


ENNE VASTAMIST

¢ Kas on difuusne kopsuhaigus?

® Milline on muutuste jaotumine?

& Kopsu lla-/kesk-/alaosa; perifeerne/tsentraalne; limfaatiline/tsentrilobulaarne/juhuslik
& Kas tegu voiks olla UIP voi NSIP-ga?
¢ Millised on muutused?

& Nodulaarsed, mattklaasjad, limfiteedega seotud (turse, sarkoidoos, kartsinomatoos)
& Mis veel naha on?

& Limfadenopaatia, pleuraefusioon, tromb

® Anamnees

& Verikoha, palavik, suitsetamine, kokkupuude allergeenidega
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IDIOPAATILINE KOPSUFIBROOQOS (IPF)

® Krooniline, taaspoordumatult progresseeruv haigus, keskmine elumus ilma ravita 3—4 a @)
® Peamiselt eakatel (> 50 a), keskmise levimusega (20-50 / 100 000) )
& Agenemisi 5-14% aastas ()

& Pohjuseks stress (pneumoonia, KATE, 6hkrind,sidamepuudulikkus, bronhoalveolaarne lavaaz, kiiritusravi, kirurgiline
kopsubiopsia)

¢ Radioloogiline ja patohistoloogiline leid on UIP
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ANTIFIBROOTILINE RAVI

Ravijuhised: ,2015 American Thoracic Society (ATS) / European Respiratory Society
(ERS) / Japanese Respiratory Society (JRS) / Latin American Thoracic Society (ALAT)“ (1)

® Heakskiidetud on vaid kaks ravimit: nintedaniib ja pirfenidoon

Inhibeerivad fibroblastide ja fibrotsiittide aktiivsust ning rakuvalise maatriksi
moodustumist

& Aeglustavad forsseeritud vitaalkapatsiteedi (FVC) langust, vihendavad dgenemisi (1)

& ,Teiste mitte-IPF progresseeruvate fibrootiliste interstitsiaalsete kopsuhaiguste

geneetilised ja patoflisioloogilised mehhanismid on sarnased IPF-ile. Antifibrootiliste
omadustega ravimid vdivad olla tdhusad ka mitte-IPF-PF-i ravis.” (2



ANTIFIBROOTILINE RAVI

A . What are the relevant reasons why you do not initially prescribe any IPF-specific approved treatment
@ KO rva Ito | m ed and just monitor for some of your *mild” IPF* patients for at least the first 4 months post=diagnosis?

& Kohulahtisus (62%), [66ve,
Patient is asymptomatic/has few symptoms ;I

valgustundlikkus, maksaenstimide SR gw
i atlien ds 5ldDle disease e 3
tdus G

IPF diagnosis is suspected or um:lear

% Ravi ei pruugita alustada, kui Putient kiss good hung function ;J*

Patient has a good quality of I|ﬂe

kopsufunktsioon on stabiilne e
Patient has comaorbidities E
@ KU na h 2 igu se ku Igu Ei €33 Patient worry about or refusal due to side effects %
= . . Access restrictions (e.g., NICE guidance) g
prognoosida ja ravimata IPF on —

Cost of treatment or lack of mndmg

surmayv, peaks antifibrootilise ravi ptiervrefsal st pelebesk s sk ‘-’”‘“‘SE s mro-2
= a O Group B< (n = 108)

alustamata jatmine olema Risk of noncomphiance with treatment regimen BRI )

pahje n d atu d ’ 0 Pi-‘i:en‘lj»;]e of ;Eysici::?s - |

Grupp b: arstid, kes jalgivad enamikke IPF-iga patsiente > 4 kuu
Grupp c: arstid, kes alustavad enamikul antifibrootilist ravi < 4 kuuga



TAVALINE INTERSTITSIAALNE PNEUMOONIA (UIP) ja
MITTESPETSIIFILINE INTERSTITSIAALNE PNEUMOONIA (NSIP)

