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Giris

» Tumic arganlar arasinda akcigerler dis ortama bariz bir sekilde maruz kalir

« Yetiskinler gunde yaklagik 8000 L hava solur ve bu da 75 niZlik bir alvedar yizey
alani ile etkilegme girer

 Ortamhavas, kirleticiler, mkro organizmalar ve cksidanlar dahil olmak Uzere
say1siz mkropartikul icerr ve bunlann tum alvedlar epitelin hassas yapisna
dogrudan zarar verebilir



Giris

» Ancak; akciger hemdogal hemde adaptif bagigiklik sistermierinin temel bilesenleri
tarafindan korunmaktadir

» Akcigerin epitel yiizeyi fiziksel bir bariyer saglar ve patojen algilana kapasitesine
sahiptir

« Alvedlar epitelin yaralanmas veya yiksek dizeyde adapte olmus akciger inmmin
yanitinin duzensizieses ¢ok gegitli bozuklukiara neden olabilir

P s




in’rers’risyum

+ |nterstisyel alan sadece alvedl ve kapiller arasindaki bdlgeyi degjil akciger boyunca
devameden gevsek bag dokusu olarak tanimanir

- Normrelde radyolgjik olarak gartilmezler ancak hastalik durumunda (6dem fibrozis)
gorulur hale gelirler



in’rers’risyum

« Lk alt balinden olusur

» Bronkovaskiller alan (aksiyel); akciger kokinden respiratuar bronsiyole
uzanan brongial arter ve veni sarmelayan yapi

» Parankimal (asiner); alvedl ile kapiller bazal menbran arasindaki alan

> Subplevral; plevra altinda yer alan interiobuler septa bolges




interstisyum

AKcigerin Interstisyumu

® Periferik: Visseral
plevra ve septumlar

® Aksial: Buyuk
brons ve damarlari
saran bag dokusu

® Alveol duvari:
Parankimatoz bag
dokusu
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interstisyum

Akcigerlerin Medial Yuzu
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Sobotta Atlas of Human Anatomy. Edited by H. Ferner and J. Staubesand. Tenth English edition Volume 2, Urban and Schwarzenberg Publishers, Baltimore, Maryland, 1983 (15)
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Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi
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Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

« |nterstisyel akciger hastaliklan
-inflamasyon,
—fibroas ya da
-buiki mekanizmanin bir kambinasyonuile karakterze edilir

» Bl degisken mekanizmalar onenlidir ¢linkli prognozu ongarebilir ve farmmakoterapi
secim konusunda hilg verehilirler



interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Risk factors

% o

Environmental or other triggers Genetic susceptibility Activated immune system

Initiation of interstitial lung disease

Persistent trigger Development of systemic disease Infection (eg, COVID-19) Ageing

Inflammation Wound healing Extracellular matrix

pathways deposition and
increased lung
stiffness

Inflammatory interstitial Mixed interstitial lung Fibrotic interstitial lung
lung disease disease disease

Imbalance in
profibrotic and antifibrotic
mediators

d ! !

Endothelial

activation Epithelial damage

I Resolution | I Persistence | I Progression




Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

inflamasyon
* Enyaygin dani atainmrin hastalik oimak uzere gegitli nedenlerleiliskili olabilir

 Qtanmn hastaliklann eniyl anlagilani dlan romatad artritte, yapisal hucre
prateinlerinin anormal sitrilinasyonu (yani, anino asit argininin sitriinile yer
degistirmesi), adaptif bagigklik sisterminin aktivasyonu yoluyla bir dizi atoantikorun
gelismesine yatkinlik olusturdugu kabul edilmektedir

e (toantikorlar, dogrudan antikor aracli hasara yol acarak; interstisyel

inflanmasyonun ve bunu takip eden fibroz gelisininin onemi bir itici glicti dldugunu
disindirmektedic

Buch MH, Eyre S, McGonagle D. Persistent inflammatory and non-inflammatory mechanisms in refractory rheumatoid arthritis.Nat Rev Rheumatol 2021; 17: 17-33.



interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Enflamasyon
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Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

inflamasyon

+ Inflaretuar interstisyel akcger hastaligi olan kisilerde inflanasyonun diger yaygin
bulgusu granulom olusumudur

« Granulomar skica toplanms mekrofajlar tarafindan olusturulur ve bunlar
genellikle birleserek buyuk cok cekirdekli hucreler olusturur

» Kazeifiye dlmayan grantilometdz inflanmasyon, sarkoidozun temel ozelligidir

J Grunewald, JC Grutters, EV Arkema, LA Saketkoo, DR Moller, J Miller-Quernheim , Sarcoidosis, Nat Rev Dis Primers, 5(2019), p. 45



interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

inflamasyon

FIGURE 4
Sarcoidosis is characterized by coalescing, tightly clustered,
nonnecrotizing granulomas in the affected organ
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The panel on the left shows well-formed nonnecrotizing granulomas within the pulmonary interstitium. On high
power, nonnecrotizing granuloma with surrounding fibrosis is seen on the right panel.




Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi
inflamasyon
Cok cegitli potansiyel antijenlere tekrar tekrar maruz kalmaktan kaynaklanan

karmagk bir sendromadlan hipersenativite pnomonisi de granulomataz
inflamasyon ile karaktenzedir

Hpersenativite pnomonisinde en yaygin tetikleyiciler arasinda kus ve mantar
proteinlent bulunmektadir



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Fibrozis

PuLmoner filrozisin patogenezi en iyi idiiyopatik pulmoner fibrozis(iFF)
baglamnda anlagilmaktadir
IPFLi bireylerde, fibrozis gelisimi i fakttre baglidir

_ Inhale toksik ajanlann maruziyetine bagli siirekli epitel hasan,

- Yaglanmave

_ Genetik yatkinik

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020),



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Fibrozis

Bu strecte normal yara iyilegtimre surecine dahil olan bir diz yal tetiklenir ve
profibrotik ve antifibratik bliylime faktorlerinin dengesiZligi ile sonuclanir

Bu blyume faktorlen ¢ok sayida hucre tipini aktive ederek kallajen ve
ekstraselluler matnksin karst konulamaz uretimyle sonuclanir

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020),



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Fibrozis

Bu degisikliklerin net etkisiyle
- Avedar hava bogdluklannin mmans ilerleyic sekilde bozularak gaz
degisinminin oldugu yiizey alaninin kaybolnas ve

~  Pulmoner vaskulantenin anarmal olarak yeniden sekillenmesiyle sekonder
pulnoner hipertansiyon meydana gelir

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020),



interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Fibrozis

Healthy lung
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interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Fibrozis

|AHda Patolojik ve Fizyolojik Gzellikler Arasindaki iligkiler

[ Parankimal inflamasyon fibrozis ]

V/Q Kacuk Diflizyonda Pulmoner
uyumsuzlugu havayolu bozulma kapiller
hastalig hasar

T l
Akciger #} [ ]( Egzersiz ile birlikte

volimleri Hipoksemi

[ Kompliyans ]

Y
>[ Pulmoner hipertansiyon ]




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

. Interstisyel Akciger Hastaliklan (IAH akcigeri diffiiz dlarak etkileyen, akciger
parankiminde degisik derecelerde inflamasyon, fibrozis ve yapisal bozulmaya
neden dlan, akut ya da kronik seyirli bir grup hastaliktir

- Benzer Klinik, radyologjik, fizyolojik ve patolgjik ortak ozelliklerin birlikte
sniflandinldig, 150-200 kadar farkli histolgjik 6zelligin bulundugy, heterojen bir
hastalik grubudur



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

- Adinda bu hastaliklarda interstisyunun yani sira alveal bogluklan, kucuk hava
yallan, damariar, hatta plevra tutulabilmektedir

. Bunedenle' Offiz Infiltratif Akciger IHstalikdan’ ya da* Offiz Parankinsl
Akciger Hastaliklan’ terineri bu grup hastaliklian daha iyi tanimanmektadir

Travis WD, Colby TV, Koss MN et al. Diffuse parenchimal lung diseases. Atlas of nontumour pathology: Non Neoplastic Disorders of the Lower Respiratory Tract, first series, fascicle
2. Washington, DC: American Registry of Pathology; 2002: 59-73.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

IAH

-laclar,

-inorganik (asbest, silika vb.),

-arganik (kus prateinleri, temofilik bakteriler vb.) tozlara manuziyet,
-kollajen vaskiiler hastaliklar sonucu gelisebilecegi gibi,

-idiyopatik de olabilmektedir

Travis WD, Colby TV, Koss MN et al. Diffuse parenchimal lung diseases. Atlas of nontumour pathology: Non Neoplastic Disorders of the Lower Respiratory Tract, first series, fascicle
2. Washington, DC: American Registry of Pathology; 2002: 59-73.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Radyalgjik ve patalgjik bulgular tanida yal gostermekle birlikte oncelikle aynintili
ananmez alinarak altta yatan hastaligin dislanmas, idiyopatik ya da sekonder
hastalik karannin verilmes gerekmektedir

Ananmez ile fizk nmuayene bulgulan, rutin laboratuvar testlen, eski ve guncel
akciger grafileri, solunumfonksiyon testleri birlikte degerlendirilmelidir

Reynolds HY. Diagnostic and management strategies for diffuse interstitial lung disease. Chest 1998; 113: 192-202.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Yas ve Cinsiyet




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklagim

Yas ve Cinsiyet

. Sarkaidoz, kollajen doku hastalikan ile liskli iAH Lenfanjiyoleiyorriyometozis
(LAM), Pulmoner Langerhans Hicreli Hstiyositozis (PLHH ve Allesel 1AH (ailesel IPF,
Gaucher’s hastalig vs) 20-40 yas araliginda sk gorilmektedir

+ |diyopatik pulroner fibrozis (IPP) siklikla 50 yas iizerinde goriilmektedir

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, Richeldi L, Ryerson CJ, Lederer DJ, et al. Diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis. An official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline.
American journal of respiratory and critical care medicine 2018; 198: e44-e68.



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Patogenezi

Yas ve Cinsiyet

» Postmenapozal kadinlarda LAMve tiberoskleroz akciger tutulunu stktir

 Medleksel maruayetin daha fazla dlmas nedeniyle pnonokonyozlar ise daha cok
erkeklerde gorulmektedir

- Romataid artrit ile iligkili IAHerkeklerde sk goriimekte iken diger kollajen doku

hastaliklanna bagli 1AHve lenfasitik interstisyel pnénoni (LIP) kadinlarda biraz
daha aktir

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIi T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: Istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Genetik




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Genetik

« Breok interstisyel akciger hastaliginin ailesel olma patansiyeline sahip oldugu
kabul edilmektedir

« Aynca ayni aile bireylerinin farkli fibratik interstisyel akciger hastalig forman
gelistirebilecedji gosterilmistir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Genetik

- IPF, Nonspesifik Interstisyel Pndmoni (NSIP), Sarkaidaz gibi bazi hastaliklann aile
ireyleri arasinda sik garildiigi ve ailesel IPF, Tuberoskleraz, Nordfibrometozis gibi
naz |AHlann atozomal dominant kalitimile ailesel gegisinin oldugu bildirilmistir

« Hermansky Pudlak Sendrom, Nemann Fick Hastaligr ve Gaucher Hastalig’nda
otazomel reseaf kalitimgecerlidir

