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GIRIS VE OZET

* Fibrotik akciger hastaligi, akcigerde skar ile karakterize en belirgin
interstisyumu etkileyen genis bir spektrum.

* Idiopatik veya her hangi bir etiolojiye bagh olabilir

e Sadece interstisyumu degil parankim, hava yolu, solunum kaslari, kalp
ve vaskuler yapilar gibi bircok organ ve dokuyu etkileyebilir.

* Radyolojik olarak anatomi ve paternleri 6grenip taniya ulasmak
mumkun

* Ancak bircok hastada bulgular kompleks ve multidisipliner konsey
kararlari gerekli



INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIKLARI

idiopatik interstisyel Otoimmmun interstisyel Maruziyet Kist ve/veya havayolu | Sarkoidoz

pnomoniler akciger hastaliklari ile iliskili dolusu yapan iAH
-LHH

-IPF -Romatoid artrit -HP -LAM

-idiopatik NSIP -Sjogren sendromu -Mesleksel (Asbest, -Lenfoproliferatif

-iDIP -Skleroderma silikozis, berilyozis vd) | -PAP

-COP -SLE -illac -Diger

-AiP -Vaskdilitler -Radyasyon

-AFOP -Myozitler -Yasadisi ilaglar

-idiopatik LiP -Miks bag dokusu hast -Postenfeksiydz

-iPPFE -Siniflandirilamayan -RB-iAH

-Sebebi bilinmeyen
eozinofilik pnédmoniler
-Siniflandirilamayanlar
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Akciger fibrozisi hangi goruntuleme
le tespit edilebilir?
* Akciger grafisi

* Bilgisayarli tomografi 6zellikle YRBT

* Diger (MR, PET/BT, US gibi diger yontemlerle de
gorulebilir ama detayl bilgi vermez)



AKCIGER GRAFIS]

* Akciger grafisi cok dlisuk doz ve kolay cekim nedeniyle tercih
nedenidir.

* Grafide en 6nemli bulgu retikller paterndir. Ancak erken
donemde grafi normal olabilir.

* Eslik eden pulmoner arter genislemesi, kardiyomegali gibi
bulgular taniya yardimcidir.



Skleroderma /NSIP




UIP /iPF




Fibrotik HP



BILGISAYARLI TOMOGRAFI

- Ince kesitler: 1 mm

- Kenar keskinligini arttirici
rekonstruksiyon algoritmasi
—YRBT

Mumkilinse hacimsel tarama




1 mm

10 mm



1 mm
Yumusak doku algoritmasi Yiksek rezollisyon algoritmasi



BT’de FIBROZIS BULGULARI

* Buzlu cam

* Retikulasyon

* Traksiyon bronsektazisi
* Balpetegi akciger



BUZLU CAM

- Alveoler inflamasyon

- Alveoler septalarda ilimli fi

- Intraluminal fibro

nlastik fo

orotik kalinlasma

Kusu temsil eder.

Tedavi ile gecebilir veya PROGRESE OLUR
(Retikller opasite veya balpetegi akcigere donusur)
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RETIKULASYON

* Akciger grafisi ve BT icin kullanilir.

* Aslinda agsi gorunim anlamina

gelir.

* Akciger grafisinde ve BT'de septal
kalinlasma veya fibrozisi temsil

eder.
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BT'DE RETIKULER PATERN

* YRBT’de retikiiler patern = interstisyel hastalik= Interlobiiler
septal dizensizlik ve kismen kalinlasma

* Interlobiler septa: Bu alanda sivi, hiicre birikimi veya
fibrozise bagl

* Fibrozise bagli interlobuler- intralobiler septal kalinlasma



Sekonder pulmoner lobul (SPL)
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Normal Retikllasyon

Interlobiler septumda irregilarite ve volim kaybi
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Interlobuler septumda irregularite ve volim kaybi

Retiktlasyon



BT’DE RETIKULASYON NEDENLERI:

AKUT KRONIK
e Pulmoner 6dem e Post-infeksiyoz skar
e Infeksiyonlar * Kronik interstisyel 6dem