® UIP

¢ Heterogeenne kops: muutusteta alad, interstitsiaalne poletik, fibroos, kdargjas deformatsioon
& Perifeerne ja basaalne jaotumine, kargjad muutused, kopsumahu vahenemine (kui pole emfliseemi)

& Voivad olla traktsioonibronhiektaasiad, interlobulaarsete septide paksenemine, mattklaasjad muutused
® NSIP

& Alveooliseinte poletik ja fibroos (rakuline ja fibrootiline NSIP, vastavalt steroid- voi antifibrootiline ravi)

¢ Valdavalt basaalsed mattklaasjad tihenemised, traktsioonibronhiektaasiad, alasagarate mahu vahenemine; kargjaid
muutusi vahe voi Uldse mitte

¢ Sumptomid sarnased, aga kergemad kui UIP-I; sagedamini naistel, noorematel; parem prognoos 3)

Kopsubiopsia leid .

i Mitte-
tf ":I:ﬂsfta Kindel UIP Téendoline UIP Vaimalik UIP | klassifitseeritav | UIPleid puudub
gemat kopsufibroos

r . Kindel UIP | Kindel IPF Kindel IPF Kindel IPF | Kindel IPF Kindel IPF Eiole IPF
HRCT leid | Vaimalik UIP | 3 Kindel IPF Kindel IPF Toenaoline IPF Toengoline IPF

' UIP-le sobimatu | 4 Voimalik IPF Ei ole IPF | Eiole IPF Ei ole IPF Eiole IPF




ESIMENE HAIGE

® M82
& Tootas aatomiallveelaeval gaasikeevitajana
® Anamneesis ka tbc noorena

& Arstil alates 2011, kui verikoéha ja hingeldus; KT-| kopsudes valjendunud
fibroos; diagnoosiks kutsekahjustus, tapsustamata interstitsiaalne
kopsuhaigus, KOK

® 9 a jooksul 9 kopsu KT-d, keskmine vastus ,,fibrootilised ja
emflisematoossed muutused kopsudes pusivad eelmise uuringuga
vorreldes diinaamikata®

& Viimane saatekiri pulmonoloogilt: ,interstitsiaalne kopsuhaigus??*“



-

PERIFEERNE BASAALNE MATTKLAASTIHENEMINE, SEPTIDE PAKSENEMINE JA BRONHIEKTAASIAD (FIBROOS)
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NOPPEID

mattklaasjat muutust

P, kuna antifibrootilist ravi ta ei saa ja

progressioon on aeglane,

on suhteliselt palju
kirjuta! Las pulmonoloog valib ravi

soovita HRCT!

Ul
® Kui on pildiliselt interstitsiaalne kopsuhaigus,

& Sel patsiendil on pigem fibrootiline NSIP kui
& Kui esmasel rontgenil on difuusne fibroos,
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M73

TEINE HAIGE

Vaatevaljas 2014. aastast kopsu perifeerse tuumoriga, mida kiiritatud

2015.
2015.
2016.
2016.
2017.
2018.
2019.
2019.
2020.

jaan: valjendunud fibrootilised-emflisematoossed muutused

nov: soodne diinaamika, kopsudes emfliseem ja fibroos

juuni: tuumori retsidiivi ega mts ei leidnud, kiiritusjargne fibroos on olulise diinaamikata
dets: maliigse haiguse progressiooni ei ilmne

august: ebasoodsat diinaamikat ei leia

juuni: leid ebasoodsa diinaamikata

juuni: leid on diinaamikata

dets: bilat. pneumoonia, maliigse haiguse progressioon

veebr: UIP dgenemine on taandunud



PRIMAARNE TUUMOR




KERGE PERIFEERNE BASAALNE
SEPTIDE PAKSENEMINE




SEE ON KIIRITUSJARGNE FIBROOS
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= UIP AGENEMINE




UIP AGENEMINE ON TAANDUNUD



PARAST
AGENEMIST
(TUUMOR?!)




