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1.1. DEFINITION OG FOREKOMST
Interstitielle lungesygdomme (dansk: ILS, eng:
diffuse parenchymal lung diseases (DPLD) eller
interstial lung diseases (ILD)) er en heterogen
gruppe af sygdomme med affektion af samtlige
dele af lungens parenkym (bronkier, interstitium,
alveoler, kar). ILS kan vise sig ved inflammation
med efterfglgende fibrosedannelse eller alene ved
fibrose.

Incidensen af ILS er sandsynligvis steerkt under-
vurderet. Incidensen af idiopatiske tilfeelde udger
omkring 4-16/100.000 personar og inkluderes alle
former for interstitiel pavirkning ved autoimmun
reumatisk sygdom/bindeveevssygdom (eng. CTD-
ILD (connective tissue diseases-ILD)) foruden
eksogen pavirkning er tallet flere gange hgijere.
Hertil kommer patienter med sarkoidose.

Mange leeger vil f& brug for at kunne udrede med
henblik pad pavisning af ILS. Klassifikation, be-
handling, kontrol samt vurdering mhp. lungetrans-
plantation forudseetter specialviden og foregar pa
de hgjtspecialiserede ILS centre.

1.2. ATIOLOGI OG KLASSIFIKATION

ILS inddeles efter kendt eaetiologi (inhalation af
organisk og uorganisk stgv, stralebehandling,
leegemidler, lungemanifestation ved bindeveaevs-
sygdomme), som idiopatiske former uden pavise-
lig arsag, sygdomme med granulomatgs inflam-
mation og en blandet gruppe af sjaeldne ILS syg-
domme (Figur 1).

De idiopatiske typer sammenfattes i betegnelsen
Idiopatisk interstitiel pneumoni (IIP) (dansk: Idio-
patisk lungefibrose, eng: Idiopathic Interstitial
Pneumonias). IIP opdeles i forskellige undertyper
afhaengig af de radiologiske og patologiske fund
(figur 1). Den vigtigste skillelinje er mellem idiopa-
tisk pulmonal fibrose (IPF) og andre former for IIP.
IPF og UIP blev tidligere benyttet synonymt. UIP
er dog ikke patognomonisk for IPF. Det er derfor
vigtigt at skelne, idet IPF er en klinisk betegnelse

for en specifik sygdom (tabel 1) mens UIP beteg-
ner et karakteristisk radiologisk eller histologisk
mgnster.

Andre former af IIP klassificeres efter deres pato-
logiske/radiologiske billede: Non Specific Intersti-
tiel Pneumonitis (NSIP), Desquamativ Interstitiel
Pneumonitis (DIP), Respiratory Bronchiolitis in
Interstitial Lung Disease (RBILD), Kryptogent or-
ganiserende pneumonitis (COP), Akut interstitiel
pneumonitis (AIP), Lymphoid Interstitiel pneumo-
nitis (LIP) og Idiopatisk Pleuroparenkymatgs fib-
roelastose (IPPFE).
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Figur 1. Klassifikation af ILS.

De samme radiologiske og/eller histologiske mgn-
stre kan ses ved ILS med kendt aetiologi som
f.eks. bindevaevssygdomme, pneumokonioser
eller udlgst af medikamenter. Ud over de be-
skrevne sygdomsbilleder findes der en raekke ILS,
som ikke lader sig indpasse i lIP klassifikationen.
Det drejer sig f.eks. om eosinofile pneumonier og
Pulmonal Langerhans Celle Histiocytosis (PLCH),
cystiske lungesygdomme, lungesygdomme med



vaskulitis og granulomatgse lungesygdomme som
sarkoidose, allergisk alveolitis og silikose.
Tabel 1. Sygdomme vs. Mgnstre

Klinisk Histologisk
Betegnelse | mgnster
IPF uIP
NSIP NSIP
DIP/RBILD | DIP/RBILD
COP OoP
LIP LIP
AIP DAD
1.2.1IPF

Idiopatisk pulmonal fibrose er en kronisk fibrotisk
interstitiel lungesygdom, der kun ses hos voksne,
og hos ca. 10-15% i en familicer form. IPF er
karakteriseret ved Usual Interstitial Pneumonitis
(UIP), som er et radiologisk og/eller histologisk
mgnster. Se DLS’ retningslinje om “Idiopatisk
pulmonal fibrose”.

