

Canary Dropping Gel Diffusion
Chicken Serum Gel Diffusion
Cockatiel Dropping Gel Diffusion
Finch Dropping Gel Diffusion
Pigeon sera(Giivercin sera)
Pigeon DE(Glivercin DE)
Cockatiel(Sultan papagani)
Parakeet(Muhabbet kusu)

Parrot(Papagan)

Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif

Negatif

Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif
Negatif

00831710
FBFPI
Bird Fancier's Precipitin Panel |

oo (A
1450615 W |74
o

Fen




HRCT+Histopatoloji

Histopatolojik 6zellikler

Siipheli IPF *
Alternatif tani

iPF f .

HRCT iPF Olabilir .
Ozellikleri (Muhtemel)™* (Biglll:l:iz) IPF degil

iPF
(Muhtemel)* iPF degil iPF degil iPF degil
* JiPF degil

idiopatik Pulmoner Fibrozis tanisi HRCT ve biyopsi paternlerine dayanir.

*Klinik olarak stipheli IPF”= Akciger grafisinde veya Toraks BT'de agiklanamamis semptomatik ya da asemptomatik bilateral pulmoner fibroz

paterni, bilateral baziler inspiratuar raller ve 60 yas Ustl. (Ayrica nadiren orta yasl erisikinler (40-60 yas) 6zellikle familyal pulmoner fibroz riski
olan hastalar, ayni klinik senaryo ile bagvurabilirler.)

** Asagidaki 6zelliklerin herhangibirine sahip olan hastalarin tanisi muhtemelen IPF'dir.

» Orta-ciddi traksiyon brongektazisi/bronsiolektazisi (bir lob olarak lingulayi da igeren 4 ya da daha fazla lobu igeren hafif
bronsiektazi/bronsiolektazi, ya da iki yada daha fazla loblarda orta-ciddi traksiyon brongektazi/bronsiolektazi varligi olarak
tanimlanir) olan, 50 yas uzeri erkek ya da 60 yas Uzeri kadin hasta

* HRCT de yaygin (30%) retikiilasyonu olan ve >70 yas hasta

* BAL’da artmig nétrofil ve/veya lenfositoz yoklugunda

+ Multidspliner yaklagim ile IPF tanisina kanaat getirildiyse

*** [PF tanisi siipheli-belirsiz
« |IPF olmadigini gdsteren yeterli biyopsi sonucu olmamasi
* Yeterli biyopsi ile multidisipliner yaklasim ve/veya ek konsiiltasyon sonrasi daha spesifik olarak siniflandirilabilen tani

Raghu G.Am J Respir Crit Care Med.2018;198(5):e44-e68




IPF’nin agirhgi

Orta-Agir
e I ora

Semptomlar Asemptomatik/hafif
(Nonproduktif okstiriik/
Egzersiz dispnesi)
Orta derece
Radyolojik Bulgular Subplevral ve basiler
(Retikiiler dansiteler/ Bal petegi) <10% parankim tutulumu Akcigerin %20-30

parankim tutulumu
<%5 bal petegi

Solunum Fonksiyon Testi

FVC % beklenen Hafif diists %50-70
DLCO% beklenen Hafif diists %45-65
P[A-a]O2 <20 mmHg 21-30 mmHg

02 Destegi Gerekli degil Egzersizde gerekli olabilir

6 dk yiiriime testi Mesafede hafif dlisis < %4 02 desaturasyonu

Siddetli

Siddetli
Hafif egzersizde

Ug veya daha fazla zonda
>%5 bal petegi

Istirahatte gerekli

= %4 O2 desatlrasyonu




GAP indeksi ve evreleme sistemi

The GAP index and staging system

Predictor | Points

Gender

G
= Male

Age (years)

<6

A
< = >65 >
Physiology
. <50
P

= DLCO (% predicted)

« Cannot perform

Total possible points

Stage ‘ 1 | 11 s
Points ‘ Oto 3 | 4to 5 6tos8
Mortality
1-year 5.6 16.2 39.2
2-years 10.9 29.9 62.1
3-years 16.3 42.1 76.8

Points are assigned for each variable of the scoring system to obtain a total point score (range 0 to
8). Patients should be scored in the "cannot perform” category for DLCO if their symptoms or lung
function prohibited performance of the DLCO maneuver. If DLCO is unavailable because it was not
ordered or not because of pi ry

, then the model cannot be applied.
The total point score is used to classify patients as stage I (0 to 3 points), stage II (4 to 5 points),

or stage III (6 to 8 points). Model-predicted one-, two-, and three-year mortality is shown by stage.

