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Interstisyel Akciger Hastalig
Olgulan

Dr Dildar Duman

SBU Siireyyapasa Gégiis Hastaliklar: ve
Gogiis Cerrahisi EAH



Olgu 1

64 yasinda kadin hasta

Sikayeti: nefes darligi, okstiriik

30 paket/y1l sigara, 7 yildir exsmoker

Ev hanimi

Bilinen maruziyet 6ykiisii yok

Ek hastaliklari: karotis arter hastaligi, astim



Kullandig: 1la¢lar:

Klopidogrel 75 mg, ASA 81 mg, betahistin 24 mg,
dimenhidrinat 50 mg

Formoterol/budesonid 12/400, ipratropium bromiir 20/100
mcg

Fizik muayenesi: clubbing yok
oskultasyonunda bilateral akciger bazallerinde
velcro ralleri

Sa02% : 92
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Hastada bu bulgularla dis merkezde IAH, 6n planda NSIP
diistiniilerek deflazacort 30 mg baslanmais, 2 haftadir
tedavi almaktaydi.

Hasta hastanemize basvurdu.

Hasta bize basvurdugunda almakta oldugu steroid
tedavisi sonlandirildi.



Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline

Ganesh Raghu, Martine Remy-Jardin, Jeffrey L. Myers, Luca Richeldi, Christopher J. Ryerson, David J. Lederer,
Juergen Behr, Vincent Cottin, Sonye K. Danoff, Ferran Morell, Kevin R. Flaherty, Athol Wells, Fernando J. Martinez,
Arata Azuma, Thomas J. Bice, Demosthenes Bouros, Kevin K. Brown, Harold R. Collard, Abhijit Duggal, Liam Galvin,
Yoshikazu Inoue, R. Gisli Jenkins, Takeshi Johkoh, Ella A. Kazerooni, Masanori Kitaichi, Shandra L. Knight,

George Mansour, Andrew G. Nicholson, Sudhakar N. J. Pipavath, Ilvette Buendia-Roldan, Moisés Selman,

William D. Travis, Simon L. F. Walsh, and Kevin C. Wilson; on behalf of the American Thoracic Society, European
Respiratory Society, Japanese Respiratory Society, and Latin American Thoracic Society

THIS OFAICIAL CLINICAL PRACTICE GUIDELINE OF THE American TromRacic SocieTy [ATS), BEurorean Resmiratony Sociery (ERS), Jaranese Heseirartoay
Sociery (URS), ano Latn American TroRacic SocieTy [ALAT) was apeAoveD 8y HE ATS, JRBS, ano ALAT May 2018, ano The ERS June 2018



Soru 1: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den siiphelenilen bir
hastada ayrintili ila¢ kullanimu, 1syeri,ev veya ziyaret edilen
yerlerdeki maruziyet detayli sorgulanmali midir?

Evet

Soru 2: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den siiphelenilen bir
hastadan, kolajen doku hastaliklarin1 digslamak i¢in serolojik
testler istenmeli midir?

Evet



ENA Profili (IB)
Anti-ENA U1-RNP
Anti-ENA Sm-Antijen
Anti-ENA SS-A (Ro)
Anti-ENA SS-A (Ro-52)
Anti-ENA SS-B (La)
Anti-ENA Scl 70

Anti PM-Scl
Anti-ENA Jo-1

Anti CENP B
Anti-PCNA

Anti Nukleozomlar
Anti Histonlar

Anti Rib.P-Protein
AMA M2

DFS70

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif



Soru 3: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den siiphelenilen bir
hastaya BAL yapilmali midir?

HRCT paterni kesin UIP ile uyumluysa BAL yapilmasi
onerilmiyor.

HRCT paterni olas1 UIP, belirsiz UIP veya alternatif taniyi
destekliyorsa BAL hiicresel analizi yapilmali.