1.2.2 NSIP

Non  Specific Interstitial Pneumonitis er
patoanatomisk defineret ved homogen interstitiel
inflammation (celluleer NSIP) eller fibrose (fibrotisk
NSIP) medfgrende breddeggede alveolesepta.
NSIP mgnster kan optraede idiopatisk, og som
ledsagefeenomen til  CTD-ILD, bivirkning til
leegemidler (DI-ILD, eng. drug induced ILD) og
allergisk alveolitis. Radiologisk ses typisk spredt
matglastegning med varierende grader af
fibrosedannelse pa HRCT.

1.2.3 RBILD & DIP

Respiratory Bronchiolitis in Interstitial Lung
Disease & Desquamative Interstitial Pneumonitis
betragtes som et spektrum af rygerelateret ILS,
hvor RBILD er mildere end DIP. RBILD er oftest
associeret med apikalt beliggende matglasnoduli,
hvorimod DIP radiologisk kan preesentere sig
alene med omrader med basal mere homogen
matglastegning, hvor biopsier viser akkumulation
af makrofager i alveoler samt let interstitiel
inflammation med bevaret lungearkitektur.

1.2.4 AIP

Det histologiske billede ved Akut interstitiel pneu-
monitis er Diffuse Alveolar Damage og er
defineret ved omfattende diffus alveoleer
destruktion med opfyldning af alveoler med
inflammation, hyaline membraner og
efterfglgende varierende grader af
bindevaevsdannelse. DAD er det patoanatomiske
korrelat til det kliniske ARDS billede, og er en
uspecifik reaktionsmade i lungen. DAD findes i en
meget sjaelden idiopatisk form som kaldes Acute
Interstitial  Pneumonitis.  Radiologisk  viser

tilstanden sig ved heterogent udbredte store
omrader med matglastegning og konsolidering pa
HRCT.

1.2.5 COP

Cryptogenic Organizing Pneumonia er en
uspecifik reaktionsmade visende sig ved
konsoliderede  omrader med pleuraneere
luftoronkogrammer pa HRCT, men kan ogsa have
mere diffus udbredelse. Hos 50% ses det sakaldte
atol sign eller reverse halo sign pa HRCT reprae-
senteret ved annuleere infiltrater med central mat-
glastegning. Patoanatomisk er det karakteriseret
ved fibrinudfeeldning i alveoler straekkende sig ud i
terminale  bronkioler som udfyldes med
granulationsveev. Der er varierende grad af in-
terstitiel inflammation.

OP ses ofte som en reaktionsmade ved lunge-
skade, f.eks. infektioner, laegemidler, stralebe-
handling eller autoimmun reumatisk sygdom, nar
den underliggende arsag ikke kan identificeres,
betegnes sygdommen som kryptogen=idiopatisk
(COP).

1.2.6 Idiopatisk LIP

Lymphoid Interstitial pneumonitis er en meget
sjeelden tilstand med diffus lymfocytinfiltration i
interstitiet, som kan veere idiopatisk eller
associeret til Mb. Sjggren, reumatoid artritis, SLE
og HIV, og radiologisk praesenterer sig med diffus
matglastegning, centrilobuleere  noduli  samt
tyndveeggede cyster.

1.2.7. IPPFE

Idiopatisk Pleuroparenkymatgs fibroelastose er en
yderst sjeelden tilstand med primeer apikalt
lokaliseret fibrose og pleurafortykkelse.
Histologisk er sygdommen karakteriseret ved
positiv farvning for elastin.

1.2.8. Uklassificerbar ILS

Uklassificerbar ILS optraeder hos 10-20% og er de
ILS-patienter, hvor man p& trods af intensiv
udredning ikke kan subklassificere tilstanden.
Uklassificerbar ILS skal ikke forveksles med
uklassificeret ILS, hvor udredning ikke er
foretaget. De hyppigste arsager til den manglende
subklassifikation ved uklassificerbar ILS er mang-
lende lungebiopsi af diverse arsager, ikke-
repreesentativ  lungebiopsi, divergerende fund
mellem biopsi og HRCT, eller stort overlap til
differentialdiagnoser f.eks. mellem IPF og fibrotisk
allergisk alveolitis.

ILS ved bindeveevssygdomme, medikamentel
pavirkning og andet klassificeres deskriptivt efter
deres patologisk/radiologiske fremtrseden. F.eks.



UIP ved reumatoid artritis (RA-UIP) eller NSIP ved
sklerodermi (SSc-NSIP).