: : * Bag dokusu hastaliklari

* [lag reaksiyonlari _

e Granulomatoz hast. (sarkoidoz vb)
* Maligniteler

* Inhalasyona bagli hastaliklar

* idiopatik



TRAKSIYON BRONSEKTAZISI

. e e
Cevredeki retraktil fibrotik R - AR

dokunun olusturdugu bronsial
dilatasyon

-UIP’de : Akcigerin periferinde, irregliler ve varikoz

-NSIP’de: Santralde dilate bronslar seklinde




Sekonder pulmoner lobul (SPL)

/

Normal Traksiyon bronsektazisi

Interlobliler septumda irreglilarite ve volim kaybi,
sentrlobuler bronsiolde dilatasyon, retikilasyon ve buzlu cam



S

Traksiyon bronsektaz







BAL PETEGI GORUNUMU

* Akcigerde genelde 3-10 mm boyutta kistik hava boslugu
* Birbirleri ile yakin komsulukta
* Cogu periferik ve subplevral

* UIP/ Olagan interstisyel pndmoni basta olmak tzere fibrotik akciger
hastaliklarinin en 6nemli komponenti

e 2.5 cm capa kadar blyuyebi

P A
o

lir.




Sekonder pulmoner lobul (SPL)

Normal Bal petegi gébrinumd

interlobiiler septumda irregiilarite ve voliim kaybi,
sentrlobuler bronsiolde dilatasyon ve kistler
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FIBROZISE ESLIK EDEN BULGULAR

* Amfizem
* Pulmoner hipertansiyon

* Kardiyomegali, sag ventrikul
hipertrofisi

* Mozaik patern
* Septal kalinlasmalar
* Mediastinal lenf nodlari

* Ossifikasyon, kalsifikasyon
* Akcigerde noduller

* Hiatus hernisi

* PPFE

* Akciger kanseri

e Akut alevlenme



|PF



PULMONER FiBROZIS

[PF, tiim ILD’lerin %20-50’sini olusturur.

Sauleda J, Nufiez B, Sala E, Soriano JB. Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Epidemiology, Natural History,
Phenotypes. Med Sci (Basel). 2018 Nov 29;6(4):110.



IPF>UIP

Usual Interstitial Pneumonia/ Olagan interstisyel pndmoni

*|PF histolojik olarak UIP paterni

*Ancak radyolojik olarakta tipik veya buna
vakin bulgular gosterdiginde UIP paterni
taninabiliyor.



UIP TANISI

KESIN UIP OLASI UIP BELIRSIZ UiP
Traksiyon Buzlu cam ve
bronsektazisi ve retikiilasyon

Balpetegi retikulasyon

§y 3 4

Bazal ve subplevral Subplevral dominansi olmadan

diffuz dagilim
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Tipik UIP Olasi (probable)UIP UIP i¢in Belirsiz Alternatif tani
> %90 > % 70-89 (indeterminate) <% 50
> % 51-69

Dagilim Bazal ve subplevral diffiz | ¢ Bazal ve subplevral tutulum | * Subplevral * Perilenfatik dagilim (sarkoidoz
tutulum * Heterojen dagilm jﬁﬁiznjgf:horﬂai?: . :fehrlirl;(:c))nkovaskijler dagilim -
Heterojen yerlesim cam-retilijlasyon f:r:ﬁf)wal S (I
Asimetrik olabilir

Ozellikler Balpetegi (traksiyon * Retikiler patern ile Fibrozisin BT . g::k‘fidOJZta;:gdgLT:J‘kHP'
bronsektazisi olsun veya birlikteperiferik traksiyon ozellikleri her tutulumu)
plmasm) bronsektazisi veya hangi bir : 3:5::;;;';:3;;7;55'P
Irreguler interlobuler bronsioloektazisi spesifik « Kistler ( LAM, LHH, LiP, DiP)
septal kalinlasma * Ilimh buzlu cam alanlari etiolojiyi : (';’;‘:]Z"I‘t";?;:r’;‘:f‘;\f)” ve tg
Retikuler patern ve ilimh * Balpetegi yok disindirtme- | . Buzlucam 6n planda (HP, SR-
buzlu cam alanlari  Subplevral korunma yok yecek LLIE:/Ii'ean‘?n:‘;')(Sis”eSi'
Ossifikasyon olabilir. « Sentrlobiiler mikronodiil (HP,

SR-ILD)

Noddiller (Sarkoidoz)
Konsolidasyon (OP)
Mediastinal bulgular

-Plevral plaklar (asbestozis)
-Dilate alt u¢ 6zefagus (Bag
dokusu hastaligi)

UIP: olagan interstisyel pnédmoni, IPF: idiyopatik pulmoner fibrosis, * Retikuler paternle superimpoze buzlu cam, ¢ogunlukla fibrotik. Ancak saf buzlu

cam dansitesi, IPF-UIP tanisindan uzaklastirip akut alevlenme, hipersensitivite pndmonisi gibi diger durumlari diigtindrr.