* Heterojen yerlesim

» Balpeteqi

* Heterojen yerlegi

» Traksiyon brongek-
tazisi ile birlikte reti-
kiilasyon

» [hml buzlu cam

* Ince retikiillasyon

« BT ozelliklen diger spe-
sifik fibrozis paternini du-
sundurtmuyor olmal

» Erken UIP paterni

uip Olasi (probable) UIP | Belirsiz Alternatif Tam
Dagilim » Bazal ve subplev- | - Bazal ve subplevral | » Subplevral ve bazal da- | - Dagilim
ral tutulum diffuz tutulum gilim - Ust-orta zon

- Peribrongiyoler

* Plevral plaklar

» Dilate ozefagus

* Distal klavikuler erozyon
« Yogun LAP kiimeleri

* Plevral efuzyon ve kalinlagma

Retikuler patern
lliml buz cam

Dadilim varyasyon-
lan:

- Asimetrik

- Diffuz

+ Kistler

* Mozaik atenuasyon
« Noduller

» Konsolidasyon

» Baskin buzlu cam







Yas: 64 (Kadin)
Kabed Tanhi: 30.05.2019,12.47 Numune Tanhi: 3005 2019,12 51
TEST ADI SONUC BIRM
CO 4CD 8 Parwt, BAL s
TOTAL HUCRI SAYISI 5000 fornn3

N
SDEA(notrof Srnassolaymonost), BAL 54,40 %
7 AAD (Carit Hucre). BAL 7520 b
CD4S, BAL 10000 %
C0 3 (T hucresw), BAL 93.60 %
CO4 (T hoper), BAL 3610 %
C0a (T sugressar), BAL 411.70 %

| CDUCOB ORAN, BAL 0.87



Soru 4: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den stiphelenilen
bir hastaya taniy1 dogrulamak i¢in Cerrahi biyopsi
yapilmali midir?

HRCT paterni kesin UIP ile uyumluysa cerrahi biyopsi
yapilmasi Onerilmiyor.

HRCT paterni olas1 yada belirsiz UIP veya alternatif taniyi
destekliyorsa cerrahi biyopsi yapilmasi oneriliyor.



MAKROSKOP|
4.2 x 3x 1 cm olclisiinde Akciger wedge rezeksiyonudur. Kesitlerinde ozellik izlenmedi. TT5K (5 blok+10 lam)

PATOLOJIK TANISI

SOL AKCIGER, LINGULA, WEDGE REZEKSIYON: AKCIGER PARANKIMINDE YAMA TARZINDA, HETEROJEN. ORTA
DERECEDE INTERSTISYEL FIBROZIS, KRONIK BRONSIOLIT, BRONSIOLER METAPLAZI, SEYREK MIKROSKOPIK BAL PETEGI

ALANLARI, FIBROBLASTIK FOKUSLAR, FOKAL AMFIZEMATOZ DEGISIKLIKLER, FOKAL ATIPIK PNOMOSIT
PROLIFERASYONLARI (BKZ NOT) ¢ :

NOT \ )

Mevcut histopatolojik bulgul@nterstisyel pn@aterni lehine yorumlanmistir. Olgunun IPF, konnektif doku hastaliklart,

asbestoz, hipersensitivite pnémonisi, kronik TTag reaksiyonlart gibi usual interstisyel pnomoni paterninin gérilebildigi hastaliklar
agisindan klinik ve radyolojik bulgular ile birlikte degerlendirimesi 6nerilir. Ek olarak fokal atipik pnomosit proliferasyonlari meveut

olup, olgunun malignite gelisim riski agisindan da takibi onerilir.
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Soru 5: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den stiphelenilen
bir hastada histopatolojik tani i¢in, transbronsiyal biyopsi
(TBB), cerrahi biyopsinin alternatifi olabilir mi?

HRCT paterni kesin UIP ile uyumluysa TBB yapilmasi
onerilmiyor.

HRCT paterni olas1 UIP, belirsiz UIP veya alternatif
taniy1 destekliyorsa TBB yapilmasi veya yapilmamasi
konusunda oneride bulunulmamais.
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Soru 6: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den stiphelenilen
bir hastada histopatolojik tan1 i¢in, akciger kriyobiyopsi,
cerrahi biyopsinin alternatifi olabilir mi?