Grutters J, Du Bois R. Genetics of fibrosing lung diseases. European Respiratory Journal 2005; 25: 915-27.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Genetik

- Rbratik interstisyel akciger hastaliklan olan kisilerde tekrarlanan genetik
calismelar, progreaf fibrozisile iligkili gok sayida tek nukleatid polinnorfizm
tanimamstir

« MHCbalgesinde bulunan bir dizi sinif Il HAAy1 kodlayan genler de Hpersenaitivite
Pnomonisi ve Sarkaidoz gelisim ile iliskilendinlmistir

TS Adams, JC Schupp, S Poli, et al Single-cell RNA-seq reveals ectopic and aberrant lung-resident cell populations in idiopathic pulmonary fibrosis Sci Adv, 6 (2020),



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

» Ttitin kullanimdykisli 1AHayina tanisinda nemidir

» Deskuarratif Interstisyel Phononi, Respiratuar Brongiydlit, PLHHve [PF gibi [AHLan
sigara icnmekte olan ve daha once icmis dlanlarda stk gorulurken Sarkoidoz ve HSP
hic sigara icmeyenlerde daha aiktir




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim
Ozgegmis

« Sgaranin alvedler duvan hasarlames, boylelikle dolagindaki anti-basal mentbran
antikorlannin alvedler bazal menmrandan daha kolay geces nedeniyle
Goodpasture Sendronu dlgulannda, alvedler hemoraji sigara icenler arasinda daha
sk gorulmektedir

« Ashest isgilerinden sigara icenlerde Ashestoz gelisme riski icemeyenlere gare 13
kat daha fazla bulunmustur

Donaghy M, Rees A. Cigarette smoking and lung haemorrhage in glomerulonephritis caused by autoantibodies to glomerular basement membrane. The Lancet 1983; 322: 1390-3.
Vassallo R, Ryu JH. Smoking-related interstitial lung diseases. Clinics in chest medicine 2012; 33: 165-78.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklagim

Ozgegmis
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

+ |laca veya radyasyona bagli akciger hastaligin dislamek icin alinan receteli ya da
recetesiztumilaclann ve terapatik Isnlamaya maruziyetin aynntili
degerlendirilmesi gerekmektedir

» Baz dgularda, ilag kesildikten haftalar hatta yillar sonrailaca bagli [AHortaya
ckabilmektedir (6m karmustin)

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

- Radyasyona bagli akciger hasan, 1sinlanms akciger hacmi ve kimiiatif 1sinlama
dozuile dojrudan iliskilicir

« Akut radyasyon pnononid ile iligkili senptomiar genellikle iginlanmay takiben
yaklagk 4-12 hafta sonra gelismekte iken geg veya fibratik radyasyon pnononis
liskili yakinmalar 6-12 ay sonra gorulmektedir

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

» Onceden radyoterapi uygulanms dlan dgulara
— Adnamsin,
— Boposid
— Gemaitabin ve
— Paklitaksel gibi antinegplastik ajanlar uygulandiktan aylar ya da yillar sonra
radyasyon pnononis gelisebilmektedir

Camus P, Fanton A, Bonniaud P, Camus C, Foucher P. Interstitial lung disease induced by drugs and radiation. Respiration 2004; 71: 301-26.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

Medlek ve
Cevre




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

 Bvveisortamnin, es ve cocuklar dahil, temas acisindan gozden gecinlmes onem
tagimaktadir

» Kronalojik dlarak bireyin hayati boyunca calisms oldugu timisler,, temas ettigi taz,
duman ve kinyasallar, maruziyetin strresi, yakinmalar nedeniyle igin birakilma
durumy, calisms dduguis yerinde benzer yakinmelan olan galisanlann varlig
sorgulanmalidir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

» Hpersensitivite pnononisinde solunumsenptorian, genellikle is yeri (Giftci
akcigeri) veya bir hobi (glivercin yetigtiricisi hastaligy) ile iliskilidir

« Senptomiar kisinin etkenden uzaklasmas ile birlikte gunler icinde azalip hatta yok
olabilirken etkene tekrar maruzyet ile yeniden artaya gikabilmektedir

Vasakova M, Morell F, Walsh S, Leslie K, Raghu G. Hypersensitivity pneumonitis: perspectives in diagnosis and management. American journal of respiratory and
critical care medicine 2017; 196: 680-9.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

- Medlegi ciftci darak bildirilen HSP algulannda bugday, arpa tanm ve Uriinlerin
depolanma sirasinda kuflenme duruman sorgulanmalidir,

- Hbbi darak evcil hayvan (Gzellikle giivercin) besleyen bireyler, organik toz temas
ile HSP gelisimi icin nsk altindadiriar

Vasakova M, Morell F, Walsh S, Leslie K, Raghu G. Hypersensitivity pneumonitis: perspectives in diagnosis and management. American journal of respiratory and
critical care medicine 2017; 196: 680-9.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

« Silikazis, parankinmal nodiil ve pulmoner fibrozisle seyreden kronik bir akciger
hastaligina sebep olmektadir.

« Madenailik, tunel acma, kazi calismalan, tas ocaklan, dokumculuk, seramk yapim,
camimalati ve kumamaalik yapilan sektorler silikozais gelisim ign nskli is
kollandir

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumaoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

» Asbedt, ingaat ve izolasyon amacli kullanilabilen ceviresel ve mesleksel olarak
maruziyetin olabilecegi bir etkendir

« Asbestin toksik etkiler toplammaruz kalinan doza ve ilk maruayetten sonra gegen
zanmana baglidir

» Ukemizde dzellikle kirsal alanlardaki asbest maruziyeti, ciddi bir sorun dneya
devametnektedir.