1.3. UDREDNING

A: Udredning med non-invasive metoder, som er
tilgeengelige pa enhver medicinsk/lungemedicinsk
afdeling.

Udredning af ILS med henblik p& at fastsla type
og behov for behandling er vanskelig, men indle-
dende undersggelser med henblik pa at konstate-
re tilstedeveerelsen af ILS og bedgmme grad af
udbredelse kan finde sted pa alle lungemedicin-
ske afdelinger samt de fleste medicinske afdelin-
ger.

Det mest fremtraedende debutsymptom er funkti-
onsdyspng som Vil veere til stede tidligt og veere
ude af proportion med fund ved spirometri og rtg.
thorax, undersggelser som i gvrigt har lav sensiti-
vitet ved ILS.

Fund af basal tar krepitation ved lungestetoskopi
(velcrolyd) og evt. trommestikfingre og urglasneg-
le (clubbing), samt B-linjer i interstitielt syndrom
og fortykket pleura ved fokuseret lungeultralyds-
skanning (se DLS’ retningslinje om FLUS) er tegn
pa ILS som bar fare til yderligere udredning.

Ved mistanke om ILS vil det primaere undersggel-
sesprogram indeholde en udvidet LFU samt
HRCT af thorax. HRCT bgr udfares efter retnings-
linjer fra Dansk Thoraxradiologisk Selskab.
Supplerende 6-minutters gangtest med pulsoksi-
metri er et fglsomt mal for graden af lungeaffekti-
on. Tidlig og efterhdnden udtalt desaturation un-
der belastning er typisk ved ILS, mens der ofte er
normal saturation i hvile i de tidlige stadier.

Bekraeftes mistanken om ILS kan ekkokardiografi
overvejes, da en mindre gruppe af ILS patienter
har pulmonal hypertension. Pulmonal hypertensi-
on i relation til ILS forveerrer savel symptomer
som prognose og kan pga. gget blgdningsrisiko
kontraindicere invasive undersggelser.

Mhp. afklaring af evt. underliggende aetiologi bar
udfgres:

o Detaljeret anamnese med mulig eksposition
i hjemmet, arbejdsplads, fritidsinteresser,
medicin.

o Familiger disposition

e Ekstra klinisk opmeerksomhed pa sympto-
mer/fund som kunne vaere tegn pa system-
sygdom (uveitis, hudforandringer,
artrit/artralgier, sicca symptomer, proksimal

muskeltraethed, reflux m.m.).

e Ekstra gennemgang af medikamentel be-
handling, kemoterapi/stralebehandling tidli-
gere/ nuveaerende, idet mange medikamen-
ter/behandlinger har velkendt association til
udvikling af ILS (f.eks. amiodaron, nitro-
furantoin, bleomycin, immunterapi m.fl.).
Ved mistanke om medicineksponering som
arsag til DI-ILD kan opslag i databasen
www.pneumotox.com veere en god hjeelp.

e Immunologisk screening for bindevaevssyg-
dom med anti-CCP, IgM rheumafaktor, og
ANA screening (evt. suppleret med
MPO/PR3 ANCA). Andre autoantistoffer vil
afheenge af symptomer og kliniske fund.

Er tilstedeveerelsen af ILS bekraeftet, bar patien-
ten pa dette tidspunkt henvises til yderligere ud-
redning, opfalgning og behandling ved et af de
hgijt specialiserede ILS centre. Disse findes ved
Aarhus Universitetshospital (Center for Sjeeldne
Lungesygdomme), Odense Universitetshospital
(Syddansk Center for ILS (SCILS)), Herlev-
Gentofte Hospital samt Rigshospitalet.

Patienter med interstitielle lungeabnormaliteter
(ILA), som er tilfeeldige fund af interstitielle foran-
dringer hos patienter ikke misteenkt for ILS og
risiko for progression bgr falges pa lokal lunge-
medicinsk afdeling og henvises til hgjtspecialise-
ret center ved progression (Se DLS’ retningslinje
om ILA).

B: Udredning med henblik p& klassifikation og
behandling af ILS ved hgjtspecialiseret ILS
Center.