GAP: gender, age, and two lung physiology variables (FVC and DLCO); FVC: forced vital capacity; DLCO:
diffusing capacity for carbon monoxide.

From Annals of Internal Medicine, Ley B, Ryerson CJ, Vit E etal A

index and staging
system for idiopathic puimonary fibrosis. Ann Intern Med 2012; 156(1 o) 684 91. Copyright © 2012 American
College of i All Rights 3 i with the College of Inc.

GAP Index and Staging System
100
80—

- Stage Il
. 60 6-8 pts.
> (6-8 pts.)

E
S
s 40 Stage I
(4-5 pts.)
20
0
T T T T
0 1 2 3
Year

Hastamizin
GAP Puanu: 4, Evre Il , 3 yillik mortalitesi %42.1

Ley et al., Ann Intern Med 2012;156:684-691




HRCT.17.01.2019

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
2943

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

310mA 100kV
17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
29

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

330mA 100kV
17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

W 168Q
T: 2.0mm L: -171.4mm

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
PAL ]

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

346mA 100kV
17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
2943

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

349mA 100kV
17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
2943

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

-600 WW: 108QNG 352mA 100kV
2.0mm L: -199.4mm 17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

15 7

Omm

15.06.1943 M

KULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
2943

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

352mA 100kV
17.01.2019 11:33:44




HRCT.17.01.2019

15.06.1943 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.
2943

BT HRCT - IPF hastasi

Parankim, iDose (4)

Parankim

WL: -600 WW: 1600 [D] 328mA 100kV
T: 2.0mm L: -1.4mm 17.01.2019 11:33:44




Takip ve Tedavi

Tedavi

Degerlendirme

FVC DLCO
L (%) ml/dk/mmHg
%
20.10.2017 3.00(%78) 3.70(%45) 390
22.03.2018 2.91(%79) 3.74(%45) 390
25.07.2018 3.28(%86) 3.74(%A45) 390
16.01.2019 3.67(%79) 24.0(%48) 375

Nintedanib
150 mg, 2x1

Nintedanib 150
mg, 2x1

Nintedanib 150
mg, 2x1

Nintedanib 150
mg, 2x1

Klinik stabil+Radyolojik
stabil+Fonksiyonel stabil=Stabil hastalik

Klinik stabil+Radyolojik
stabil+Fonksiyonel iyilesme=Stabil
hastalik

Klinik stabil+Radyolojik
stabil+Fonksiyonel stabil=Stabil hastalik



Eve goturulecek mesajlar

1) Nefes darligi olan ve dinlemekle velcro ralleri tespit edilen hastada
tanida IPF akilda tutulmal

2) IPF siiphesi olan hastada eger HRCT UIP tanisini desteklemiyorsa
ileri incelemelerden once interstisyel akciger hastaliklari hakkinda
deneyimli multidispliner ekiple degerlendirilmeli

3) IPF siiphesi olan hastada eger HRCT UIP tanisini desteklemiyorsa
dogru taniya ulagmak icin akciger biyopsisi yardimci olabilir.

4) KOAH tani ve tedavisi, IPF hastaliginin tani ve tedavisini geciktirir



Olgu, BK

« ik basvuru tarihi: 26.12.2017

- BK, 77y, E

- Sikayeti ve Okslrlk, merdiven ¢ikarken zorlanma,
yuriyememe.

« Hikayesi: 5 ay once kuru dksuruk, eforla olan 6zellikle merdiven
cikarken nefes darligi baslamis. Oksuiriik yakinmasi kendisini
cok rahatsiz ediyormus. Nefes darligi simdilerde ylriyemeyecek
kadar artmis.

* Meslek: Ciftcilik.

« Sigara: 25 yil 1 p/gun, 30 yildir igmiyor.

* Hobileri: Yok

- Oz ve Soy gecmisi: Ailede IAH ilgili hastalik yok



Olgu BK

* Fizik muayene:Tekerlekli sandalye ile
geldi. O, sat %89, NDS: 116/dk.
Takipneik .SS 52/dk. Clubbing (-) Her iki
akciger arka alt alanlarda insp sonu ince
vasifli raller(velcro). Bilateral onlerde tek
tuk insp sonu ince vasifli raller(velcro).