Am J Respir Crit Care Med Vol 205, Iss 9, pp e18—-e47, May 1, 2022
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ALTERNATIF TANI ASLINDA |PF
DISI HASTALIKLARI TANIMLIYOR.



IPF (UIP PATERNI) RADYOLOJIK TAN
KRITERLERI

Kesin UIP Olasi UIP Belirsiz UIP Alternatif tani

Balpetegi akciger Traksiyon bronsektazisi Retiklilasyon Ayirici taniigin



UIP PATERNI-IPF

-Bazal ve subplevral diffiz tutulum

-Heterojen yerlesim
-Asimetrik olabilir

-Balpetegi (traksiyon bronsektazisi olsun
veya olmasin)

-Irreguler interlobuler septal kalinlasma

-Retikuler patern ve ilimli buzlu cam alanlari

-Ossifikasyon olabilir.






TiPIK BALPETEGI PATERN

Fibrotik alveoler septanin ¢cokmesi ve terminal hava yollarinin dilatasyonundan sonra gelisen bronsiyoller bal petegindeki
hava kistlerine karsilik gelir (TRAKSIYON BRONSIOLEKTAZISI)



OLASI UIP PATERNI:

-Bazal ve subplevral tutulum
-Heterojen dagilim

-Retikuler patern ile birlikte periferik traksiyon
bronsektazisi veya bronsioloektazisi

-Balpetegi yok
-Subplevral korunma yok
-llimh buzlu cam alanlari



Retiklilasyon ve traksiyon bronsektazisi : OLASI UIP



MINIP TEKNIGI = &

Hava kisti mi ? Traksiyon bronsektazisi mi?



UIP ICIN BELIRSIZ PATERN

- BALPETEGI GORUNUMU VE
- TRAKSIYON BRONSEKTAZISI YOK

-Ince retikilasyon/buzlu cam birlikteligi

-Diffuz dagilhim (subplevral predaminans olmadan)
-BT ozellikleri diger spesifik fibrozis paternini disindirtmuyor olmali



Balpetegi gorinimu YOK
Traksiyon bronsektazisi YOK

BELIRSIZ UIP PATERNI




UIP paterni IPF midir?

e UIP paterni IPF'nin (IPF-UIP) ayirt edici bir 6zelligidir,

* Ancak UIP paterni, fibrotik hipersensitivite pnémonisi (HP) bag
dokusu hastaligi (BDH) (BDH-UIP) veya maruziyetle iliskili ILD'leri olan
hastalarda da gorulebilir.

 HP-UIP ve BDD-UIP'den bazen goérintuleme gorinimine dayanarak
suphelenilebilir, ancak genellikle radyolojik olarak IPF-UIP'den ayirt
edilemezler.

|diopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline
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Baslangic 6 ay sonra 12 ay sonra

PROGRESYON



ALTERNATIF TANI:

" Perilenfatik dagilim (sarkoidoz lehine)
* Peribronkovaskiiler dagilim -subplevral korunma (NSIP lehine)
* Ust ve orta zon (fibrotik HP, Sarkoidoz, Bag dokusu tutulumu)
* Subplevral korunma (NSIP veya sigaraya bagli IAH)
* Kistler ( LAM, LHH, LIP, DIP)
* Mozaik atenuasyon ve Uclu dansite isareti-HP)
* Buzlu cam 6n planda (HP, SR-ILD, ilac toksisitesi, IPF alevlenme)
* Sentrlobuler mikronoddil (HP, SR-ILD)
* Noduller (Sarkoidoz)
* Konsolidasyon (OP)
* Mediastinal bulgular
-Plevral plaklar (asbestozis)
-Dilate alt uc 6zefagus (Bag dokusu hastaligi)



IPF'ye Alternatif Tanilar

* NSIP

* Fibrotik hipersensitivite pndmonisi
 Sarkoidoz

* Bag dokusu hastaliklari

* Pnomokonyozlar (Asbestozis ..)