Bronkoskopi med BAL og evt. transbronkial tang-
biopsi (TBB) eller cryobiopsi (TBCB). Spargsmalet
vil iseer veere, om der skal foretages biopsi eller ej.
TBB kan fastsla tilstedeveerelsen af helt diffuse
tilstande med bronkocentrisk udbredelse idet sen-
sitiviteten her er hgj ved f.eks. sarkoidose, nonfi-
brotisk allergisk alveolitis og karcinomatose, mens
TBCB foretraekkes til andre ILS, da de giver starre
og mindre beskadigede biopsier. TBCB kan fast-
sla tilstedeveerelse af mere heterogene former for
ILS som bl.a. UIP, NSIP, fibrotisk allergisk alveoli-
tis og har erstattet kirurgisk lungebiopsi hos de
fleste patienter.

BAL kan veere diagnostisk ved eosinofil pneumo-
ni, pulmonal alveoleer proteinose (PAP), diffus
alveoleer blgdning, karcinomatose og infektioner,
og vejledende ved andre former for ILS som f.eks.


http://www.pneumotox.com/

sarkoidose.

Kirurgisk lungebiopsi udfgres som video assisteret
thorakoskopisk kirurgisk (VATS) resektionsbiopsi.
Denne ma& hos mange patienter udelades pa
grund af hgj alder, pulmonal hypertension eller
sveert nedsat lungefunktion med heraf uaccepta-
bel hgj mortalitetsrisiko. Biopsien skal séledes
planlaegges fer sygdommen er s& udbredt, at
biopsi er for risikabel, og som udgangspunkt far
initiering af medikamentel behandling.

Gennemfgrsel af enhver kirurgisk lungebiopsi skal
altid ngje overvejes idet indgrebet er forbundet
med en betydelig forhgjet peri- og postoperativ
risiko for infektion, blgdning, forleenget luftleekage
og dad (op til 5%). Den forhgjede mortalitetsrisiko
skyldes ved IPF primaert udvikling af akut exacer-
bation med respirationssvigt.

Henvisning til gentest for lungefibrose hos IPF-
patienter med familiszer anamnese af fibrotisk ILS,
familicer anamnese af telomeropati eller IPF-
patienter < 50 ar.

C: Multidisciplingere
konference)
ILS-diagnosen anbefales opnaet ved MDT konfe-
rence med deltagelse af lungemediciner, radiolog
og evt. patolog, reumatolog og arbejdsmediciner.
MDT-diagnose betragtes som den gyldne stan-
dard inden for ILS. P4 MDT-konference tager man
ogsa stilling til kontrol- og behandlingsplan samt
revurdering af diagnose ved uklassificerbar ILS
eller ILS som en arbejdsdiagnose.

konferencer (MDT-

Udredningen tager herefter forskelligt forlgb af-
haengig af den tilsyneladende type af ILS:

Ved ekkokardiografiske tegn pa svaer pulmonal
hypertension bgr lungebiopsi undgas og patienten
bar evt. henvises til hgjresidig hjertekateterisation
mhp. neermere afklaring af de kardielle forhold far
en evt. lungebiopsi.

1.3.1. Idiopatisk pulmonal fibrose

Det vigtigste er at udskille IPF, idet dette har stor
betydning for prognose og behandling. Hvis syg-
dommen er idiopatisk og HRCT viser et sikkert
UIP-mgnster (se DLS retningslinjen “ldiopatisk
pulmonal fibrose”) vil sandligheden for IPF diag-
nose ved biopsi veere > 90%, og biopsi kan derfor
udelades. Ved mistanke om andre IIPs er biopsi
som regel pakreevet for at opna en sikker diagno-
se.

1.3.2. CTD-ILD
Bade radiologisk og patologisk er billedet meget

heterogent, og har patienten faet immunosup-
pressiv behandling i forlgbet er DI-ILD og oppor-
tunistisk infektion ogsa en differentialdiagnose.
Bronkoskopi med BAL kan anvendes som led i
differential diagnostisk afklaring. Lungebiopsi er
sjeeldent ngdvendigt, hvis der er tale om en kendt
underliggende bindeveevssygdom.

1.3.3. ILS ved eksogen pavirkning; mistanke
om allergisk alveolitis

Bronkoskopi med BAL og evt. TBB vil stort set
altid kunne stille diagnosen non-fibrotisk allergisk
alveolitis. BAL og TBCB er ofte ngdvendig ved
fibrotisk allergisk alveolitis (Se DLS’ retningslinje
om allergisk alveolitis).