Olgu BK-PA akciger grafisi (26.12.2017)

1-1
Step : Chest PA

Acc. No : 17386485
17:05:06




Olgu BK-HRCT

*xok
*kk

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
Parankim

Parankim

254mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

k%%

k%%

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
Parankim

Parankim

244mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

%k k

L2 2

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
Parankim

Parankim

249mA 100kV
.12.2017 11:11:3




Olgu BK-HRCT

Kokok
*okok

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig

273mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

*kk
k%%

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
Parankim

Parankim




Olgu BK-HRCT

koK
KKK

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig

-

317mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

P
01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
Parankim

Parankim

340mA 100kV
L2207 DRSS




Olgu BK-HRCT

¥k

¥k

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
- Parankim
Parankim

349mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
- Parankim
Parankim

351mA 100kV
.12.2017 11:11:35




Olgu BK-HRCT

01.01.1940 M

YEDIKULE GOG.HAST.VE GOG.CERRAHI E.A.H.

3037

Rapor yazilmasi gerekir. (804150) BT, yuksek rezolusyonlu akcig
- Parankim
Parankim




* Radyolojik tani
— Bibaziler subplevral tutulum
— Retikuler 6rnek
— Traksiyon brongektazisi Kesin UIP
— Bal peteqi

Tani ?




Olgu BK, Solunum fonksiyon testi

* 6 dk yurume testi: 200 metre baslangi¢
sat %87, bitis sat %83

] 29.12.2017

FVC 1.26(%45)
FEV1 1.05(%50)
FEV1/FVC %83
DLCO 1.85(%28)
6 dk yuriime testi(metre) 200



Laboratuvar

nn ] TVINOAI DU AR INBRMIIEOE D steyen Servis : 34,1 Gogas Polikinidi . GETIKAYA ~ steyen Hekim  : ERDOGAN GETINKAYA
L L]
° Hemo ram LO koslt 1 3400/' I " I |3 Barkodu ;26020446452 istemZaman__Barkod Zaman_Ormek Alna Zm,_Lab. Kabul Zaman: Onaylama Zaman
- - b Basvrulio < 2017401606 2022007 141 2422017 1455 2122007 1156 20220071728 26422007 1333
Tetkik Sonug Unite _ Referans Degerler Bir Onceki _ iki Onceki
ISINa normal Siniriarda o0 un
Anti nikleer anticor (ANA) POZITIF Titre ~ NEGATFF, <1:160
AntJot (inmunobloting) NEGATIF NEGATIF
° H H . . ATt-SSA (immunobloting) NEGATIF NEGATIF
Iyo I mya [ » y I $ I n a Anti-8B (inmunobloting) NEGATIF NEGATIF
AntSci 70 (inmunobloting) NEGATIF NEGATIF
N rm I AntSmRNP (Imunobioting) NEGATIF NEGATIF
O a TR0 IR D0 D isieyen Senvs : 3A.1 Gogis Polikinigi. GETHKAYA  iteyen Hekim : ERDOGAN GETINKAYA
Batkodu ;26020455819 istemZaman__Bartod Zamani__Ormek Aima Zm. Lab. KabulZaman Onayiama Zaman
Basvrullo 20181667 0201201808:39 02012018 08:41 0201.2018 08:44 02012018 16:41 030120181782
Tetkik Sonug Unite _ Referans Degerler Bir Onceki _iki Onceki
Antids DNA NEGATIF, 201 IU/mL

» Kollajen doku belirtecleri: ANA:
Pozitif, Digerleri negatif

« EKO: EF: %58, PABs= 45 mmHg, Aort
capl: 4.6 cm




IPF icin Tanisal Algoritma

Siipheli IPF

iAH’nIn Bilinen Sebepleri ?

Evet

v

HRCT’i igeren ileri

inceleme

'

Spesifik Tani

UIP paterni Olasi UIP/Olabilir UIP/UIP ile uyumlu degil

Multidisipliner
VELLERT]

+lerBI;O Alternatif
tanmi

-CE RRAHi AKCIGER BiYOPSISi

Multidisipliner

yaklasim

iPF

Raghu G et al. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline.

