X. Streszczenie

Wprowadzenie

Srédmiazszowe zapalenie ptuc z cechami autoimmunologicznymi (interstitial pneumonia
with autoimmune features — IPAF) to pojecie opisujace wspélistnienie choroby $rédmiazszowej ptuc
u pacjentéw z cechami, mogacymi wskazywaé na jej ,,ukladowy” charakter, przy jednoczesnym
braku spetniania kryteriow rozpoznania jakiejkolwiek choroby tkanki acznej (CTD). Jest to termin
wprowadzony do pulmonologii w 2015 roku, choé jako zjawisko badane i opisywane pod réznymi
nazwami od lat 80-tych minionego wieku. Rozpoznanie IPAF opiera si¢ na koniecznosci stwierdzenia
ILD oraz wykluczeniu CTD, a ponadto obecnosci cech koncentrujacych si¢ wokot trzech domen:
klinicznej, serologicznej i morfologicznej. Obecny ksztalt kryteriéw jest przedmiotem dyskusji
1 zdaniem wielu autoréw, w tym samych twoércow pojecia IPAF, wymaga modyfikacji. Dotychczas
opublikowane badania nie pozwalaja na pelne scharakteryzowanie tego zagadnienia, co uzasadnia

potrzebg dalszych badan w tym obszarze.

Cele pracy

1. Wyodrgbnienie i scharakteryzowanie grupy chorych spehiajgcych kryteria rozpoznania IPAF,

2. Poszukiwanie czynnikéw wptywajacych na przebieg choroby.

Material

Material badawczy stanowila dokumentacja medyczna pacjentow hospitalizowanych
w Oddziale 12 IIT Kliniki Chorob Ptuc i Onkologii Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc w Warszawie
w latach 2004-2019. Wstepnym kryterium kwalifikacji chorych do dalszej analizy bylo rozpoznanie
ILD, potwierdzone w HRCT lub badaniu patomorfologicznym. Sposréd tej grupy wylaczano
pacjentow, u ktérych ILD miata znang etiologig, w tym chorych z rozpoznana, zdefiniowang chorobg
tkanki 1jcznej. Z tak wyselekcjonowanej grupy do dalszej analizy kwalifikowano chorych
spetniajgcych kryteria rozpoznania IPAF wg. ATS/ERS z 2015r.

Metody

Analiza retrospektywna dokumentacji medycznej zakwalifikowanych do badania pacjentéw,

ze szczegllnym uwzglgdnieniem badania podmiotowego i przedmiotowego, obrazu radiologicznego,



patomorfologicznego, badan czynnosciowych uktadu oddechowego oraz badafi serologicznych.

Analiza statystyczna opisowa oraz z uzyciem modeli regresji jednoczynnikowe;.

Wyniki

Grupg chorych speniajacych kryteria rozpoznania IPAF cechowata duza heterogenno$é.
W badanej grupie obserwowano dominacjg pici zenskiej i 0s6b w szostej dekadzie zycia. Najczestsza
manifestacjg kliniczng bylo zapalenie stawéw, wielostawowa sztywnos$¢ poranna i cechy zespohu
suchosci. Dominujgca cz¢§¢ pacjentéw wykazywala sie wielochorobowoécig, a wérdd najczestszych
schorzen wspétistniejagcych obserwowano zaburzenia funkcji tarczycy. W zakresie obrazu
radiologicznego dominowatl wzorzec NSIP. Zaburzenia w zakresie wskaznikéw czynnos$ciowych,
W przewazajgcej czgsci grupy dotyczyly TLco. Obserwowano ponadto nizsze wartosci wskaznikow
czynno$ciowych w grupie chorych z obrazem UIP w HRCT. Brak tego wzorca radiologicznego
charakteryzowal grupe o lepszym rokowaniu. W zakresie domeny serologicznej, cechy ktérej
obserwowano najczgéciej, dominujacym odchyleniem byla obecnosé ANA. Wysokie miana tych

przeciwcial korelowaly z wyzszymi warto§ciami wskaznika TLco.