1.3.4. Medicinudlgst ILS (DI-ILD)

Billedet er meget heterogent. De mest almindelige
former er OP, NSIP, allergisk alveolitis, og DAD.
Infektion vil ofte veere en differentialdiagnose,
hvorfor bronkoskopi med BAL ofte er indiceret.
TBCB/TBB kan veere ngdvendig for at bekraef-
te/udelukke differentialdiagnoser som f.eks. infek-
tion eller lymfangiitis carcinomatose, hvis patien-
ten kan tale invasive undersggelser.

1.35 Progressiv pulmonal fibrose
(PPF)/progressiv fibrotisk ILS (PF-ILS)

Er ikke en diagnose, men sygdomsmanifestation
ved fibrotisk non-IPF ILS, og defineres ved for-
skellige kombinationer af symptomforveerring,
fysiologisk og/eller radiologisk progression (Se
DLS'’ retningslinje "PF-ILS”).

1.4. BEHANDLING

Generelt ma behandling med steroid og cytostati-
ka kun iveerkszettes pa patienter som er diagno-
stisk afklarede. Hos patienter med klinisk og ra-
diologisk sikker IPF kan antifibrotisk behandling
startes uden biopsi. Hos stort set alle andre pati-
enter kreeves biopsi for at opna en diagnostisk
afklaring.

Kun ndr patienten er diagnostisk afklaret kan man
opstille mal for behandlingen. F.eks. IPF: usendret
tilstand uden progression; celluleer NSIP med
udtalt inflammation og kun lidt fibrose: naer norma-
lisering af lungefunktion.

1.4.11PF

Anti-fibrotisk behandling af IPF med enten
pirfenidon eller nintedanib varetages pa de fire
hgjt specialiserede ILS centre. Behandlingen har
evident vist at nedseette bl.a. fald i FVC, mindske
tid til akutte exacerbationer samt forleenge
progressionsfri  levetid. Immunsupprimerende
behandling med f.eks. hgjdosis Kkortikosteroid,
azathioprin, cyclofosfamid er kontraindiceret ved



IPF, mens lavdosis kortikosteroid ofte benyttes
som palliation. lltbehandling ordineres efter
vanlige retningslinjer.

Er patienten uden tegn pa svaer komorbiditet bar
man tidligt henvise pt. til vurdering mhp. lunge-
transplantation (Se DLS retningslinje Lungetrans-
plantation).

1.4.2 NSIP
Behandlingsrespons pa antiinflammatorisk
medicin er set i ét RCT og flere patientserier.

Behandlingen indledes med prednisolon med
mellemstor dosis i 1-2 maneder, herefter nedtrap-
ning til vedligeholdelsesdosis pa 5-10 mg dagligt.
Samtidig med prednisolon indledes oftest behand-
ling med immunosuppressiva, typisk mycopheno-
latmofetil eller azathioprin. Kombination af rituxi-
mab og mycophenolatmofetil har vist bedre effekt
end mycophenolatmofetil pA FVC og progressi-
onsfri overlevelse hos patienter med idiopatisk
NSIP og CTD-NSIP.

De fleste patienter med cellulzer NSIP vil fa bety-
delig stigning, men som oftest ikke normalisering,
af lungefunktion, hvorimod patienter med fibrotisk
NSIP ofte har et mindre respons. For de fleste
patienter vil behandling veere vedvarende, idet
ophgr med behandlingen typisk medfgrer recidiv
efter fA maneder. Patienter med PF-ILS bgr tilby-
des antifibrotisk behandling.

Det er naturligvis essentielt at eliminere evt. udlg-
sende arsager til NSIP, og hos isaer kvinder skal
man veere opmaerksom pa udvikling af binde-
vaevssygdom.

1.4.3 COP

Vil som regel respondere hurtigt pa prednisolon i
middelstore doser. Behandlingsvarighed er op til 1
ar, da tidligere behandlingsophgr oftest farer til
hurtigt recidiv.

1.4.4 ILS ved eksogen pavirkning - f.eks.
allergisk alveolitis

For behandling af allergisk alveolit henvises til
DLS’ retningslinje herom.

1.4.5 Medicinudlgst ILS (DI-ILD)

Vigtigst er ophgr med behandling af det
misteenkte medikament. Steroider fremskynder
resolution af forandringer, men forandrer méaske
ikke senresultatet. Et specielt problem udger
stoffer med meget langvarig udskillelse som f.eks.
amiodaron. | disse tilfeelde kan steroidbehandling i
manedsvis efter seponering af amiodaron veere
ngdvendigt.