HRCT paterni kesin UIP ile uyumluysa kriyobiyopsi
yapilmasi onerilmiyor.

HRCT paterni olas1 yada belirsiz UIP veya alternatif taniyi
destekliyorsa kriyobiyopsi ile ilgili 6neride bulunulmamas.



Soru 7: Yeni saptanan IAH olan ve IPF den stiphelenilen

bir hastada karar MDD (multidisipliner decision) konsey
ile mi vertlmelidir?

Evet



Histopatoloji paterni

iPF

Klinik olarak
stiphelenilen iPF

Alternatif tani

IPF (muhtemel)’ Siphelit IPF degil

Olasi UIP IPF I IPF (muhtemel)’ B [21 20N
HRCT
paterni :
IPF
Alt tif t 73 oty IPF degil IPF degil IPF degil
ernatif tani JIPF degil egi egi egi




IPF siiphesi

Potansiyel sebepler/ iliskili durumlar

ileri tanisal degerlendirme

(HRCT dahil)

Olasi UIP, supheli,
alternatif tani

Cerrahi akciger
biyopsisi*

iPF IPF degil

Raghu G, et al. Am ] Respir Crit Care Med 2018;198:e44-e68.



Hastaya konsey karariyla IPF tanis1 konularak pirfenidon
tedavisi baslanildi.



Olgu
38 yasinda kadin hasta
Sikayetler1: halsizlik,istahsizlik, kilo kaybi, nefes darlig
(4 aydir)

D1s merkezde antibiyotik tedavisi kullanmis ancak
sikayetlerinin artmasi lizerine hastanemize basvurmustu.

Nonsmoker
Ev hanimi

3 ay Once eve muhabbet kusu alinmis, 2 ay evde kalmis,
son bir aydir yok.

Bilinen hastalik yok, 1la¢ kullanim1 yok.



Fizik muayenesi:

Genel durumu orta-iyi

sa02:%95

TA 120/80 mm Hg, DNS:90/dk

Ates 37.2, DSS:18/dk

Clubbing yok

Solunum sistemi muayenesi: alt alanlarda raller
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Balgam ARB leri negatif

PPD: 5 mm

Kardioloji konsultasyonu: normal,EF %60
Bronkoskopi: normal endobronsial sistem

BAL _enfosit: %4
otrofil: %30
Makrofaj: %28

CD4/CDS8: 0.3
RF:12.7 (0-15), anti CCP: 1.56 (0-5)




ENA Profili (IB)
Anti-ENA U1-RNP
Anti-ENA Sm-Antijen
Anti-ENA SS-A (Ro)
Anti-ENA SS-A (Ro-52)
Anti-ENA SS-B (La)
Anti-ENA Scl 70

Anti PM-Scl
Anti-ENA Jo-1

Anti CENP B
Anti-PCNA

Anti Nukleozomlar
Anti Histonlar

Anti Rib.P-Protein
AMA M2

DFS70

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif

negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif
negatif



N/

Histolojik ve radyolojik ozellikler 1le benzesen 3 hastalik
* HP

* NSIP
* IPF



HP lehine bulgular:

Radyolojik

Ust-orta zon tutulumu

Buzlu cam, sentrilobuler noduller, mozaik perfiizyon
(hava hapsi)

Histopatolojik

Seliiler,lenfositk interstisyel infiltratlar

Bronsiyolit

Grantlomlar (zayif,seyrek)



NSIP lehine bulgular:

Radyolojik

Alt zon tutulumu (homojen,simetrik)

Buzlu cam,retikiilasyon,traksiyon bronsektazileri
Balpetegi genellikle yok

Subplevral korunma

Histopatolojik

Seliiler patern ve fibrotik patern

Difiiz-uniform inflamasyon ve septal fibrozis



IPF lehine bulgular:

Radyolojik

Alt zon tutulumu (periferik, heterojen, subplevral)
Balpetegi, retikiilasyon,traksiyon bronsektazileri
Histopatolojik

Heterojen fibrozis

Balpetegi

Fibroblastik odaklar



| MAKROSKOPI

PATOLOJIK TANISI

LUTFEN ACIKLAMAY!I OKUYUNUZ)
NOT

{

SOL AKCIGER ALT LOB, WEDGE REZEKSIYON:

HISTOMORFOLOJIK BULGULAR ON PLANDAONSPESIFIK INTERTISYEL PNOMONIYI (NSI USUNDURMEKTEDIR.

