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1.1. DEFINITION

Interstitielle lungesygdomme (ILS) er en hetero-
gen gruppe af lungesygdomme karakteriseret
ved inflammation og/eller fibrose i lungeparen-
kymet. /AEtiologien kan veere miljgpavirkning,
medicin, autoimmun sygdom eller idiopatisk. ILS
manifesterer sig med hoste/andengd, nedsat
lungefunktion og Kkarakteristiske interstitielle
mgnstre pd HRCT, enten i form af inflammation
med efterfalgende fibrosedannelse eller alene
ved fibrose.

Interstitielle lungeabnormaliteter (ILA) er CT
paviste radiologiske forandringer, som ligner
ILS, men er fundet tilfeeldigt hos patienter uden
symptomer, uden fysiologiske abnormaliteter og
uden klinisk manifest ILS.

ILA er defineret ved:

o Bilaterale, ikke lejringsbetingede forandrin-
ger pa CT: matglastegning, retikulering,
lungedistortion, traktionsbronkiektasier
og/eller bikagetegning.

e Involvering af mindst 5% af en lungezone
(ovre, mellem eller nedre zone)

ILA kan ses i bade lav- og hgjrisikopopulationer,
herunder ogsd hos patienter med autoimmun
sygdom (f.eks. systemisk sklerodermi (SSc) og
reumatoid artritis (RA)), hvis de er asymptomati-
ske og har normal lungefunktion. Hos disse pa-
tienter bgr vurdering og handtering ske i teet
samarbejde med reumatolog og i henhold til
eksisterende retningslinjer der vedrgrer connec-
tive tissue disease- og RA-relateret ILS.

ILA er ikke;
e Nedenstaende radiologiske forandringer
- Ryge-relaterede centrilobulaere noduli
og samtidig fraveer af andre fund
- Interstitielt gdem (f.eks. ved hjertesvigt)
- Lejringsbetingede atelektaser
- Paraspinal fibrose

1.2.  HVORNAR ER DER TALE OM ILS

OG IKKE LAENGERE ILA?
Distinktionen mellem ILA og ILS er central og
denne retningslinje anvender ATS 2025-
definitionen i dansk tilpasset form.

Definition af ILS hos patienter med ILA:
En person med ILA har ILS, hvis minimum én af
falgende er opfyldt:

1) Symptomer
e Andengd og/eller hoste, som Kklinikeren
vurderer, er relateret til de radiologiske
forandringer

2) Lungefysiologisk pavirkning
e Abnorm FVC, DLCO eller TLC under ned-
re normalgreense vurderet som ILS-
relateret, eller
o Opfylder kriterier for progressiv pulmonal
fibrose

3) Billeddiagnostik

o Fibrotiske forandringer (bikager eller reti-
kulering med traktionsbronkiektasier) >5%
af total lungevolumen, eller

e Dokumenteret progression pd gentagne
CT-scanninger, eller

e Tilstedeveerelse af manifest fibrotisk mgn-
ster: UIP / probable UIP / fibrotisk NSIP,
fibrotisk HP)

4) Patologi
e Manifest fibrotisk ILD-mgnster (UIP/ pro-
bable UIP, fibrotisk NSIP, fibrotisk HP).

1.3. FOREKOMST

ILA identificeres som tilfeeldige fund pé billeddi-
agnostik af thorax og abdomen, oftest CT. Prae-
valensen af ILA er hos zeldre (>604ar): 4-9% hos
rygere og 2-7% hos ikke rygere.

Preevalensen er hgjere i hgjrisikogrupper som
f.eks patienter med SSc og RA. Hos RA er
forekomsten ved diagnosetidspunktet lav, men
stiger med sygdomsvarighed.

1.4. ATIOLOGI
ILA kan veere forlgber for ILS og deler dermed
ogsa underliggende eetiologier.

1.5. SYMPTOMER OG KLINISKE FUND
Selvom ILA per definition ses hos asymptomati-
ske individer, bgr alle patienter henvises til lun-
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gemedicinsk udredning ved:
e Symptomer (dyspng og hoste)
e Objektive fund (clubbing og stetoskopisk
velkro-krepitation)
e Tegn pa autoimmun sygdom (hud, led,
muskler, slimhinder, gjne)
¢ Lungefunktionsundersggelse

1.6. UDREDNING
Formalet er at identificere:
e Patienter med (sub)klinisk manifest ILS
e Patienter med ILA med hgj risiko for
progression
e Patienter med ILA med lav risiko for
progression

1.6.1 Billeddiagnostik

Ved fund p& CT (matglastegning, retikulering,
subpleurale forandringer) anbefales HRCT for
naermere karakteristik, dog afhaengig af kvalite-
ten af CT.