1.4.6 CTD-ILD

Lungesygdom ved bindeveevssygdomme
behandles i samarbejde mellem reumatologisk og
lungemedicinsk afdeling og feelles MDT er
veesentlig til diagnostik og behandling. Som regel
betragtes immunsupprimerende behandling (f.eks.
mycophenolatmofetil, Cyclophosphamid eller for-
skellige biologiske laegemidler) som standard
behandling og ved udvikling af progressiv pulmo-
nal fibrose tillaegges antifibrotisk medicin.

1.4.7. Pulmonal hypertension

Patienter med ledsagende pulmonal hypertension
(PH) vurderes ved kardiologisk afdeling, idet der
kan veere indikation for behandling (f.eks. patien-
ter med sklerodermi). Treprostinil inhalation har i
et RCT vist beskeden men signifikant bedring i
6MWT distance hos patienter med ILS relateret
PH. Treprostinil er ikke godkendt i Europa til den-
ne indikation. Lungetransplantation bgr overvejes
hos alle patienter med ILS som udvikler tegn pa
PH.

1.5. KONTROL OG OPFZLGNING

Generelt vil der veere tale om kroniske
sygdomme, som kreever meget langvarig
opfalgning. Afhaengig af sygdommens
kliniske/radiologiske manifestationer kan de
afggrende undersggelser veere forskellige.

1.5.1 Patienter med ILS som fglges uden
behandling:

I en reekke tilfeelde vil man observere patienten for
at se om tilstanden er stabil. Intervaller med 3-6
maneders interval vil vaere rimeligt i starten, og
ved et stabilt sygdomsbillede kan lsengere
intervaller anvendes senere.
Kontrolundersggelser: Rtg. Thorax (f.eks. ved OP)
og spirometri med diffusion. Ved Kkliniske tegn pa
progression vil fornyet HRCT scanning veere
indiceret.

1.5.2 Patienter med ILS i behandling:

Ved pabegyndelse af behandling ses patienten
jeevnligt nogle gange indtil tilstanden er stabil,
eller det forventede behandlingsméal er naet.
Kontrolundersggelser: Rtg. thorax og spirometri
med diffusion. Hvis det forventede
behandlingsmal ikke er naet, bgr fornyet HRCT
overvejes mhp. monitorering og justering af
behandlingen.

1.5.3 Veerdi af undersggelser i kontrol af ILS:
Symptomer:

Meget sensitiv som tidligt opfanger forandringer.
Er udgangspunkt for planleegning af videre
undersggelser.



6 min. gangtest:
Sensitiv undersggelse, som er prognostisk bade
ift. gangdistance og graden af desaturation.

Spirometri:

Fald i FVC er den bedste preediktor for
sygdomsprogression og prognose og indgar i
definitionen af progressiv pulmonal fibrose.
Undersggelsen har lav sensitivitet, som oftest vil
undervurdere sygdomsudvikling af ILS.

Diffusionskapacitet:

Sensitiv undersggelse, men uspecifik og kan vee-
re nedsat pga. aneemi, emfysem eller pulmonal
hypertension. Fald i DLCO > 10% indgar i definiti-
onen af PPF. DLCO opfanger sndringer i ILS
tidligt i forlabet, men der er stor malevariation.

Rtg. thorax:

De fleste patienter opnér ikke normalt rtg. thorax,
og undersggelsen udviser lav sensitivitet til at
opfange forandringer.

HRCT scanning:

Sensitiv undersggelse til at opfange tidlig ILS, og
hvor fund kan korreleres til udvikling i form af
remission eller progression. Pga. en kumuleret
stralingsdosis kan HRCT ikke indgd som
rutineundersggelse til hyppig ILS monitorering,
men bgr udfgres som led i statusopfglgning samt
ved divergens imellem forventet
behandlingsrespons og symptomprofil. Endvidere
bagr HRCT overvejes ved rygere/ex-rygere med
ILS og udvikling af B-symptomer idet patienter
med fibrotisk ILS har forgget risiko for udvikling af
lungecancer.

1.6. PROGNOSE

Prognosen er afhaengig af typen af ILS. Patienter
med IPF har en betydelig darligere prognose med
en median overlevelse uden behandling pa 2-4 ar,
afhaengig af sygdommens sveerhedsgrad, mens
patienter med f.eks. non-fibrotisk allergisk alveoli-
tis og COP ofte bliver raske. Ikke-IPF-patienter
med progressiv pulmonal fibrose har en prognose,
som er sammenlignelig med IPF.
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