Whioski

W odpowiedzi na pierwotnie okre$lone cele pracy przedstawiona analiza pozwala na

sformutowanie nastepujgcych wnioskow:

1. Chorzy spetniajgcy kryteria rozpoznania IPAF najczgéciej cechowali sie érédmiqiszowyﬁl
zapaleniem ptuc o wzorcu NSIP z upo$ledzeniem czynnosci phuc pod postacig obniZenia
TLco, manifestacjg kliniczng pod postacig objawéw zapalenia stawéw oraz sztywnosci

porannej oraz obecnoscig przeciwcial ANA.

2. U pacjentow spelniajgcych kryteria rozpoznania IPAF cechy takie jak wysokie miana
przeciwcial ANA, brak zaburzeh architektoniki pluc o wzorcu UIP wigzaly sie

z korzystniejszym przebiegiem choroby.



XI. Summary

Introduction

Interstitial pneumonia with autoimmune features (IPAF) is a term that describes the
coexistence of interstitial lung disease in patients with features that may indicate its "systemic" nature
while not meeting the criteria for a diagnosis of any particular connective tissue disease (CTD). This
research concept was introduced to pulmonology in 2015 although it has been studied and described
under various names since the 1980s. The diagnosis of IPAF is based on the evidence of ILD and the
exclusion of defined CTD as well as the presence of features concentrated around three areas: clinical,
serological and morphological. The current shape of this criteria is a subject of an active discussion
and in the opinion of many authors, including the authors of IPAF concept itself, requires modification.
The studies published so far do not allow for a complete characterization of this issue, which

substantiate the need for further research in this area.
Aims of the study:
1. Identification and characterization of a group of patients meeting the IPAF criteria.

2. Search for factors that influence the prognosis of the disease.

Material

The research material consisted of the medical documentation of patients hospitalized in the
3rd Lung Diseases and Oncology Department, National Tuberculosis and Lung Diseases Research
Institute in Warsaw from 2004 to 2019. The initial criterion for qualifying patients for further analysis
was the diagnosis of ILD, confirmed by HRCT or pathomorphological examination. Patients with
known ILD origin, including patients with known defined connective tissue disease, were excluded
from this group. From this selected cohort, patients who met the research criteria for the diagnosis of

IPAF according to ATS / ERS from 2015 were qualified for further analysis.

Methods

Retrospective analysis of medical records of patients qualified for the examination, with

particular emphasis on the clinical history and physical examination, radiological and



pathomorphological images, pulmonary function tests (PFTs) and serological tests. Descriptive

statistical analysis and analysis using univariate regression models.

Results

The group of patients meeting the IPAF criteria was characterized by high heterogeneity. In
the study group, the dominance of the female sex and people in their sixties was observed. The most
common clinical manifestation was arthritis, polyarticular morning stiffness and dryness syndrome
features. The predominant part of patients was multi-morbid and abnormalities in thyroid function
were observed among the most common comorbidities. In terms of the radiological image, the NSIP
pattern was the dominant one. Disturbances in PFTs were mainly related to TLcos. Moreover, lower
values of functional indices were observed in the group of patients with the UIP image on HRCT. The
lack of this radiological pattern characterized the group with a better outcome. The most common

serological feature was ANA positivity. High titres of these antibodies correlated with higher values
of the TLco index.

Conclusions

In response to presented aims of the study, the analysis allows for the following conclusions:

1. Patients meeting the IPAF criteria most often demonstrated non-specific interstitial
pneumonia (NSIP) with impaired pulmonary function in the form of TLco decrease, clinical

manifestation in the form of arthritis symptoms and morning stiffness and the presence of
ANA.

2. In patients meeting the IPAF criteria, features such as high ANA titres and the absence of UIP

pattern on HRCT were associated with a more favourable outcome.