Am J Respir Crit Care Med Vol 2018;198(5): e44—e68.

iPF

degil




IPF’nin agirhg

e
Agir
e L o

Semptomlar Asemptomatik/hafif
(Nonproduktif 6ksiiriik/
Egzersiz dispnesi)

Siddetli
Orta derece Hafif egzersizde

Radyolojik Bulgular Subplevral ve basiler

(Retikiiler dansiteler/ Bal petegi) <10% parankim tutulumu Akcigerin %20-30

parankim tutulumu Ug veya daha fazla zonda
<%5 bal petegi >%5 bal petegi

Solunum Fonksiyon Testi

FVC % beklenen Hafif dustis %50-70
DLCO% beklenen Hafif dustis %45-65
P[A-a]02 <20 mmHg 21-30 mmHg

02 Destegi Gerekli degil Egzersizde gerekli olabilir

6 dk ylrime testi Mesafede hafif dusis < %4 02 desaturasyonu > %4 02 desatiirasyonu




GAP indeksi ve evreleme sistemi

The GAP index and staging system

Predictor | Points

Gender

= Male

J
)

Age (years)

= =60 o
~ GAP Index and Staging System
< = >65 > 2 100
Physiology
= FVC (% predicted)
80
. 575 o

Stage Ill
(6-8 pts.)

o

, %
3

1

= DLCO (% predicted)

® >55 o g
N S 40 Stage |l
@ (4-5 pts.)
: 20
Total possible points 8
Stage ‘ I | 11 IIr
Points ‘ Oto3 | 4to 5 6to8 0_
Mortality T T T T
1-year 5.6 16.2 39.2 0 1 2 3
2-years 10.9 29.9 62.1 Yeﬂr
3-years 16.3 42.1 76.8

Points are assigned for each variable of the scoring system to obtain a total point score (range 0 to

8). Patients should be scored in the "cannot perform” category for DLCO if their symptoms or lung HastamIZIn
function prohibited performance of the DLCO maneuver. If DLCO is unavailable because it was not

ordered or not because of pi ry , then the model cannot be applied. . -
The total point score i used to classify patants a3 stage 1 (0 to 3 points), stage 1 (4 to & paints), GAP Puani: 7, Evre lll, 3 yillik mortalitesi %76.8

or stage III (6 to 8 points). Model-predicted one-, two-, and three-year mortality is shown by stage.

GAP: gender, age, and two lung physiology variables (FVC and DLCO); FVC: forced vital capacity; DLCO:
diffusing capacity for carbon monoxide.

From Annals of Internal Medicine, Ley B, Ryerson CJ, Vit E etal A index and staging
system for idiopathic puimonary fibrosis. Ann Intern Med 2012; 156(1 o) 684 91. Copyright © 2012 American
College of i All Rights 3 i with the College of Inc.

Ley et al., Ann Intern Med 2012;156:684-691




* Romatoloji konsiiltasyonu:Romatolojik hastalik disunutlmedi

« Tan:: Klinik ve radyolojik olarak iPF+PAH

+ Tedavi:
— Nintedanib 150 mg 2x1
— Sildenafil 20 mg 3x1



Takip ve Tedavi

FVC [»] Kelo) Tedavi Deéerlendirme
L (%) ml/dk/mmHg
%
29.12.2017 1.26(%45) 1.85(%28) 200 Nintedanib 150
mg, 2x1
12.10.2018 1.54(%59) 1.65(%27) Nintedanib 150  Klinik stabil+Radyolojik stabil+F
stabil=Stabil hastalik
mg, 2x1
19.12.2018 1.29(%46) 0.87(%13) 120 Nintedanib 150 Klinik stabil+Radyolojik stabil+F

stabil=Stabil hastalk
mg, 2x1




Eve goturiulecek mesajlar

*>60y,

* Cevresel ve Mesleki Maruziyet, Bag Dokusu Hastaliklari,
llag toksisitesi diglandiktan sonra

« HRCT’de kesin UiP paterninin gériilmesi
- invazif iglemler yapilmadan
IPF tanisi konulabilir.



ilk basvuru tarihi: 22.02.2016
CY, 61y, K
« Sikayeti: Oksiiriik, nefes darhig

* Hikayesi: 7 ay 6nce nefes darligi yakinmasinin
baslamasiyla interstisyel akc hastaligi tanisi konulmus.
Metilprednisolon 32 mg/giin baslanmis. ilaci
kullandigi donemde sikayetlerinde belirgin degisiklik
olmamis. Steroid dozu yariya indirildiginde nefes
darliginda artma ve okstiriik yakinmasi eklenmis.
Basvurusunda 7 aydan beri steroid tedavisini
almaktaydi.