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumaoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Ozgegmis

« Komir isgisi pnonokonyozu komiir tazu, grafit ve diger karbon formlanna uzun
surell maruziyet sonras olusmaktadir

« Benlyum 1 kalkani, motor pervanes, radyografi tupler, mkrodalga ekipmanlan
ve nukleer reaktorlerde kullanilan ender bulunan hafif bir metaldir

o Akut berilyum pnononiti, yuksek dizeyde berilyumpartikullerinin akut inhalasyonu
sonucu gelisen akut akciger hasanna bagli olarak olusmektadir

Chong S, Lee KS, Chung MJ, Han J, Kwon OJ, Kim TS. Pneumaoconiosis: comparison of imaging and pathologic findings. Radiographics 2006; 26: 59-77.
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar

- Baslangicta dispne dzellikle agir egzersiz sirasinda gorilmekle birlikte hastalik
lerledikge istirahatte de gorulebilmektedir

- Hastalar cogu kez nefes darligini yas, kilo alim, hareketsizlik ya da yeni gecirilen
Ust solunumyolu enfeksiyonuile iliskilendirme egilimindedirler

o Genellikle de aktivitelerini kisitlamalan sonucunda senptorlaninda azalma olmas
ile hastalar nefes darlign sikayetlerini goz ardi edebilmektedir

King TE, Flaherty KR, Hollingsworth H. Approach to the adult with interstitial lung disease: clinical evaluation. 2018



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar
« Nefes darlign goreceli bir yakinna dlmast nedeniyle hastaligin siddetini dlgmek ve
seyrini takip etmek icin dispne dizeyini derecelendimnek onemli bir yontendir

« Nefes darliginda ani bir artis ve eglik eden plaretik agnnin varligl spontan
Srotoraks disindiimrektedir

 PLHH LAMve norofibramatazis gibi kistik akciger hastaliklannda spontan
pnomotoraks gorulebilmektedir

King TE, Flaherty KR, Hollingsworth H. Approach to the adult with interstitial lung disease: clinical evaluation. 2018
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar

« Kuru oksirik ise dispneden sonra 2 stk gorulen yakinmadir;
— Sarkaidoz,
— Brongiydlitis Ghliterans Organize Pnooni (BOOP,
— Respiratuvar Brongyalit,

_enfanjitis Karsinomataza,
Lipoid Phonon,
Hpersensivite Pnononigl ve

| angerhans Hicreli Hstiyositazisde gorulebilmektedir

Raghu G, Brown KK. Interstitial lung disease: clinical evaluation and keys to an accurate dia

gno

sis.Clinics in chest medicine 2004; 25: 409-19.
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Semptomlar

« Balgamli oksuruk genellikle nadirdir;
— Kronik Eozinafilik Pnononi ve
— Alerjik Brankopulmoner Aspergillozda gorulebilmektedir

« Komur isgis pnonmokonyozunda slyah renkli balgam, Pulmoner Alveoler
Proteinaziste ise beyaz renkli yapiskan balgamizlenmektedir

Raghu G, Brown KK. Interstitial lung disease: clinical evaluation and keys to an accurate diagnosis.Clinics in chest medicine 2004; 25: 409-19.
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar

« Kan tukurmre veya kanla kangk balgamdurunu olup
— Offuz Alveder Hemoraji,

— Lenfanjioleiomyometozs,

— Tuberoskleroz,

— Pulnoner Veno-Okliziv Hastalik,

— Mtral kapak hastalig ve

— Granulomatoz vaskiitlerde gorulebilmektedir

» Bilinen 1AHsi dan bir hastada yeni baglayan herroptizi, maligniteyi diistindirebilir

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIG T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar

» |AHda sik gortilmenmekle birlikte ploretik gogus agns:;
— Rometaid Artnt,
_ Sistenrik Lupus Fritematozus
— Mkst Konnektif Doku Hastaligi ile
_ Baz lac iliskili iAHlarda gorilebilmektedir

» Akut baslangicli goguis agns pnonotoraks diistindirebilir

» Sarkoidoz olgulannda retrosternal bask hissi ya da agn yaygin goriilebilmektedir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Semptomlar

« Akciger dig senptomara baklldlglnda ise kas-iskelet agns, halszllk, yorgmlLk,
ates, eklenlerde siglik ve agn, fotosensivite, Reynaud fenomeni, agiz ve gaz
kurulugu gibi yakinmalar altta yatan kollajen doku hastaligin dusndwmektedir

« Buyakinmalar ozellikle Rometad Atnt, Sstemk Lupus Entematozus ve
Polimiyazit/Dermatoiyozitin akciger tutulumundan aylar hatta yillar sonra ortaya
cikabilecegi icin senptorann yoklugu kallajen doku hastaligini dislamanaktadir

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIG T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Yakinma Suresi

« Yakinmelann ne kadar stiredir devamettigi ayina tani icin yardino olabilmektedir

» Akut ve subakut seyirli 1AH genellikle hizli baslangicl senrptomiar, yaygin
parankinmal opasiteler ve ates gibi atipik enfeksiyoz pnonmoni ozellikien
tasimaktadir

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIG T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Yakinma Suresi

» Kronik seyirli |AHlan nin(IPF, sarkaidaz, pnonokonyaz) kendi aralannda
ayinca tanis yapilmali ve KOAHile kalp yetezligi gibi hastaliklardan da ayirt
edilmelidir

» HSP ve Sarkoidoz gibi bazi |AHLan akut, subakut veya kronik seyirli
olabilmektedir

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIG T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.
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Yakinma Suresi

Tablo 1: Basvuru 6ncesi semptomlarin stiresine gére IAH nin degerlendirilmesi (5):

Akut (haftalar, gunler) Subakut (haftalar, aylar) Kronik (aylar, yillar)

Akut interstisyel pnémoni Sarkoidoz |diyopatik pulmoner

Sarkoidoz Bazi ilac iliskili IAH fibrozis

Eozinofilik pndmoni Alveoler hemoraji sendromlari Sarkoidoz

Kriptojenik organize Kollajen doku hastalig: Pulmo.ne.r I_.ang.erh_ans

pnémoni Kriptojenik organize pnémoni hucrcj:'h h'IS’[IyDSI’[CP}ZIIS

Hipersensivite pnédmonisi Hipersensivite pnédmonisi Kronik hipersensivite
pnémonisi

Tabak L, Akciger Parankimal Hastaliklari. In: OzIG T, Metintas M, Karadag M, Kaya A, editors. Solunum Sistemi ve Hastaliklari. istanbul: istanbul Medikal Yayincilik; 2010: 1053-62.