55x4 x’O,?Q;;'jci;m Olcisilinde sol alt lob wedge rezeksiyon materyalidir. Kesidi kirlibeyaz renkte alacali gériinimde dokudur. 1 kisim 4 kaset




\\ /

"NSIP (Nonspesifik interstisyel
pnomoni)

[diyopatik interstisyel pnédmonilerin dortte birini olusturur.
Kadinlarda, sigara igmeyenlerde ve 50’11 yaslarda daha sik
gorulir.

Kollajen doku hastaliklarinin AC tutulumu en sik NSIP
seklinde karsimiza cikar.

Survi IPF’den genellikle daha iyidir.

5 yillik mortalite % 15-20°dir.



/ P

Tedavl

Prednizolon 1 mg/kg (max 60 mg/giin) — 1 ay

40 mg/giin — 2 ay
Idame doz: giinde veya giinasir1 5-10 mg
Tedavi stiresi 1 yil

Kortikosteroidlere intolerans, yetersiz cevap veya relaps
durumunda immunsupresifler kulanilabilir.

Azatioprin
Siklofosfamid
Siklosporin



NSIP tanis1 konulan hastaya 40 mg steroid tedavisi
baslanild.

Tedavinin 3. ayinda klinik,fonksiyonel,radyolojik
1yilesme 1zlendi.
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" Olgu 3

69 yas, erkek hasta
Sikayeti: nefes darligi, okstrtik, hiriltili solunum,balgam
Emekli, makam soforligi
Aktif smoker, 50 pk/yil
Ozgecmis: ASKH, 4 ay once MI
Panik atak
Astim

Kullandig: 1laglar:

clopidogrel 75, asetilsalisilik asit 100 mg,
metoprolol tb, kandesartan tb,
escitalopram tb

IKS/LABA



Ik bagvuru 19.11.2018

4 ay once MI gecirip, anjio yapilan hastaya medikal tx
baslantyor. Dis merkezde cekilen BT de IAH raporlanmasi
lizerine basvuruyor.

Sa02:%96
Clubbing yok

Solunum sistemi muayenesi: minimal bazallerde ince
raller



T
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Trakea ve her iki ana brons dogaldir.

Her iki akcigerde paraseptal amfizem alanlari, sepétl kalinlasmalar ve yer yer balpetegi
goriiniimlerinin olusturdugu interstisyel akciger hastaligi ile uyumlu bulgular
mevecuttur. Alt loblarda tubuler bronsektaziler mevcuttur.

Tetkik médiastene yonelik yapilmamis olmak ile birlikte kalp kontur, bilytikligu,
mediastinal ana vaskiiler yapilar normaldir.



Height:

Date of Birth: 1/1/1949 Weight: - ¢
Gender: male BMI: 30
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/
Romatoloji markerleri
RF: 12,5 (N)
Anti CCP<1
ANA negatif

Anti ds DNA negatif
Anti Jo 1 negatif
Anti SCL 70 negatif
Anti SSA 2 negatif
Anti SSB 1 negatif



Konsey karart:
IPF Oncelikli diistintilmedi, sigara 1liskili AC hastaligi,

DIP dustinuldi.
Oneri: sigaranin birakilmasi

6 ay sonra radyolojik kontrol

Kontrol: sikayetler1 devam ediyor
radyolojik progresyon












Date of Birth: 1/1/1949
Gender: male

FIV ex

Height:
Weight:
BMI:

Diffusion SB
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ILD

v

A 4

v v

Hypersensitivity

pneumonia

Other connective
tissue disease ILDs

[IPs Autoimmune ILDs h Sarcoidosis# Other ILDs
pneumonitis
Id h |
iopathic pulmonary . s e Lymphangioleiomyomatosis
fibrosis ] Interstitial g Rheumatoidarthritis . L);ngperhagns' cell f)llistiocytosis
pneumonia with | | g * Drug-associated ILD
autoimmune —— « ILDs related to other occupational
Idiopathic nonspecific || featuresT L) Sjégren’s syndrome exposures*
interstitial pneumonia ILD * Vasculitis/granulomatosis ILDs
e Other rare ILDs
Respiratory Systemic lupus
bronchiolitis-interstitial || erythematous ILD
lung disease Idiopathic lymphoid
//\\ —> interstitial Polymyositis and
Desquamative pneumonia dermatomyositis ILD
( interstitial pneumonia
~~— — Idiopathic Mixed connective
—» pleuroparenchymal tissue disease ILD
Cryptogenic organising | fibroelastosis
pneumonia
Systemic sclerosis
) — Unclassifiable IIPs ILD
Acute interstitial —¥
<_.

Cottin et al. Presentation, diagnosis and clinical course of the spectrum of progressive-fibrosing interstitial lung diseases. Eur Respir Rev 2014.



Respiratuar bronsiolit-IAH (RB-1LD)

Buzlu cam dansitesinde sentrilobuler nodiiller
Hafif mozaik perfiizyon/hava hapsi

Santral ve st lob dagilimi

Deskuamalif interstisyel pnomoni (DIP)

Buzlu cam opasitesi
Hava dansitesinde fokal lusensiler (kistler veya amfizem)
Subplevral ve bazal dagilim



/ e e G
DIP tedavi

Sigaranin birakilmasi
Kortikosteroid tedavi
Prognozu diger IAH larindan daha iyi



. @ @

47 yas, kadin hasta

Sikayeti: 9 ayda 15 kg kayba, halsizlik, eklem agrilar
9 ay ascilik yapmus, 6 aydir birakmis, evhanimi
Aktif smoker, 15 pk/yil

Ozgecmis: ek hastalik yok

ila¢ kullanimi yok

Fizik muayenesi: Clubbing yok
Solunum sistemi muayenesi: dogal, ral yok






[1k basvuru Ocak 2019

D1s merkez BT de bilateral multipl nodullerin izlenmesi
lizerine PET CT ¢ekilmis.

PET/CT: FDG tutulumu olmayan bilateral en biiyiigii 7 mm
boyutunda olan multipl noduller.

Metastatik Ca? Primer arastirmasi
meme USG benign bulgular,
batin USG :splenomegalli,

tiroid USG :N



0.95

Height: 155 cm
Date of Birth: 11/1/1972 Weight: 55.0 kg
Gender: female BMI: 23
Diffusion SB
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HbEE 0omL 10.20
DLCOcSB  m “kPa) 7.69 264 34
KCOc_SB mmol/(min*kPa*L) 173 55



Bronkoskopi,BAL yapildi: NES

Br patoloji:Kronik inlamasyon

Br mai ARB,PCR, LJ: negatif
otrofil %

CD4/CD8: 0.17







Romatoloji konsultasyonu:

FM de inflamatuar artrit +

Romatoloji tarafindan seronegatif artrit tanisiyla
Deltacortil 5 mg ve plaguenil 200 mg baslaniyor.
Konsey karariyla hasta takibe aliniyor.






Date of Birth:
Gender:

1111972
female
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2. Konsey karar1 (26.6.2019):

Mevcut durum romatolojik hastalikla uyumlu mu?
Steroid dozunun yiikseltilebilir mi?

Romatoloji rekonsultasyonu



2. Romatoloji konsultasyonu (27.6.2029):
‘Hastanin tiim serolojisi negatif bulundu.

Sadece eklemlerinde aktif bulgu nedeniyle tedavi baslandi.
Hipertrofik osteoartropati gibi kronik ac kaynakli hast olabilir.

IPF 6ncelikli olmasi, serolojinin negatif olmasi nedeniyle
sadece AC i¢in yiiksek doz steroid ve ek immunsupresif hasta
i¢in faydasi olmayacagi gibi komplikasyon olusturabilir. Bu
acidan kisith doz artirimi yapaildi.

