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DEFINICIJA

» |ntersticijske plucne bolesti obuhvataju heterogenu skupinu
oboljenja koja se karakteriziraju

1. Radioloski: difuznim plucnim infiltratima,

2. Histoloski: ostecenjem plu¢nog parenhima

3. Funkcionalno: restriktivnim poremecajima ventilacije |
nemogucnosti adekvatne oksigenacije.




INTERSTITIAL LUNG DISEASES

Normal Lung and Alveoli

Interstitial Lung Disease

Normal Alveoli

=
=
=

Irregular,
Abnormal Air Spaces

Large Areas of
Scarring (Fibrosis

Irregular, Thickening of
Tissue Between Alveoli

IL.D leads to scaring and thickening of the alveoli.






DEFINICIJA

» Americko torakalno drustvo /ATS/ | evropsko respiratorno
udruzenje /ERS/ definira intersticijske plu¢ne bolesti kao
heterogenu skupinu ne-neoplasticnih poremecaja koje u
konacnici dovode do ostecenja plucnog paremhima, a koje je
izazvano inflamacijom i fiborozom sto dovodi do ostecCenja
plucne funkcije | neadekvatne oksigenacije.

» Ostecenje plucne funkcije uzrokovano intersticijskim plucnim
oboljenjima je u vecini sluCajeva restriktivhog karaktera.
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= |ntersticijske plu¢ne bolesti(ILD) je okvirni termin, sinonim za sve difuzne
bolesti pluénog parenhima, obuhvata veliku grupu plucnih oboljenja koja
zahvataju plucni parenhim, alveole, alveolarni epitel i kapilarni endotel u
plu¢ima, sto u konacnici dovodi do progresivnog oziljavanja zahvacenog tkiva
procesom inflamacije i fibroze. ILD je neuobiCajna patologija u pulmologiji u
odnosu na druga plu¢na oboljenja u opstoj praksi. Prevalenca intersticijskih
plucnih bolesti se procjenjuje na 81/100,000 kod muskaraca i 67/100,000
kod zena.

= | ijeCnici primarne zdravstvene zasitite nerijetko ILD dijagnosticiraju pod
razliCitim dijagnozama: HOPB-hronicnog bronhitisa, emfizema, astme,
srcanog oboljenja ili drugih stanja koja imaju slichu simptomatologiju.
KliniCki je dokazano da 54.6%-a pacijenata dobije dijagnozu fibroze pluca
nakon duze od godinu dana od pojave prvih respiratornih simptoma.

= Dijagnoza intersticijske plu¢ne bolesti treba da bude potvrdena od strane
pulmologa u saradnji sa iskusnim radiologom ali doktori primarne
zdravstvene zastite imaju krucijalnu ulogu u odluCivanju i upucivanju
pacijenata na detaljniju kliniCku obradu i evaluaciju jer se dijagnoza ILD-a ne
moze postaviti bez patohstioloske potvrde.




KLASIFIKACIJA INTERSTICIJSKIH
PLUCNIH BOLEST!




Interstitial lung disease

Known cause or association: Granulomatous: Other forms, e.g.:
* Connective tissue diseases Idiopathic interstitial e Sarcoidosis * Lymphangioleio-
e QOccupational causes pneumonias * Hypersensitivity pneumonitis myomatosis

* Drug side-effects * Infections * Histiocytosis X

Major Unclassifiable Rare
Idiopathic Idiopathic
pleuroparenchymal lymphocytic
Chronic fibrosing Smoking related Acute and subacute fibroelastosis interstitial pneumonia

Idiopathic pulmonary

Desquamative Cryptogenic
interstitial pneumonia organising pneumonia
Non-specific Respiratory Acute interstitial

interstitial pneumonia bronchiolitis-ILD pneumonia

fibrosis




Interstitial Lung Diseases (ILDs)

ILDs of known association

Rheumatoid Arthritis (RA)
Systemic Sclerosis (SS)
Dermatomyositis (DM)
Sjogrens Syndrome (SSy)