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklagim

Fizik Muayene




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

» Akciger muayenesi 1AHde siklikla anormaldir, ancak bulgular genellikle
nonspesifiktir

» Granilometcz akciger hastaliklannda, 6zellikle sarkoidozda daha az duyulmalanna
ragnmen, |AHNIN birgok formunda akciger askiiltasyonunda inspiryumsonunda
velcroraller (selofan raller) isitilmektedir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

« Velcroral; ileri donemintertisyel akciger hastaliklannda fibrazise bagli olarak geg
Inspiratuvar raller metalik bir hal almesidir.

» Velcroraller arka koltuk alti cizgisinde, akcigerlerin bazallerinde, radyolgjik olarak
hentiz patalgjik bulgu tespit edilmeden erken donende iitilebilir

« |PPLi dlgulann %901nda, ashestozidli dlgulann %50sinde bu bulgu
saptanabilmektedir

Bilgic H: Fizik Muayene, Ed: Arseven O., Kurt E., itil O., Kaya A.. Temel akciger saghigi ve hastaliklari ders kitabi, Istanbul, 2. Baski Ekim 2015: 45-61
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

« Sarkoidoz ve Wegener granulomatozis gibi havayolu duvannda granulomolusimas
Ile seyreden hastaliklarda genellikle ronkus isitilmektedir

 Inspiratuvar ronkiis seklindeki marti sesi (squake) HSP ve brongiydlitte duyulan
ancak traksiyon brongektazilen nedeniyle IPFde de igitilebilen bir solunumsesidir

Bohadana A, Izbicki G, Kraman SS. Fundamentals of lung auscultation. New England Journal of Medicine 2014; 370: 744-51
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

+ Akcitierlerin bazallerindeileri derecede fibrazis gelisimi nedeniyle iAHolgulannda
uzanir pozisyonda nefes darliginin gecip, aturur pozisyonda nefes darliginin tekrar
baslamas (platipne) ile oturur pozisyonda oksijen satiirasyonunda diisme
(ortodeoksi) gartilebilir

Bohadana A, Izbicki G, Kraman SS. Fundamentals of lung auscultation. New England Journal of Medicine 2014; 370: 744-51
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

» Oskultasyonda yaygin raller; radyolgjik olarak yaygin interstisyel gortnum
saptanan sol kalp yetmezliginin kardiyak degerlendime ile [AHdan ayirt edilmes
gerekmektedir.

Nadrous HF, Pellikka PA, Krowka MJ, Swanson KL, Chaowalit N, Decker PA, et al. Pulmonary hypertension in patients with idiopathic pulmonary fibrosis. Chest 2005;
128: 2393-99.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

« Sarkoidozda, eriterma nodozum Llupus permio,
orulebilir

ak ve noduller lezyonlar
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Fizik Muayene

- Sderoderma ve Sogrende sogukta ellerde goriilen agn ve duyu kayhi ile birlikte
solukluk, morarmna ve ardindan kizamma seklinde renk degisikligi seklinde izlenen
Raynaud fenameni geligebilmektedir

Gutsche M, Rosen GD, Swigris JJ. Connective tissue disease-associated interstitial lung disease: a review. Current respiratory care reports 2012; 1: 224-32.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene
+ Sterik lupus eritenataziste yiizde kelebek ras géridehilir

» Tuberasklerazda yuzde, burun kanatlannin yan tarafinda ve yanaklarda adenoma
sebaseumizienebilir

Gutsche M, Rosen GD, Swigris JJ. Connective tissue disease-associated interstitial lung disease: a review. Current respiratory care reports 2012; 1: 224-32.
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Fizik Muayene

- Nordfibrametaziste ciltte cok sayida nordfibromar, cafe au lait (siitli kahve
renginde lekeler) bulunabilir

« W\egener granulomatozisinde deride nekroz ve ulserler gorulebilir




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Fizik Muayene

» |AHlerde diger sistembulgulanna bakildiGinda Sarkaidoz ve bazi vaskiilitlerde
Uveit ve sklerit gorulebilmektedir

« Peniferik lenfadenopati, hepatomegali, splenomegali SarkaidoZda
gorulebilmektedir

S O —

Health BEye
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

Normal akim Hava yolu obstriksiyonunda Restriktif patolojilerde
volim egrisi akim volim egrisi

Sekll 1. (A-D) Farkh akim hacim egrisi ornekleri.