» Algkanliklari: Sigara 30 yil 1p/gin, 3 yildir igmiyor.
* Meslek: Ev hanimi
* Hobileri: yok

Oz ve Soy gegmisi: 30 yildir kalp ritm bozuklugu tanisiyla Rytmonorm

tb kullaniyor. 2 kere koroner anjio yapilmis patoloji saptanmamis.
Mide operasyonu.



* Fizik muayene: Sagda arkada tim
alanlarda, solda arka alt alanda

bilateral insp ince vasifli raller.

Clubbing(+), 02 sat %95
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HRCT-23.2.2016

Lung 1.0




Asagida belirtilen 6zelliklerden hangisi hastanin
HRCT bulgulari ile uyumludur?

1. Subplevral, tiim zonlarda bal peteginin gériilmedigi baskin retikiilasyon veya buzlu QUESTION
cam paterni, olasi UiP ile uyumlu

2. Subplevral, tiim zonlarda, periferal retikiilasyon ve balpetegi, UiP ile uyumlu

3. Subplevral retikiilasyondan daha belirgin buzlu cam degisiklikleri , bazal dominans ve
balpetegi izlenmiyor, UiP ile uyumsuz

4. Buzlu cam ve konsolidasyon, retikiilasyon ve bal petegi izlenmiyor.Kriptojenik
organize pnomoni ile uyumliu



Asagida belirtilen 6zelliklerden hangisi hastanin
HRCT bulgulari ile uyumludur?

1. Subplevral, tiim zonlarda bal peteginin goriilmedigi baskin retikiilasyon veya buzlu
cam paterni, olasi UiP ile uyumlu

QUESTION

2. Subplevral, tiim zonlarda, periferal retikiilasyon ve balpetegi, UIP ile uyumlu

3. Subplevral retikiilasyondan daha belirgin buzlu cam degisiklikleri , bazal dominans ve
balpetegi izlenmiyor, UIP ile uyumsuz

4. Buzlu cam ve konsolidasyon, retikiilasyon ve bal petegi izlenmiyor.Kriptojenik
organize pnomoni ile uyumliu



Solunum Fonksiyon testleri: 04.04.2016

| mutiak |  %Beklenen
FVC (L) 1.90 C 61 )
FEV1 (L) 1.70 66
FEV1/FVC %
DLCO 13 (54 )
(ml/dk/mmHg)

6 dk yiiriime testi: 429 metre



Hemogram , Biyokimya normal sinirlarda

Kollajen doku belirtegleri
* RF: Negatif

* Anti CCP: Negatif

* ANA: Negatif

* ENA profili
* SS-A: Negatif
* SS-B: Negatif
* Scl-70: Negatif
* Anti SM/RNP: Negatif
* Jo-1: Negatif



Romatoloji konsiiltasyonu: Romatolojik hastalik diistintimedi.

EKO: EF %50, PAB izlenmedi.




Hipersensitivite pndmoni paneli

Deger Referans araligi
mcg/mL

Alternia tenuis/alternata IgG <2.0 <12.0
Aspergillus fumigatus IgG <2.0 <46
Auerobasidium pullulans IgG <2.0 <18
Micropolyspora faeni IgG <3.9 <5
Penicillium Chrysogenum IgG <2.0 <22
Phoma betae IgG 9.7 <8.0
Thermoactinomyces vulgaris 11.8 <13
Trichoderma viride IgG 8.0 <10



AVIAN paneli

Deger Referans araligi
mcg/mL

Pigeon sera(Guivercin sera) Negatif Negatif
Pigeon DE(Guivercin DE) Negatif Negatif
Cockatiel(Sultan papagani) Cok diisuk pozitif Negatif
Parakeet(Muhabbet kusu) Cok diisuk pozitif Negatif

Parrot(Papagan) Negatif Negatif




IPF icin Tanisal Algoritma

Siipheli iPF

iAH’nin Bilinen Sebepleri ?
Evet l
HRCT’i igeren ileri
inceleme
Hayir
Spesifik Tani

UIP paterni Olasi UIP/Olabilir UIP/UIP ile uyumlu degil

Multidisipliner
ELENTY]

Alternatif
tani

CERRAHI AKCIiGER BiYOPSISi

Multidisipliner
yaklagim

iPF iPF
degil

Raghu G et al. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline.