Systemic Lupus Eryhematodes
(SLE)

Mixed Connective Tissue

Disease (MCTD)

Granulomatous ILDs

Sarcoidosis

Hypersensitivity pneumonitis

Idiopathic interstitial
pneumonias (lIPs)

Idiopathic pulmonary fibrosis
(IPF)

Non-specific interstitial
pneumonia

Cryptogenic organising
pneumonia

Respiratory bronchiolitis ILD

Desquamative interstitial
pneumonia

Acute interstitial pneumonia

Lymphocytic interstitial
pneumonia

Idiopathic pleuro-parenchymal
fibroelastosis

Miscellaneous ILDs

Lymphangioleiomyomatosis
(LAM)

Pulmonary
Langerhans cell histiocytosis
(Histiocytosis X)
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Uzroci intersticijskih plucnih bolesti

= Primarni /ldiopatski/ - nepoznate etiologije

» Sekundarni /poznata etiologija/ - mogu biti: infektivni |
neinfektivni.




Primarni ili idiopatski uvzroci:

» |diopatska plucna fibroza

= Nespecificna intersticijska pneumonija (NSIP)
» Organiziraju¢a pneumonija (OP)

» Respiratorni bronchiolitis (RB)

= Difuzno alvelolarno ostecenje - Diffuse alveolar damage
(DAD)

» Deskvamativna intersticijska pneumonija (DIP)
= | imfocitna intersticijska pneumonija (LIP)



Sekundarni vzroci

1.Infektivna etiologija

= Tuberkuloza

= Bakterijske infekcije /atipiCni uzrocnici CML/

= Gljivicne infekcije /Coccidiomycosis, C.Immitis, Pneumocystis jiroveci/
= Parazitarne infekcije /Loffler-ov sindrom, Tropska plu¢na eozinofilija/
= \/irusne infekcije /HIV, SARSCoV2/

2. Neinfektivna etiologija

= Hipersenzitivni pneumonitis

= Pneumokonioze

» | ijekovima inducirana plu¢na toksicnost

= |radijacijom izazvana ostecenja plu¢nog parenhima

» Maligniteti /karcinomatozni limfangitis/ kao IPF radioloski.




KliniCki tok | simptomatologija

O Akutni /nekoliko dana do tri sedmice/

O Subakutni /nekoliko sedmica/ 3-12 sedmica

Q Hroniéni /preko 12 sedmica/




KliniCki tok | simptomatologija

Akutni tok:

» Akutna intersticijska pneumonija (AlIP - Hamman-Rich syndrome)
» Eozinofilna pneumonija

®» Hipersenzitivni pneumonitis

» QObliterirajuci bronchiolitis sa organizirajucom pneumonijom

» Sarkoidoza /akutne forme/ - Lofgren | Herford sindrom

Subakutni tok:

Sarkoidoza

Lijekovima inducirane ILD /amiodaron, nitrofurantoin/

Alveolarni hemoragijski sindromi /DAH, DAD/

Idiopatski obliterirajuci bronhiolitis sa organizirajuCom pneumonijom
ILD u sklopu bolesti vezivnog tkiva /SLE, Polimiozitis/

Hronicni tok:

» |diopatska plu¢na fibroza
» Sarkoidoza

» Pluéna histiocitoza



Simptomi:

« QOtezano disanje /Dispnoa/ narocito pri naporu

e Suhi kasal Symptoms of Interstitial
Lung Disease

* Vizing
Symptoms are usually mild at first but get
worse over months or years.

- Zamaranje | opsta slabost

« Gubitak apetita ‘ f‘
« Gubitak tjelesne tezine - 7.\

* Nelagoda u grudnom kosu
« KratkocCa daha /plitko | ubrzano disanje/ *
* Iskasljavanje krvi /nemoptizije/ N

Fatigue. Chest discomfort.

[3 Cleveland Clinic




Dispnoa

» U vecini sluCajeva kod pacijenata sa ILD- om dispnoa se
razvija postepeno.