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

« Tanida, hastalik derecesinde, prognozun belidenmesinde, tedaviye cevabin
degerlendirilmesinde ve takibinde kullanilir

 Karaktenstik olarak
— Zorlu vital kapasite (VO
— Tidal valim(TV),
— Total akciger kapasitesi (TLO) ve
— Difilizyon kapasitesinde (DLOO) azalma gorilmektedir

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.
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Tani
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Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

» Statik akciger volimerinden vital kapasite (V0), fonksiyonel rezidiiel kapasiteye
(RO gore daha fazla azalmaktadir

» Cogunlukla hastalarda rezidiiel volim (RV) hastaligin ileri evrelerine kadar
korundugu icin rezidiiel volimiin tatal akciger kapasitesine orani (RV/TLO)
genellikle artms olarak saptanir

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.
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Tani

* Agir sigaraicicilerinde ve baz kistik akciger hastaliklannda VCve TLC azalmayip;
VC nomral degerlerde ve TLC artms olarak bulunabilmektedir

 Solunumtestinde en belirgin azellik restriksiyon olmakla birlikte restriksiyon ve
obstriksiyonun birlikte gartitdligli olgularda Sarkaidaz, LAM PLHH BO, kanrbine
pulmoner fibrozis ve anfizemtanilan akla gelmelidir

O’Donnell DE, Fitzpatrick MF. Physiology of interstitial lung disease. In: Swartz M, King T, editors. Interstitial Lung Disease. 4th ed. B.C. Decker; 1998. p. 51-70.
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Tani

» DLOO0daki azalma heniiz solunumfonksiyonlaninda degisikliklerin ortaya glkmedig
erken donende fizyolgjik degisikliklerin saptanmasinda en hassas yontemdlarak
degerlendirilmektedir
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Tani
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Tani

+ |lk kez 1982 de tanimianan YCBT teknigi ile interstisyel hastalig tespit etmede
duyarlilik %95, azgulluk %100'e yaklasmistir

» Yiksek cozintirliklui bilgisayarli tonografi (YCBI), hastaligin varligini ve parankim
tutulumunun derecesini degerlendimmede konvansiyonel akciger grafisindemdaha
Ustindirr

» YCBI'de akciger dansitesinde artis ve azalma varligina gore parankimlezyonlan
degerlendirilmektedir

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses.
Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.
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Tani

» Akciger dansitesinde artis bulgulan ;
— (zgisel ve retikuler dansiteler,
— Burlu camve konsalidasyon gibi parankinnal opasiteler ve
— NodUler dansitelerdir

» Akciger dansitesinde azalma bulgulan;
— Kistik lezyonlar,
— Anfizem
— Brongeltaz,
— Mozaik atenuiasyon ve
— Hava hapsidir

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses.
Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.



Ground-glass opacities
- MPA
- GPA
Centrilobular nodule - EGPA
- Giant cell arteritis Crazy paving
- MPA
- EGPA - GPA
- Giant cell arteritis

Solid and/or

GGOs nodules

Bronchial wall thickening

- GPA

- MPA

- Behcet's disease

Reticular pattern

- EGPA Consolidations
- MPA
- EGPA

Pleural effusion

- EGPA
- Giant-cell arteritis

Regional Centre for Interstitial and Rare Lung Disease, Department of Clinical and Molecular Biomedicine, University of Catania, 95123 Catania, ltaly,2021
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YOBT de Yaygin Garilen Anormval Parankim Bulgulan ile iliskili Hastaliklar

Akciger Dansitesinde Artis

Retikiiler Opasiteler

Buzlu cam opasiteleri

Konsolidasyon

|PF

NSIP

Kollajen doku hastaliklari
Asbestozis

lac ile iliskili [AH

NSIP

Akut interstisyel pnémoni
DIP

RB-IAH

LIP

cop

HSP

|AH akut alevlenme

COP
Polimiyozit/dermatomiyozit
|AH akut alevlenme

Akut interstisyel pndmoni
HSP

laclar

Sarkoidoz
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YOBT de Yaygin Garilen Anormval Parankim Bulgulan ile iliskili Hastaliklar

Akciger Dansitesinde Azalma

Bal petegi Kistik lezyonlar

IPF PLHH

Fibrotik NSIP Lenfanjioleomiyomatozis
llac ile iliskili |IAH LIP

Asbestozis DIP

Sarkoidoz (Evre 4) Birt-Hogg-Dubé

Kronik HSP Hafif zincir depo hastaliklari
Kollajen doku hastaliklari
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Tani

e Kictk nodiillerin dagilim; perilenfatik, sentrilobiiler ya da rastgele dabilir

Gotway MB, Reddy GP, Webb WR, Elicker BM, Leung JW. High-resolution CT of the lung: patterns of disease and differential diagnoses.
Radiologic Clinics 2005; 43: 513-42.
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* Penlenfatik noduller, pulmoner lenfatiklen tutan veya lenfatikler yoluyla yayilan
hastaliklarda gorulur

Peribronchovascular
nodules — 5,

Interlobular
septum

v

i
Subpleural ' 1cm
nodules
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Tani

« Sentrilobiiler nodilller; esit ya da benzer araliklarla dagiimgosteren, daha merkez
yerlesimli dlan, subplevral intestisyumkorundugu (fakat biiylidikee pleviraya
uzanabilen) nodlillerdir. BizZlu camdansitesinde olanlar daha ok hava yolu
hastaliklannda gorulurken yumusak doku dangitesinde olanlar daha ¢ok

enfeksyonlarda gorulur-

Interlobular
septa

Centrilobular .
nodules ) 1em
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* Rastgele nodiiller; akciger yapilanna gore dagilmayan, cogunlukla yumusak doku
dansitesinde, subplevrral nodiiliinde gortlebildigi (anma baskin olmadigr) keskin

sinirli nodullerdir
\\k Qmonam arteries

/o\
[
& 5
B -
Feed!
eeding }
vessel 1cm

Interlobular
septa
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Tani

YOBT de Yaygin Garilen Anormval Parankim Bulgulan ile iliskili Hastaliklar

Nodiiler lezyonlar
Sentrilobuler Perilenfatik Rastgele
HSP Sarkoidoz Silikozis
RB-IAH Silikozis Komr iscisi pnomokonyozu
| HH Komr iscisi pnomokonyozu | Sarkoidoz
Berilyozis Hematojen metastaz
P Miliyer tlberkiloz/fungal enf.
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Tani