NOPPEID

& Kiiritusjargne fibroos ei ole summeetriline, tekib kiiritatud
piirkonnas

& UIP / KOK / kiiritusjargse / muu fibroosi korral tuleb hoolikalt
vaadata diinaamikat, otsida tuumoreid

& IPF suurendab kopsuvahi tekkeriski kuni 20%, seda juba ilma
teguriteta, mis enamasti kaasuvad (suitsetamine, emfiuiseem) )



KOLMAS HAIGE

& N74

& Jalgitakse dhupuudusega juba 2015. aastast. ,Ulatuslik emfliseem ja
alaosades ka fibroosi“. 2018. a kirjeldatakse diinaamikas stivenenud
interstitsiaalset kopsuhaigust

® Kopsuradioloog: ,, mustrilt sobib UIP“, veel kaks kopsuradioloogi:
,kuigi muutustest puutumata vahetu basaalne subpleuraalosa,
arvaks muutust siiski sobivaks UIP-le“

& Sama radioloog 1,5 a hiljem: ,pigem siiski fibrootiline NSIP“

& Patsient saab nintedaniibi; lisaks KOK ja astma segavorm, 40 pakk-
aastat suitsu






UIP / FIBROOTILISE NSIP AGENEMINE






PAONES




NOPPEID

® Emfliseem voib maskeerida kopsuhaiguse
mustreid, tahtis on diinaamika

® Ka kogenud radioloogil pole monel juhul
voimalik tapset diagnoosi panna

© Kui haigus on fibroseeruv, progresseerub ja
on agenemistega, voiks olla naidustatud
antifibrootiline ravi, soltumata sellest, kas

muster on tingimata UIP voi fibrootiline
NSIP

(11)



NELJAS HAIGE

® N63

& 2016. a diagnhoositud interstitsiaalne kopsuhaigus rindkeresiseste
limfisdlmede haaratusega

& Patsient keeldub kopsubiopsiast

& Saab ravi prednisolooniga, stabiilne



DOMINEERIVALT BASAALNE _
MATTKLAASMUUTUS :

VAHETU SUBPLEURAALNE
OSA POLE HAARATUD




NOPPEID

& Klassikalise NSIP korral domineerib mattklaasmuutus
& Iseloomulik on vahetu subpleuraalse osa haaratuse puudumine

& Kui fibroosi on vahe (tsellulaarne vorm), siis piisab tavaliselt ravist
kortikosteroididega



VIIES HAIGE

® M29

® 23.01.17 rontgenil pneumoonia, 28.01.17 KT-I pleuropneumoonia

® AB-ravi efekt on lUhiajaline, pneumoonia ja pleuraefusioon siivenevad

& 22.02.17 KT-| perifeersed subpleuraalsed ,reverse halo” kolded — COP? Seen?

& Riskitegureid ei ole, esmane idiopaatiline tromboos, kahtlus luupusele, LA-APPT
> 180, loplik kliiniline pohihaigus ,R76.8 Seerumi muud tapsustatud halbelised
immunoloogilised leiud”



»REVERSE HALO“







NOPPEID

Kriiptogeenne organiseeruv pneumoonia (COP) on muster
¢ ldiopaatiline OP

¢ Laigutised bilat. parenhiiimi konsolidatsioonialad, perifeerne ja basaalne jaotumine,
monikord mattklaasmuutused

& Histoloogiliselt granulatsioonkude bronhioolide valendikes, alveoolides; alveooliseinte
krooniline pdletik, interstitsiaalne fibroos

,Reversed halo“ simptom

¢ Klassikaliselt OP/COP, dif. Diagnostiliselt oportunistlikud seened (PM, pulmonaalne mukormiikoos, IPA,
invasiivne pulmonaalne aspergilloos), harvem granulomatoos/sarkoidoos/tbc/kasvaja, aga ka
infarktpneumoonia (KATE)