* Postcovid fibrozis
e Sigara ile iligkili IAH (Amfizem, AEF, ..)

Hobbs S, Chung JH, Leb J, Kaproth-Joslin K, Lynch DA. Practical Imaging Interpretation in Patients Suspected of
Having Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Official Recommendations from the Radiology Working Group of the
Pulmonary Fibrosis Foundation. Radiol Cardiothorac Imaging. 2021 Feb 25;3(1):e200279.



NSIP (Nonspesifik interstisyel pnomoni)

* |diopatik olabilecegi gibi bag dokusu tutulumundan
ilac, mesleki maruziyet ve HIV enfeksiyonu gibi bircok
nedenle ortaya cikabilir.

e |ki subtipi var : Selliler (daha az) ve Fibrotik (daha sik)

* Prognozu UIP’den iyi



NSIP (Nonspesifik interstisyel pnémoni)

* Simetrik bilateral buzlu cam, ince retiktlasyon ve
bazen traksiyon bronsektazisi

* Subplevral alan korunmus ise tani daha kolay konulur.

* Ancak cok degisken gorinumleri nedeniyle tani
koymak gli¢ olup radyologlarca dogru tani koyma
orani % 14-36.



NSIP (selltler form)

Yaygin peribronkovaskuler dagilima uyan buzlu cam alanlari ile karakterizedir






NSIP






AYRIM KRITERLERI

UIP

* Kronik
* 50 yas sonrasi
* Taninma sikligi % 47-64

* |lerleyici ve 5 yilda 6lim orani
yiksek (% 50-70)

* Tedavi edilemiyor sadece
ilerlemeyi azaltan/durduran
ilaclar denenmekte

NSIP

e Subakut/kronik

* 40-50 yas civari

* Taninma sikligi % 14-36

e Daha iyi prognoza sahip ve 5
yilda 6lum orani %15 den az

* Tedavi edilebilir ve geriye
donebilir
e |ki formu var selliler ve fibrotik
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Table 5. Chest HRCT Scan Features of the Nonfibrotic HP Pattern

HRCT Indeterminate
Pattern Typical HP Compatible with HP for HP
Description The “typical HP" pattern is suggestive of a “Compatible-with-HP" N/A

diagnosis of HP. It requires a) at least one patterns are nonspecific

HRCT abnormality indicative of parenchymal patterns that have been

infiltration and b) at least one HRCT described in HP

abnormality indicative of small airway
disease, both in a diffuse distribution

Relevant HRCT abnormalities indicative of Parenchymal abnormalities: N A
radiclogical parenchymal infiltration: = Uniform and subtle GGOs
findings + GGOs = Airspace consolidation
» Mosaic attenuation® = Lung cysts
HRCT abnormalities indicative of small Distribution of parenchymal
airway disease; abnormalities:
+ lll-defined, centrilobular nodules = Craniocaudal: diffuse
+ Air trapping {variant: lower lobe
Distribution of parenchymal abnormalities: predominance)
» Craniocaudal: diffuse (with or without = Axial: diffuse (variant:
some basal sparing) peribronchovascular)

«» Axial: diffuse

Definition of abbreviations. GGO = ground-glass opacity; HP = hypersensitivity pneumonitis; HRCT = high-resolution
computed tomography; N/A=not applicable.

* Mosaic attenuation corresponding to parenchymal infiltration is created by GGOs adjacent to normal-appearing
lung.

Raghu G, Et al.Diagnosis of Hypersensitivity Pneumonitis in Adults. An Official ATS/JRS/ALAT Clinical Practice
Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2020 Aug 1;202(3):e36-e69. doi: 10.1164/rccm.202005-2032ST.



SARKOIDOZ







Dlz kenar isareti

1981 kadin, kas agrilari var, Radyolojik bulgu BAG DOKUSU HASTALIGI lehine
Romatolojik inceleme : RA
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Dort Kose isareti
SKLERODERMA

The Four Corners Sign A Specific Imaging Feature in Differentiating Systemic Sclerosis-related Interstitial Lung Disease From
Idiopathic Pulmonary Fibrosis. Walkoff L et al J Thorac Imaging 2018 Jan 16.