Tedavisi prednol 16 mg ve plaguenil 200.’






2.kontrol Eyliil 2019
Radyolojik progresyon: ilerleyici fibrozis bulgular:
9.10.2019 konsey karar1: tekrar romatoloji konsultasyonu

ilerleyici AC bulgularinin romatolojik hastaliga bagli olmadigi

diistiniiliiyorsa hastanin cerrahi biyopsiye verilebilecegi karari
verildi.

14.10.2019 Romatoloji kons: Hastanin mevcut durumunun
Inflamatuar hastaliga bagli olma ihtimali 2. plandadir, biyopsi
yapilmasi1 uygundur.



____ Yagi/Cinsiyeti :01.11.1972 /K ’ * Dosya No £

Kurum Adi : SGK (Sosyal Guvenlik Kurumu) istem Tarihi :31.10.2019 14:15:53
Hastanin Béliimii : Tibbi Patoloji Pat. Kabul Tarihi :0

Doktoru P Onay Tarihi :20.11.2019 15:04:44
KLINIK BULGU

AC CA?

MAKROSKOPI

1- Altlob: 5 x 2,5 x 1,5 cm boyutlarinda akciger segmentidir. Viseral plevra yiizeyi diizgiindiir. Parankim atelektatik gériiniinmdedir.
Parankime yapilan kesitlerde kayda deger patoloji goriilmemistir. BKT3K

2- Orta lob: 2,5 x 1,5 x 0,4 cm boyutlarinda akciger segmentidir. Kayda deger patoloji gériilmemistir, TT1K

(4 blok + 8 lam)

MiKROSKOPI

: PULMONER PARANKIMDE:
ZDIFUZ INTERSTISYEL FIBROZIS (FARKLI DERECELERD
<LENFOSITIK INFILTRASYON

PA NISI
SAG ALT VE ORTA LOBLAR, WEDGE REZEKSIYON:

(LUTFEN ACIKLAMAY| VE MIKROSKOPIK BULGULARI OKUYUNUZ)
NOT

INCELENEN MATERYALDE GRANULAMATOZ INFLAMASYON BULGUSU VEYA MALIGNITE SAPTANMAMISTIR. OLGUDA

INTERSTISYEL AKCIGER HA Gl DUSUNULUYORSA HISTOMORFOLOJIK BULGULAR ON PLANDA NON - SPESIFIK
INTERSTISYEL PNOMONIYi @ DESTEKLEMEKTEDIR.



Table 1. The distribution of cases according to diagnosis

The ratio of pathological

Diseases Cases % Male/fFemale  Age (years)  diagnosis (%)
Sarcoidosis 771 376  232/539 A17+125 843
Idiopathic interstitial pneurnonias 532 26.0 301231 638+129 227
IPF 408 19.9 2471161 65.6+12.0 162
COoP 54 26 26/28 60.4+134 50
NSIP 21 1.0 714 521119 667
DIP g 04 445 485+ 105 889
LIP 6 0.3 313 450+194 667
AlP 3 0.1 12 620+ 115 66.7
RB-ILD 2 0.1 2/0 42085 0
Pne occupational exposition 22 22713 405+ 185 2.1
Connective tissue diseases (RA;89, PS5;65, 55,19, 201 9.3 54147 5.0+ 135 45
9 _PM/DM;6, MCTD;4, AS;1 cases)
Hypersensitivity pneumonitis 82 4.0 43/39 518171 439
Vasculitis (Wegener; 22, Churge-5Strauss;7, Behcet's 39 1.9 25/14 48.0+155 436

Disease;6, Microscopic polyangiitis;4 cases)

Miisellim et al. Epidemiology and distribution of Interstistial lung diseases in Turkey.The Clinical Respiratory
journal 2014.
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Hypersensitivity