Am J Respir Crit Care Med Vol 2018;198(5): e44—e68.



Bronkoskopi

BAL'DA HUCRE SAYIMI
BAL’da hiicre dagilimi | BAL’da hiicre dagilimi
(Hasta) (Saghkh erigkin)

Alveoler makrofaj %64 >85%
Notrofil %20 <3%
Lenfosit %15 10-15 %
Eosinofil %1 <1%

Total Hicre Sayisi 220/mm3



Histopatolo

um lobuluse yayilmis ¢atisa

harabiyet olusturan tutulum H&E, Subplevral balpetegi olusumu H&E, x20
x20

intertisyel tutulum peribronsiyal plevral uzanim Balpetegi ve yaygin interstisyel fibrozis.
gostermekte H&E, x20 Mason trikrom, x20




Histopatolojik Tani

Acik akciger biyopsisi: Sol alt lob, Gist lob kama biyopsi:

Bu olguda subplevral paraseptal, lokalizasyonlu bal petegi paterni
gorinimi yamasal tutulum, fibrozise bagli parankim hasari. Seyrek
fibroblastik fokuslar bulunmasi UiP yi destekler bulgulardir. Ancak
bu alanlar komsulugunda yaygin inflamatuar hiicreler ve lenfosit
koleksiyonlarin varligi UiP de beklenen ézellik degildir. Bundan
dolayi olgu olasi UIP olarak degerlendirilir.




HRCT+Histopatoloji

Histopatolojik 6zellikler

Siipheli IPF *
Alternatif tani

iPF f .

HRCT iPF Olabilir .
Ozellikleri (Muhtemel)™* (Biglll:l:iz) IPF degil

iPF
(Muhtemel)* iPF degil iPF degil iPF degil
* JiPF degil

idiopatik Pulmoner Fibrozis tanisi HRCT ve biyopsi paternlerine dayanir.

*Klinik olarak stipheli IPF”= Akciger grafisinde veya Toraks BT'de agiklanamamis semptomatik ya da asemptomatik bilateral pulmoner fibroz

paterni, bilateral baziler inspiratuar raller ve 60 yas Ustl. (Ayrica nadiren orta yasl erisikinler (40-60 yas) 6zellikle familyal pulmoner fibroz riski
olan hastalar, ayni klinik senaryo ile bagvurabilirler.)

** Asagidaki 6zelliklerin herhangibirine sahip olan hastalarin tanisi muhtemelen IPF'dir.

» Orta-ciddi traksiyon brongektazisi/bronsiolektazisi (bir lob olarak lingulayi da igeren 4 ya da daha fazla lobu igeren hafif
bronsiektazi/bronsiolektazi, ya da iki yada daha fazla loblarda orta-ciddi traksiyon brongektazi/bronsiolektazi varligi olarak
tanimlanir) olan, 50 yas uzeri erkek ya da 60 yas Uzeri kadin hasta

* HRCT de yaygin (30%) retikiilasyonu olan ve >70 yas hasta

* BAL’da artmig nétrofil ve/veya lenfositoz yoklugunda

+ Multidspliner yaklagim ile IPF tanisina kanaat getirildiyse

*** [PF tanisi siipheli-belirsiz
« |IPF olmadigini gdsteren yeterli biyopsi sonucu olmamasi
* Yeterli biyopsi ile multidisipliner yaklasim ve/veya ek konsiiltasyon sonrasi daha spesifik olarak siniflandirilabilen tani

Raghu G.Am J Respir Crit Care Med.2018;198(5):e44-e68




IPF’'nin agirhgi

Semptomlar Asemptomatik/hafif Siddetli
(Nonproduktif 6ksiiriik/ Hafif egzersizde
Egzersiz dispnesi) Orta derece

Radyolojik Bulgular Subplevral ve basiler Ug veya daha fazla zonda

(Retikiiler dansiteler/ Bal petegi) <10% parankim tutulumu Akcigerin %20-30 >%5 bal petegi

parankim tutulumu
<%5 bal petegi

Solunum Fonksiyon Testi

FVC % beklenen Hafif dustis %50-70
DLCO% beklenen Hafif dustis %45-65
P[A-a]02 <20 mmHg 21-30 mmHg