Den radiologiske beskrivelse af HRCT benyttes
klinisk til karakterisering af ILA som:

e Non-subpleural ILA

e Subpleural non-fibrotisk ILA

e Subpleural fibrotisk ILA

Tiltagende grad af fibrose gger risikoen for pro-
gression og hgjere mortalitet. Hos asymptomati-
ske patienter med bikagetegning eller traktions-
bronkiektasier pA HRCT anbefales henvisning til
ILS center.

1.6.2 Lungefunktionsundersggelse

Alle med ILA bgr have lavet udvidet LFU inkl.
FVC, TLC og DLCO (udfgrt som en bodybox
ved udredning). Normal lungefunktion udelukker
ikke ILS, men bruges som baseline til fremtidig
sammenligning.

1.6.3 Invasiv diagnostik
Anvendes ikke rutinemaessigt ved ILA. Kun ved
mistanke om ILS.

1.6.4 Patienter med autoimmun sygdom

Ved mistanke om autoimmun sygdom males
relevante antistoffer og klinisk vurdering. Ved
tegn pa systemisk sygdom udredes patienten
efter samme tilgang som skitseret i DLS ret-
ningslinjen for ’interstitielle lungesygdomme” (se
venligst denne).

Hos patienter med RA anbefales rutinemaessig
screening for ILA ikke ved diagnosetidspunktet.
Screening bgr i stedet overvejes hos patienter
meden hgj risikoprofil, eller ved tilstedeveerelse
af respiratoriske symptomer og faldende lunge-
funktion.

1.7. RISIKOFAKTORER FOR PRO-
GRESSION

Falgende risikofaktorer er associeret med pro-
gression af ILA:

1.7.1 Demografiske og kliniske faktorer

Hgj alder

Rygeanamnese

Anden relevant inhalations-eksponering
Medicin (kemoterapi, immunterapi)
Straleterapi

Tidligere operation i thorax

Nedsat lungefunktion

Autoimmun sygdom (som f.eks. RA og
SSc)

1.7.2 Radiologiske faktorer:

e Fibrotisk mgnster pa CT (bikagetegning,
traktionsbronkiektasier)

e Subpleural fibrotisk og non-fibrotisk subtype

e Subpleural retikulering

1.7.3 Genetiske faktorer:

e Familiger pulmonal fibrose
¢ MUCS5B-variant

e Korte telomerer

1.8. HANDTERING OG KOLNTROL
ATS har i 2025 lavet retningslinjer til handtering
af ILA. Denne danske retningslinje er tilpasset
danske forhold og anbefaler fglgende, baseret
pa risikofaktorer for progression:

1.8.1 ILA uden risikofaktorer:

¢ Ingen formaliseret kontrol

e Patienterne informeres om

Rygestop

Motion

Vaccinationer

At henvende sig ved respiratoriske
symptomer

O O O O

1.8.2 ILA med risikofaktorer

e Kilinisk vurdering og udvidet LFU (spirometri
og DLCO) hver 12. mdr i 2-3 ar.

e HRCT ved mistanke om progression eller
evt. efter 2-3 ar.

1.8.3 ILA med UIP/Probable UIP mgnster eller

rogression
e  Henvises til vurdering ved ILS center

1.9 PROGNOSE

ILA er associeret med gget risiko for progression
og kan veere en forlgber for idiopatisk pulmonal
fiborose (IPF) eller andre fibrotiske ILS. Den
estimerede risiko for progression er hhv. 20% og
50% efter 2 og 5 ar. ILA er generelt associeret til
gget all-cause mortalitet. ILA er desuden asso-
cieret med gget risiko for lungekreeft og ekstra-
pulmonal malignitet. Hos patienter med lunge-
kreeft, der far foretaget kurativt intenderet opera-
tion, har tilstedeveerelsen af ILA vist at gge risi-

2



koen for komplikationer og nedseette overlevel-
sen. Ligesa har patienter med ILA starre risiko
for at udvikle pneumonitis efter immun- eller
kemoterapi.

Graensen mellem fibrotisk ILA og tidlig IPF/andre
fibrotiske ILS er ofte vanskelig at identificere og
er en lungemedicinsk opgave. Jo tidligere IPF
eller andre fibrotiske ILS opdages, jo tidligere
kan patienterne opstarte antifibrosebehandling,
der kan bremse progressionen.
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Figur 1: Flowchart over handtering af interstitialle lungeabnormaliteter (ILA). Adapteret fra
Hatabu et al. 2020
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*Restriktivt nedsat lungefunktion er defineret vedTLC< nederste normalgraense (LLN). Nedsat ventilatorisk kapacitet ses, hvis ligeligt nedsat FEV1 og FVC