[IPs Autoimmune ILDs o Sarcoidosis# Other ILDs
pneumonitis
Idiopathic pulmonary — e ; - e Lymphangioleiomyomatosis
fibrosis Interstitial N\ —> Rheumatlc;-lg arAliritis e Langerhans' cell histiocytosis
pneumonia with * Drug-associated ILD
autoimmune —— « ILDs related to other occupational
Idiopathic nonspecific || featuresl _/ L) Sjégren’s syndrome exposures*
interstitial pneumonia ~—— ILD * Vasculitis/granulomatosis ILDs
e Other rare ILDs
Respiratory ) Systemic lupus
bronchiolitis-interstitial |¢—| erythematous ILD
ung disease Idiopathic lymphoid —
—> interstitial | | Polymyositis and
Desquamative pneumonia dermatomyositis ILD
interstitial pneumonia ] - :
Idiopathic - Mixed connective
—»{ pleuroparenchymal tissue disease ILD
Cryptogenic organising | fibroelastosis
pneumonia
|| Systemic sclerosis
) — Unclassifiable IIPs ILD
Acute interstitial —P
pheuimania Other connective
_’

tissue disease ILDs

Cottin et al. Presentation, diagnosis and clinical course of the spectrum of progressive-fibrosing interstitial lung diseases. Eur Respir Rev 2014.



TABLE 1 Classification criteria for “interstitial pneumonia with autaimmune features”

1. Presence af an interstitial pneumonia by HACT or surgical lung bsapsy] and,
2. Exclusbon of slternative astiologies and,
3. Does not mest criteria of 8 defined connective lissus dsease ao,
& At least one foature from at least two of these demains:
A. Clinical domain
B. Serclogic dormnain
C. Merphalogse domasn

& Clinical dormain
1. Destal digetal issurng lle “mechanie kands™]

2. Distal digital ti
matory arthritis ar palyarticular marning joint stiffness ZSI0»

4. Palmar telangiectasia

5. Raynaud's phenomenan
b
7

Unexplained degital oedema
Unexplained fixed rash on the digital stensar surfaces [Gedtron's sign]

B. Serologic domsain
1. ANA z1:520 tibre, diffuse, specklad, homogensous pattems or

a. ANA nucleolar pattern [any titrel or
b ANA centromere patiern lany tire]

2. Rhewmateid factor 22« wpper limit of monmal

i Ank-CCP

& Anti-dsDMNA

5. Anti-Ro [55-4)

b Anbi-La [S5-B)

7. Anti-ribonucleoprotein

8. Anh-Smith

9. Anti-lopsisemerase Scl-70

10, Anti-IRMA synihetase [eg. Jo-1, FL-T, FL-17; athers are: EJ, 0, K5, fo, tRS]

1. Anti-PM-Scl

12, Anti-M-5

C. Morpholegic domain
1. Swggestive radiology pattarns by HRCT [see text for descriptions]:
a. NsIP
b. OF
e NSIF with OF overlop
d. LIP

mﬂw patterns or leatures by surgical lung biopsy:

b. OF

. N5IP with OP overlap

d. LIP

. Interstitial lyrnphaoid agoregates wilth germinal cenlies

1. Difluse lymiphaplasmacytic infdiratan [with or withaul lyenphaid Follicles)
3. Mudti-compartment involvement [in addition to mterstitial preumonial:

a. Unexplained pleural effusion ar thickening

b, Unesplained percardial elusian or thickening

. Unexplained sntrinsic airways disease” by PFT, imaging or pathologyl

d, Unexplainad pulmanary vasculopathy

HRCT: high-resolution computed tomography. ANA: antinuclear antibody; MSIF: nom-specific mterstitial
preumonia; OP: organising preumonia; LIP: lymphaoid interstitial preumonsa; PET: pulmonary function
testing. L} incledes siflow abstruction, brenchialilis or bronchieclasis.




IPAF: Idiopatik interstisyel pndmonili bir hastada klinik
bulgular veya markerler altta yatan otoimmiin siireci

diistindiiriiyor ancak konnektif doku hastalig1 tanisi i¢in
yeterli kriterler1 saglamiyorsa IPAF terimini kullaniyoruz.
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Tedavi:

e Kortikosteroidler
* Immunsupresifler
e Antifibrotikler?
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o Tesekkiir ederim..