Bronkoskopi



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

» Bronkoalvealer lavaj (BAL) noninvazf olarak glivenli bir sekilde solununsal
sekresyonlann huicresel ve hucresel dmayan hilesenlerinintani ve aragtimma
amaciyla incelenmesine olanak saglamektadir

o Akut seyirli hastaliklarda BAL; akut eazinafilik pnomoni, alveoler hemoray,
melignite, atipik veya firsatg enfeksiyonlann tanisinda kullanilmaktadir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

« Aynca radyolgjik bulgularia korele olarak sarkaidoz, HSP, FLHHveya enfeksiyon on
tanilanyla veya Klinik olarak henoptizi varliginda da tani icin kullanmaktadir

« Saglikli kisilerde BA’da
— Alvedler makrofa) %84,
— Lenfasit %13,
— Granulosit %3,
— Notrofil %0.5,
— Bozindfil %0.5,
— Mast hucres %05,
— Plazma hucres %0.5 oranlannda bulunmaktadir
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|AHTanisinda BAL Bulgulan

BAL Bulgulan

Tam

Eozinofil 29625

Eozinofilik pn&dmoni

Lenfosit =925

Sarkoidozis, HSP, ilag reaksiyonu, Kronik berilyum
hastah&i, lenfoproliferatif hastaliklar, lenfositik inters-
tisyel pndmoni, NSIP

MNotrofil =250

Akut interstisyel pnédmoni, Diffaz alveoler hasar, IPF
akut alevlenme, enfeksiyon

Kanh sivi

Pulmoner hemoraji, DiffUz alveoler hemoraji

Yluksek hemosiderin skoru

Diffuz alveoler hemoraji, difflz alveoler hasar

CD1a+ hudcreleri =%4

Pulmoner langerhans hiicreli histiyositozis (PLHH)

PAS pozitif, st gibi BAL sivisi

Pulmoner alveocler proteinozis

Monotipik lenfositoz

Pulmoner lenfomatdz malignite

Skuamoz epitel hidcreleri =%5

Ust hava yolu sekresyonlanyla kontaminasyon

Bronsiyal epitel hicreleri =95

Uygunsuz BAL analizi

Malign hlcreler

Pulmoner malignite
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Akciger Byopsis
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« Akciger biyopsisi hastaligin tani ve evrelermesinde uygulanmektadir

» Transbronsiyal igne aspirasyonu, transbronsiyal akciger biyopsisi, cerrahi biyops
ve knyobiyops tanida kullanilan yontermerdir



Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

» Omegin bronkoskapik degerlendirmeile
yapilan transbrongiyal biyops;
— Sarkoidoz,
— Lenfanjitis Karsinomataza,
— Bozinafilik Phomon,
— Goodpasture sendronu ve
— Enfeksiyon stphesinde on plana
ctkmektadir




Interstisyel Akciger Hastaliklarina Genel Yaklasim

Tani

« Yakin donende transhronsiyal akciger kriyobiyopsinin onemi artmis olup tani
konulamams hastalarda onerli tanisal bilgiler sagladign gosterilmistir.

- Tanisal degeri cerrahi akciger biyopsisine gore diistiktir ancak cerrahiye gore yan
etkilen daha az ve hastanede kalis stres daha kisa dmas yonuyle avantajlidir
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interstisyel Akciger Hastaliklarimin Siniflandiriimasy

An Official American Thoracic Society/European
Respiratory Society Statement: Update of the
International Multidisciplinary Classification of the
Idiopathic Interstitial Pneumonias

Am | Respir Crit Care Med Vol 188, Iss. 6, pp 733-748, Sep 15, 2013

Major idyopatik intertisyel pnémoniler

- idyopatik pulmoner fibrozis (IPF)

- Nonspesifik intertisyel pnémoni (NSIP)

- Respiratuvar bronsiolit ile iliskili intertisyel
pnomoni (RB-ILD)

-Deskuamatif intertisyel pnomoni (DIP)

-Kriptojenik organize pnémoni (COP)

-Akut intertisyel pnomoni (AIP)

Nadir intertisyel idiyopatik pndmoniler
- Idiyopatik Lenfositik intertisyel pnémoni (LIP)
- Idiyopatik pleroparankimal fibroelastozis (PPFE)

Siniflandirilamayan idiyopatik intertisyel pndmoniler



interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimas)

An Official American Thoracic Society/European
Respiratory Society Statement: Update of the
International Multidisciplinary Classification of the
Idiopathic Interstitial Pneumonias

Am | Respir Crit Care Med Vol 188, Iss. 6, pp 733-748, Sep 15, 2013

MAJOR iiP’LERIN SINIFLANDIRILMASI

Sinif Klinik-radyolojik- Eslik eden radyolojik
patolojik tani ve/veya morfolojik-
patolojik paternler

Kronik fibrozan iP IPF vip
idiyopatik NSIiP NSiP
Sigara iliskili IP RB-IAH RB
DiP DiP
Akut/subakut iP KOP Organize pnomoni