Romatoid artrit

55 vas erkek




ON UST LOB ISARETI



On Ust lob isareti

Abartil bal petegi isareti

CT Features of the Usual Interstitial Pneumonia Pattern: Differentiating Connective Tissue Disease Associated Interstitial Lung Disease
From Idiopathic Pulmonary Fibrosis. AJR 2018; 210:307-313



ASBESTOZIS




RITUKSIMABA BAGLI FIBROZIS
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ILERLEYIC| INTERSTISYEL FIBROZIS:

IKI ANA BASLIKTA TOPLANABILIR

IPF PPF

* |diopatik, Irreversibl * iPF disi fibrozis
+ Patoloji: UIP + Patoloji: UIP, NSIP,OP,HP,DIP ....

* Tedavisi ana hastaligina yonelik

* Tedavisi fibrozise yonelik e Ancak buna ragmen 1 yil icinde
progrese ise

i

ANTIFIBROTIK TEDAVI



ILERLEYICI INTERSTISYEL FIBROZIS

IPF IPF DISI-PPF
UIP UIP ve
o ' UIP DISI



IPF DIS

*|IPF disindaki hastaliklarda ilerleyici fibrozis orani
% 13 ile % 40 arasinda oldugu tahmin
edilmektedir.

 Mortalite oranlari IPF ile benzer.

Disease pathology in fibrotic interstitial lung disease: is it all about usual interstitial pneumonia?
Elisabetta A Renzoni, Venerino Poletti, John A Mackintosh. Lancet 2021; 398: 1437-49

Abu Qubo A, et al. The Role of Radiology in Progressive Fibrosing Interstitial Lung Disease.
Front Med (Lausanne). 2022 Jan 13;8:679051.



PROGRESIF PULMONER FIBROZIS

* |PF disinda, etiyolojisi bilinen veya bilinmeyen ve radyolojik
pulmoner fibrozis kaniti olan bir hastada, alternatif bir
aciklama olmaksizin gecen 1 vilicinde, yapilan olagan
tedaviye ragmen ortaya cikan asagidaki U¢ progresyon
kriterlerinden en az ikisinin olmasi:

|diopathic 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 Vol 205, Iss 9, pp e18-e47, May 1, 2022



PROGRESIF PULMONER FIBROZIS

1. Kotulesen solunum semptomlari;
2. Hastaligin ilerlemesinin fizyolojik kaniti

3. Hastaligin ilerlemesinin radyolojik kaniti

|diopathic 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 Vol 205, Iss 9, pp e18-e47, May 1, 2022



0 o0 T

RADYOLOJIK OLARAK PROGRESYON
KRITERLERI

Traksiyon bronsektazisi/bronsiolektazisinin yayginligi, ciddiyetinde
artis

Traksiyon bronsektazisi ile beraber yeni buzlu cam alanlari
Yeni ince retikulasyon

Kaba retikiler paternde artis

Yeni veya artmis bal petegi

Artmis volUim kaybi bulgulari

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 Vol 205, Iss 9, pp e18—-e47, May 1, 2022



2020

2019



FIBROZIS VARLIGINDA

UST ZON AGIRLIKLI ALT ZON AGIRLIKLI

e Sarkoidoz * IPF

* Fibrotik HP * NSIP

* Bag dokusu hastaligi * Bag dokusu hastaligi
* PPFE e Postcovid fibrosis

* Radyoterapi * Asbestozis



SONUC.:

* Interstisyel fibrozis glinimuzde antifibrotik ilaclarin kullanimi ile daha
da 6nem kazanmaya basladi.

* Erken tanimak cok onemli

* Takipte progresyonu belirleyebilmek prognoz ve tedavi yonlyle 6nem
arzediyor.

* UIP ve non-UIP veya IPF-nonlPF ayrimi yapmaya calismak ve bunu
taniyabilmek 6nemili.

* IPF tanisi icin tipik ve olasi UIP paterni icin BT bulgulari yeterlidir,
biyopsiye ihtiyac olmaz.
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