Infarktpneumoonia korral on subpleuraalsed kiiljad perifeersed konsolidatsioonialad, mis ei
kontrasteeru

KATE vOib pohjustada ka sarnaseid atelektaase, mis pole infarktpneumoonia
Akendamine (ka natiivuuringul voib KATE leida)



KUUES HAIGE

& N55
& Teist paeva vasimus, hingeldus, KATE valistamiseks
& Seropositiivne RA, baasravi mh metotreksaadiga

& Uuring valvesituatsioonis kell 4 66sel
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HAJUSAD TSENTRILOBULAARSED NOODULID







KUUES HAIGE (JATK)

Minu mottekaik: difuussed mattklaasjad tihenemised, mosaiikne dhustatus, age algus,
mtx-ravi anamnees — difuusne alveolaarne kahjustus? Ravimindutseeritud
pneumoniit? Reumatoidartriidiga seotud age interstitsiaalne pneumoonia? RA-ILD
agenemine? Algav ARDS?

Kopsuradioloog: , jaab mulje 6rnadest hajusapiirilistest laatuvatest
tsentrilobulaarsetest s6lmedest - pildiliselt sobib leid ravimindutseeritud
hlipersensitiivsele pneumoniidile.”

& Tootab muuseumis varahoidjana, varasemalt oli kodus pdrandate all hallitus. Kodus on

@

koduloomaks tuvi, mis olnud vahemalt 4 aastat.

Bronhilavaazist isoleeritud Actinomyces — zoonootiline bakter, pohjustab inimestel
bronhopneumooniat

Pulmonoloog: ,interstitsiaalse kopsuhaiguse pohjuseks eelkdige kodus peetav tuvi



TURANNOSAURUS SUE CHICAGO LOODUSMUUSEUMIS

® Mitmed erosiivsed
kolded alaldualuus —
pOhjuseks arvatakse
olevat aktinomukoos
(alternatiivselt
Trichomonas) )

® Endeemiline haigus,
suure tdendosusega
surid nakatunud
turannosaurused
nalga
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TERMINOLOOGIA

Pneumoonia/pneumoniit?
¢ Pneumoonia on pneumoniidi tlilip, kuna infektsioon (pneumoonia) tekitab pdletikku
¢ Pneumoniidiks nimetavad arstid mitteinfektsioosset kopsupdletikku
¢ |diopaatilised interstitsiaalsed pneumooniad?
Reumatoidartriidiga seotud interstitsiaalne kopsuhaigus (RA-ILD) on NSIP- voi UIP-mustriga haigus
Ravimindutseeritud kopsuhaigus (DILD) voib olla HP, OP/COP, DAD, NSIP vm mustriga
Age respiratoorse distressi siindroom (ARDS) on kliiniline diagnoos
Age interstitsiaalne pneumoonia/pneumoniit (AIP) on nii DAD mustri vorm kui ka ARDS-i idiopaatiline vorm

Difuusne alveolaarne kahjustus (DAD) on muster (ARDS-i, AIP), sage ravimindutseeritud kopsukahjustuse valjund, kliiniliselt
ja radioloogiliselt teistest ARDS-i/AIP pdhjustest eristamatu (¢

& Eksudatiivses faasis alveolaarne ja interstitsiaalne turse (KT-s difuusne mattklaasjas tihenemine, septide paksenemine, 6huldksud)
¢ Reparatiivses faasis fibroos

Ulitundlikkuspneumoniit (HP) on muster, pdletikuline reaktsioon allergeeni inhalatsioonile (dge ja krooniline); bronhide ja
peribronhiolaarse koe krooniline pdletik, granuloomid, hiidrakud

¢ Difuusne siimmeetriline mattklaasjas tihenemine (interstiitsiumi poletikust)
& Bronhipdletik tekitab dhuldkse, mosaiikse 6hustatuse mustrit

