Definizione

e interstiziopatie sonoe un gruppe di. affezioni che
Interessano prevalentemente od esclusivamente
l'interstizio polmonare.

Linterstizio pelmonare e |o spazio Compreso tra
due alveoll; In particelare guella parte di tessuto
connettive delimitato da due membrane basall
alveolari in cur scorre Il vaso sanguigno.



Classificazione

Da causa nota Da causa ignota

o |nfezioni * Fibrosi polmonare idiopatica
» Agenti professionalic  * Sarceidesi.

- polveri organiche * Emosideresi idiopatica

- polvar Inorganishs » Proteinosi alveolare

- di'erigine chimica

» Neoplastiche

» Congenite

o etaboliche

» Da agenti fisici

- radiazioni
- tossicita da ossigeno

*Da farmaci (amiodarone)
*Secondarie a collagenopatie

» \/asculiti primarie

o |StioCIteS] X

o | infangioleiomiomatesi

» Polmonite eosinofila primaria




Patogenesi

Stimolo

\

Inflammazione cronica
(alveolite)

\/

Danno

\

Fibrosi



Clinica

Sintomi d’'esordio

Dispnea: da sforzo=—> a rposo

Josse: secca, Stizzosa, persistente



Clinica

Esame obiettivo

Crepitii secchi'alle basi (“a velcro™)
Clanesi

Segni di cuore polmonare

Ippocratismo digitale (Clubbing)




PERCORSO DIAGNOSTICO
SOSPETTO CLINICO

ST N

PROVE EUNZIONALIY FLABORATORIO IMAGING
* SPIROMETRIA * RADIOGRAFIA

- DLLCO / \ » HRCT

* EMOGASANALISI * SCINTIGRAFIA

\ ANATOMIA PATOLOGICA /

* B.A.L.
* BIOPSIA




Esami di laboratorio

- Emocromo
e Indici di flogosi: VES, PCR
* ACE
* [ipizzazione linfocitara
* Ricerca Immunoepatelegica:
- ANA test
- C3-C4
- Fattore reumatoide
- p- ANCA e c-ANCA
- Immunoglebuline
- Precipitine
» Esame microbiologico dell’espettorato

Sono spesso aspecifici e di scarso ausilio



Prove di funzionalita respiratoria

Spirometria

» Diminuzione della CPT ed

teorica , e .
RNy armonica” di tutti 1 volumi

polmonari (VC, VRI, VRE, VR).

. _~'misurata

* VEMS e CV diminuiti; VEMSICV.

normale o aumentato

Deficit ventilatorio restrittivo




Prove di funzionalita respiratoria

DLCO

DLCO e dimnuita:

SPESSO gla In fase precoce di malattia



Prove di funzionalita respiratoria

Emogasanalisi arteriosa
All’'esordio: Ipossiemia con normo/ipocapnia

In fase avanzata: Ipoessiemia + ipercapnia

Valori di riferimento
pH: 7.35-7.45

Pa02: > 80 mmHg
PaCO2: 35-45 mmHg
HCO3-:23-25 mmol/L




Imaging

Radiografia del torace

Quadri piu frequenti
= Reticolare
= Micronodulare/miliare

= Nodulare

Specificita per gueste malattie e molto bassa.



Imaging

Tomografia computerizzata ad alta risoluzione (HRTC)
Molto piu sensibile e specifica della radiografia standard

. Rilevare interstiziopatie in pazienti sintomatici con RX negativa o
auppia.

. Descrivere accuratamente /aspetto. morfo/ogico.e |a topogralia
delle lesioni (alta correlazione aspetti radiolegici/istopatoelogic)

. Guidare la scelta del &ipo e del sito ai biopsia polmonare

. Descrivere il grado dj attivita della malattia e la potenziale
reversibilita del danno polmonare (ground glass)



Ground Glass
(Vetro smerlgllato)
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Anatomia patologica: BAL

3 iniezioni di 50 ml di fisiclogica a 37° con SUCCESSIVO
FECUpero e centrifugazione.

Supernatante: mediatori inflammatori

Cellule: N° assolutore %, morfologia

Indagini_ Microbiologiche.




Anatomia patologica: BAL

| "alveolite € un denominatore comune di queste malattie.

Precede e poi sostiene il danno strutturale e funzionale dell'interstizio.
Puo essere a diverso tipo di prevalenza cellulare:
LINEOCITARIA" - Sarcoldes| (CD4+)
- Alveolite allergica (CD8+)
- Collagenopatie
- Ashestosi
NEUTROEILA" - Fibrosi Pelmoenare ldiepatica
- ARDS
- Collagenopatie, Asbestosi
EOSINOFILA - Polmonite cronica eosinofila
- Ipersensibilita a farmaci

- Churg-Strauss



Anatomia patologica: biopsia

Transbronchiale

= Joracoscopica

Joracotomica

Percutanea

= Permette una diagnosi sicura
= Deve essere eseguita, prima di iniziare Il trattamento la terapia.

| .a decisione di tipo, sito e dimensioni della biopsia dipendono da:

- Sospetto per specifica patologia (es. IPF biopsia toracotomica,
sarcoidosi transbronchiale)
- Distribuzione e dimensioni delle lesioni (HRCT)

- Condizioni generali del paziente del paziente



FOLLOW-UP

In genere viene eseguito con visite periodiche ed esami
strumentali (prove di funzionalita respiratoria, emogasanalisi
d riposo e sotto sforzo, radiografia del torace).

Altre indagini, piu costose e piu invasive (HRCT e BAL)
Vengono eseguite pitl dil rado oppure in: presenza di
significative ed Imprevisto aggravamento delle condizioni
cliniche.

L'intervallo di tempo tra un controllo e I’altro e definito
sostanzialmente dal tipo di patologia e dalle condizioni
cliniche del paziente, che guidano sempre nella
programmazione del follow-up.
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HRCT FINDINGS IN IPF

Alla HRCT presenza di opacita reticolari intralobulari e

interstiziali basali, ispessimento dei setti interlobulari,
aspefto
caratteristico di tipo “honey comb”, bronchiectasie lobari,

e alterazioni pleuriche



Clinica: trattamento

| corticosteroidi rappresentano tuttora I'approccio terapeutico
di scelta, nonostante nessuno studio abbla dimostrato la loro
reale efficacia nel trattamento delle IPF

In alternativa od In aggiunta
IMMUNOSOPPrESSOr: azatioprna, ciclofosiamide

Strategie terapeutiche future:

- Immunesoeppresori

- Agenti che Interferiscono con la sintesi di collageno
- Agenti antifibrotici

- Terapia genica

Trattamento chirurgico

- Trapianto di polmone






TAC: noduli subpleurici/perivascolari




TAC: Honeycombing e fibrosi




TRATTAMENTO

Vi e evidenza che lo steroide orale migliori la sintomatologia
ed il quadro radiologico ma non che influenzi la progressione
della malattia

| esionl cutanee lievi

) : _ NERAPIA'SINTIOMATICA €/6
y DVEIENIENOIES = e p O1DE TOPICO

- Stadio 1°* pelmenare |

- Stadio pelmoenare 2°,3° N

- Stadio 1° progrediente o non remittente| STEROIDE
Grave sintomatologia d'organo
Interessamento , O.N.C.
Ipercalcemia e ipercalciuria
Astenia con forte calo di peso

\PER VIA
SISTEMICA