AiP DAH



Qassification of Interdtitial Lung Diseases - 1

Acute Subacute Chronic

Idiopathic pulmonary fibrosis

Idiopathic non-specific interstitial
pneumonia

Acute interstitial pneumonia Cryptogenic organising pneumonia

Idiopathic Desquamative interstitial pneumonia

0 Pleuroparenchymal fibroelastosis

Unclassifiable interstitial lung disease

Rapidly progressive interstitial lung disease Connective tissue disease-associated interstitial lung disease
(eg, anti-MDAS-antibody-associated amyopathic (eg, rheumatoid arthritis, systemic sclerosis, idiopathic
dermatomyositis and diffuse alveolar haemorrhage in inflammatory myopathies, anti-synthetase syndrome,

oimmune- AMNCA-associated vasculitis or in systemic lupus erythematosus) Sjoégren’s syndrome, and others)

related

@ AMCA-associated vasculitis-related interstitial lung disease

Hypersensitivity pneumonitis

Pneumoconiosis

Respiratory bronchiolitis-interstitial
lung disease

Exposure-related
Drug-induced lung injury {eg, chemotherapy, immune checkpoint inhibitors,
biclogical agents, antirheumatic drugs, antibiotics, antithrombotic agents,

cardiovascular drugs, and herbal medicine)
@ Radiation-induced lung injury

Postinfectious interstitial lung disease




Interstitial lung diseases
with cysts
or airspace filling

4

Sarcoidosis 6

.6

Qassification of Interstitial Lung Diseases - 2

Subacute Chronic

Langerhans cell histiocytosis

Lymphangioleiomyomatosis

Pulmonary alveolar proteinosis

Sarcoidosis

Acute eosinophilic pneumonia

Chronic eosinophilic pneumonia

Malignant diseases-assaciated interstitial lung disease

(eq, lymphangitis carcinomatosa)




Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

» Interstisyel hastaliklar benzer radyolgjik-histopatolgjik patemleri paylagir

 En sk karslaglan patemler:
— Qlagan interstisyel pnononi(UP),
— Nonspesifik interstisyel pndnoni (NSIP)ve
— Organize pnononidir



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

* Nonspedifik interstisyel pnonmoni patermi en sk sistemk skleraz ile iligkili
interstisyel akciger hastalig ve ilaca bagli interstisyel akciger hastalig olan
kiglerde gorulur, ancak herhangi bir neden tespit edilemezse /diyguatik
nonspesifik interstisyel pnonmory’ darak tanimanir

« Tanisal giveni artimak icin Klinik, radyolgjik ve patolgjik bilgilerin multidisipliner
tartigma ile butunlestinlmes onenlimektedir

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, et al. Diagnosis of idiopathicpulmonary fibrosis. an official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018;
198: e44—68.



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

- Bununla birlikte, fibratik interstisyel akciger hastalig dan kisilerin %15-20'sinde,
kapsamli arastirma ve multidisipliner tartigmanin ardindan bile meveut tani
kriterlerine gore siniflandimma yapilanayacagn kabul edilmelidir

« Terapatik nihilizmden kaginmak icin, bu grup kilavuzlarda srvflandirilarmsyan
interstisyel akaiger hastaliklan darak etiketlenmistir

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, et al. Diagnosis of idiopathicpulmonary fibrosis. an official ATS/ERS/JRS/ALAT clinical practice guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018;
198: e44—68.



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

- Interstisyel akciger hastaliklannin Klinik seyri tamamen geri donlistiniiden kendi
kendini sinirlayana, geri doniistimslizden optimal tedaviye ragmen siklikla dlinli
olana kadar degigir

» Omegin IPPde Klinik seyir neredeyse timhastalarda ilerleyicidir

» Diger interstisyel hastaliklarda hastalann %15-40'1nda, tanidan bagimsiz dlarak,
progresif (jlerleyici) pulmoner fibrozis(PPF) durunu gorlilebilmektedir

V Cottin, L Wollin, A Fischer, M Quaresma, S Stowasser, S Harari Fibrosing interstitial lung diseases: knowns and unknowns Eur Respir Rev, 28 (2019), Article 180100



Interstisyel Akciger Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

'PFdlgndaki etiyolgjis bilinen veya bilinmeyen, radyolgjik olarak pulnoner fibrazis
kaniti olan |AHhastasinda PPF, alternatif bir agklana olmeksizin asagidaki (i
kriterden en az ikisinin son bir yil icinde ortaya clkmas darak tanimanir:

— Solunumsenptomlannin katulesimesi

— PVCde en az %5 araninda mutlak bir azalma veya karbon monoksit diftizyon
kapasitesinde (henoglobin icin diizeltilmis) en az %10 oraninda nutlak bir
azalma

— Yuksek cazunurluklu BT de hastalik ilerlemesinin radydlgjik kaniti






Sonug

» Brrgok farkl interstisyel akciger hastaliginin heterojen dogasi, spesifik
bozukluklann dogru sekilde taninlanmasini ve teshis edilmesini zorlastimmekta ve
multidisipliner tartismanin onemini vurgulamektadir

« Benzer sekilde, bireysel interstisyel akciger hastaliklanyla iliskili farkll nedenler
ve Klinik seyirler, tedavi yaklagimannin genellestinlmesini inkansiz hale
getimektedir



Sonug

- Bununla birlikte, ilerleyici pulmoner fibrozis ile interstisyel akciger hastaliginin
bircok formunda artan norhidite ve nortalite arasindaki iliskinin taninmas,
sonuclan iyilestimekicin antifibrotik tedavinin kullanilmasiyla sonuclanmigtir

» Benzer sekilde, sisterrik sklerazla iliskili interstisyel akciger hastaligi dlan
kiglerde inmunnrodulator ajanlarla yapilan arastimelar, inflanmatuar aracill
interstisyel akciger hastalig olan kisilerde bu tiir tedavi yaklagimannin 6nemini

vurgulamigtir

JBehr, A Prasse, M Kreuter, et al. Pirfenidone in patients with progressive fibrotic interstitial lung diseases other than idiopathic pulmonary fibrosis (RELIEF): a double-blind,
randomised, placebo-controlled, phase 2b trial Lancet Respir Med, g (2021), pp. 476-486



Sonug

» Yeni tedaviler, senptombazli tedavi, biyobelirteg odakli bakimve evde
hastalik takibine iliskin gelecekteki arastimalar, interstisyel akciger
hastaligiyla iliskili oneni morbidite ve nortaliteyi daha da azaltacaktir



Carpanak Adasi, VAN
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