02 Destegi Gerekli degil Egzersizde gerekli olabilir istirahatte gerekli

6 dk ylrime testi Mesafede hafif dusis < %4 02 desaturasyonu > %4 02 desatiirasyonu




GAP indeksi ve evreleme sistemi

The GAP index and staging system

Predictor | Points
Gender
G = Female | o
- Male | 1
Age (years)
- =60
A "
< = 61to65 GAP Index and Staging System
— 2 100
Physiology
= FVC (% predicted)
. =75 0 80—
— - Stage Il
P - -
= DLCO (% predicted) . 60 (6-8 pts.)
&
e 5
S
— - S 404 Stage Il
4-5 pts.
« Cannot perform s (4-5pts)
Total possible points 8
20
Stage I 1 l i st
Points | oto3 ‘ 4tos 6to8 Stage |
Mortality (0-3 pts.)
1-year 5.6 | 16.2 39.2 0 T : : :
2-years 10.9 29.9 62.1 0 1 2 3
3-years 16.3 42.1 76.8 Year
Points are assigned for each variable of the scoring system to obtain a total point score (range 0 to
8). Patients should be scored in the "cannot perform” category for DLCO if their symptoms or lung

function prohibited performance of the DLCO maneuver. If DLCO is unavailable because it was not
ordered or not because of nonrespiratory 1s, then the model cannot be applied.

The total point score is used to classify patients as stage I (O to 3 points), stage II (4 to 5 points), Hastaleln
or stage III (6 to 8 points). Model-predicted one-, two-, and three-year mortality is shown by stage.
GAP: gender, age, and two lung physiology variables (FVC and DLCO); FVC: forced vital capacity; DLCO:

itueing comaciy or corvon monoue. GAP Puani: 3, Evre |, 3 yillik mortalitesi %16.3

From Annals of Internal Medicine, Ley B, Ryerson CJ, Vitti E etal A Z ional index and staging
system for idiopathic pulmonary fibrosis. Ann Intern Med 2012; 156(10):684-91. Copyright © 2012 American
College of ians. All Rights A i with the ion of ican College of icians, Inc.

Ley et al., Ann Intern Med 2012;156:684-691




04.04.2016

18.10.2016

28.03.2017

21.07.2017

30.10.2017

12.02.2018

16.07.2018

22.10.2018

FVC
L(%)

1.90(%61)

1.78(%65)

2.11(%79)

2.06(%77)

2.11(%79)

1.87(%70)
1.95(%74)

2.03(%77)

[»] Kelo)
ml/dk/mmHg
%

13(%54)

10(%44)

8.9(%40)

9.3(%42)

11.3(%51)

3.68(%49)
3.27(%44)

3.49(%47)

429

450

501

495

495

483

480

510

Tedavi

Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1
Ofev 150 mg, 2x1

Ofev 150 mg, 2x1

Degerlendirme

Klinik iyiles: lyolojik stabil+Fonksiy
stabil=Stabil hastalik

Zaman zaman ishal-sik diskilama.Patates
puresi, muz yediginde ishali-sik digkilamasi
kesiliyormus.

Klinik stabil lyolojik stabil+F
iyilesme=Stabil hastalik

Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel
stabil=Stabil hastalik

Klinik stabil lyolojik stabil+F
stabil=Stabil hastalik

Klinik stabil+Radyolojik stabil+Fonksiyonel
stabil=Stabil hastalik

Klinik stabil lyolojik stabil+F
stabil=Stabil hastalik. Vertigo(+)

Klinik stabil+Fonksiyonel stabil+Radyolojik
progresyon-yiiziindeki kizariklik igin cildiye
konst




Eve goturiulecek mesajlar

1) Nefes darligi olan ve dinlemekle velcro ralleri tespit edilen hastada
tanida iPF akilda tutulmali

2) iPF siiphesi olan hastada eger HRCT UiP tanisini desteklemiyorsa ileri
incelemelerden 6nce interstisyel akciger hastaliklari hakkinda deneyimli
multidispliner ekiple degerlendirilmeli

3) iPF siiphesi olan hastada eger HRCT UiP tanisini desteklemiyorsa dogru
taniya ulagsmak icin akciger biyopsisi yardimci olabilir.

4) Steroid tedavisi, iPF hastaliginda mortaliteyi arttirdigi igin interstisyel
akciger hastaliginin tanisi kesinlestirilmeden verilmemeli