» Pacijenti se Cesto adaptiraju /ograniCavaju vlastitu aktivnost/

= Dispnoa moze | naglo progredirati /progresija fibroze pluca lli
pneumotoraks/. — Histiocitoza, LAM, NFBM, TS, LIP, AIP




Kagal|

= Generalno najcesce se javlja suhi kasalj, produktivni
kasalj je neobicno rijedak za vecinu bolesti plu¢nog
Intersiticija.

= Javlja se kod onih oblika ILD-a koji zahvataju disajne
puteve

= Narocito izrazen kod oboljenja kao sto su:

» Sarkoidoza, IPF, Respiratorni bronchiolitis, Plucna
histiocitoza,Hipersenzitivni pneumonitis, COP, LIP, AlP,
BOOP. Karcinomatozni limfangitis.




HEMOPTIZIJE:

» Pojava hemoptizija treba diferencijalno dijagnosticki pobudi
sumnju na alveolarne hemoragijske sindrome, plucne
venokluzivne bolesti, mitralnu stenozu, limfangioleomiomatozu.
granulomatozne vaskulitise

» Kada se hemoptizije jave kod vecC potvrdenih sluCajeva ILD-a
postoji mogucnost razvoja malignog procesa na Sto treba obratiti
posebnu paznju.




Vanplucni simptomi

» Ukazuju na sistemske poremecaje / karaktersticne za BVT lli
neke druge ILD/.

= Misicnoskeletni bol, opsta slabost, umor, groznica.
= Bolovi u zglobovima

= Otok

» Fotosenzitivnost

= Reynaudov fenomen
» Pleuritis




Vanplucni simptomi

®» Zamaranje, gubitak apetita, gubitak na tjelesnoj tezini, opsta slabost,
kratkoca daha su simptomi koji karakteriziraju idiopatsku plucnu fibrozu.

= KARDIJALNA KAHEKSIJA — kod uznapredovale IPF sa teSkom
tahipneom, izrazenom centralnom cijanozom i opterecenjem desnog srca.
Pothranjenost koja se susrece kod ovakvih pacijenata posljedica je
povecane potrosnje kalorija zbog izrazito povecanog disajnog rada, a
moze biti rezultat | venske kongestije zbog slabosti desnog srca |
nemogucnosti apsorpcije hranljivin materija iz GIT-a.

= Povisena tjelesna temperature je rijedak simptom ali moze se javiti kod
sarkoidoze, plu¢nih eozinofilija, AIP, | td.



Pulmonologist Gregory P. Cosgrove, MD, FCCP, assistant director and endowed chair of
interstitial lung disease at National Jewish Health in Denver, Colorado, and colleagues sought to
determine why diagnosis for ILD takes so long by surveying patient members of the Pulmonary
Fibrosis Foundation.3

In a survey of 600 patients (median age: 69 years for men and 62.5 years for women), the most
common diagnosis was IPF (46.5%), followed by ILD (32.5%) and nonspecific interstitial
pneumonia (15.5%).

The survey revealed the following obstacles to arriving at a timely diagnosis:

Nonspecific symptoms that lead patients to believe their condition is not urgent;
Clinicians are more likely to consider common respiratory or cardiovascular diseases;
Multiple tests may be necessary, causing patients to experience scheduling difficulties;

Some patients may be subjected to costly invasive procedures as a result of previous
inconclusive tests.3

Though 75% of respondents had visited at least 3 physicians to get a diagnosis, more than half
of the patients (55%) surveyed said that they had been misdiagnosed at least once, with 38%
receiving at least 2 misdiagnoses prior to receiving their current diagnosis of ILD. 3 Furthermore,
43% of patients had to wait >1 year from the onset of their first symptoms, and 19% waited >3
years for a correct diagnosis.



Zakljuéak

» |[LD su Cesto blagovremeno neprepoznata oboljenja.

= Blagovremeno dijagnosticiranje ILD je od krucijalne vaznosti.

» /nacaj pulmologa primarne zdravstvene zastite.
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HVALA NA PAZINJI
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