& Tsentrilobulaarsed noodulid <5 mm



NOPPEID

& Anamnees on tdhtis, aga kirjeldamisel on tahtsam ikka muster

& Difuusse haiguse korral tuleb sobrada ka epikriisides ja mdelda stisteemse pdhihaiguse (nt RA) voi selle
ravi tagajarjel tekkinud kopsuhaigusele

¢ HP/DAD = difuusne mattklaasmuutus, mosaiikne dhustatus; HP = noodulid; DAD = ,crazy paving*“

HP DAD




SEITSMES HAIGE

® M57
& 2017. aastast aeglaselt sivenev hingamispuudulikkus
& Pildiliselt kahtlustati sarkoidoosi (0rn peenkoldelisus, [imfadenopaatia)

¢ Histoloogiliselt krooniline hiipersensitiivsuspneumoniit (bronhiolotsentriline IPF,
bronhiolaarne metaplaasia, interstiitsiumis l[imfotstitaarne poletikuline infiltraat ja
fibroos, leidub epiteloidrakulisi granuloome ja kolesteroolikristallidega hiidrakke)

& Patoloog: , Haigusloos puudub patsiendi anamnees, mis on ulioluline interstitsiaalse
kopsuhaiguse diagnostikas”

® Pusiravi prednisolooniga, tekitajat pole siiani tuvastatud



DIFUUSNE RETIKULAARNEJA MATTKLAASTIHENEMINE,
ORN PEENNODULAARSUS. FIBROOTILINE KOMPONENT
(TRAKTSIOONIEKTAASIAD)
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KAHEKSAS HAIGE

M78
Rogaga vereeritus
20.12.19 KT: perifeersed mattklaasjad tihenemised, enam apikaalsel — eelkdige pdletik

15.01.20 KT: mattklaasjad tihenemisalad on laienenud, alveolaarne infiltraat, konsolidatsioonid,
,crazy paving“ — difuusne alveolaarne hemorraagia, Goodpasture stindroom voi mikroskoopiline
poluangiit

¢ 15.01.20 KT konsultatsioon: eelkdige hemorraagia, vaskuliit?

® 23.01.20 KT: kolded on suurenenud, mattklaasvarjustus on oluliselt vahenenud — vaskuliit

(Wegeneri granulomatoos?)

¢ Histoloogia: high-grade angiosarkoom

¢ 18.02.20 patsient suri



POLETIK?




HEMORRAAGIA? VASKULIIT?




VASKULIIT? WEGENER?




NOPPEID

¢ Difuusse kopsuhemorraagia korral tekib laigutine voi difuusne
mattklaasmuutus, millele voivad lisanduda konsolidatsioonid voi hajusad
tsentrilobulaarsed noodulid

& POhjuseid palju: Goodpasture’i siindroom, vaskuliidid (Wegeneri
granulomatoos, Churg-Straussi stindroom), sidekoehaigused (luupus,
idiopaatiline hemosideroos, koagulopaatia, ravimreaktsioon) jne

% Aga sarnased on ka hemorraagilised metastaasid!



UHEKSAS HAIGE

& N7/8

& Pikaajaline koha, KT-I| kopsus ,,8 mm hasti piirdunud
mittespetsiifiline kolle

& Jalgimiseks aasta jooksul veel 2 KT-d, kolle ei kasva



HAST! PIIRDUNUD
LOBULAARNE KOLL







EAvg -62.63 HU
Dev 16.21



NOPPEID

¢ Kui beniigse/maliigse kolde eristamisel jadb kahtlusi, m6oda ka tihedust

& 8% koigist kopsukasvajatest on hamartoomid (10)

® Intranodulaarne rasvkude tihedusega —40 HU kuni =120 HU on usaldusvaarne hamartoomi

indikaator, lisaks on iseloomulik siledakontuurne lobulaarne kuju ©)

® Voivad sisaldada kdhre, rasva, fibrooskude, epiteeli

® V0ivad pohjustada kroonilist koha, verikoha, palavikku (muutuda podletikuliseks)
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