Epaspesifinen
interstitiaalinen pneumonia

(Nonspesific interstitial pneumonia)
NSIP

ICD-10 J84. 8, muu maarittelematon interstitiaalinen keuhkosairaus

paspesifinen interstitiaalinen pneumonia eli NSIP kuuluu interstitiaalisten

keuhkosairauksien (ILD, interstitial lung disease) tautiryhméain. Samaan ryhmaan

kuuluu monia erilaisia keuhkosairauksia ja tautiryhmii, joista kdytetdan
lyhennettd ILD (interstitial lung disease eli interstitiaalinen keuhkosairaus).

Interstitiaalisissa pneumonioissa keuhkorakkuloiden ja niitd ymparoivien pienten
verisuonten eli hiusverisuonten viliseen eli interstitiaaliseen tilaan muodostuu
sidekudosta eli fibroosia. Tastd johtuen hapen siirtyminen keuhkorakkulasta keuhko-
verenkiertoon hairiintyy. Keuhkofibroosia muodostuu my0s pieniin ilmatiehyeisiin.

Eri fibrotisoivissa interstitiaalisissa pneumonioissa fibroosin maara vaihtelee, mutta on
usein pysyvaa. Myos keuhkofibroosiin liittyva keuhkokudoksen tulehdusaste vaihtelee.
Joissakin keuhkofibroosityypeissa tulehdukselliset muutokset saattavat parantua.

NSIP eriytyi omaksi keuhkofibroosityypikseen vasta 1990-luvun puolivélissd. NSIP
voidaan jakaa fibroottiseen ja sellulaariseen muotoon, jotka voivat esiintyd my0s samaan
aikaan. Naistd kahdesta sellulaarinen muoto on harvinaisempi.

Mista sairaus johtuu?

Keuhkofibroosin syy on huonosti tunnettu, mutta sen tiedetddn olevan hyvin
monitekijainen.

Tuntemattomasta syysta keuhkorakkuloiden (alveolien) pinnalle muodostuu pienia
vaurioita. Keuhkofibroosissa ndma vauriot eivat korjaannu normaalisti vaan alkaa
muodostumaan sidekudosta eli fibroosia. My0s tulehdussolut ja niiden erittdmaét
erilaiset aktiiviset aineet ja ikdantyminen vaikuttavat keuhkofibroosin kehittymiseen.

NSIP voi olla idiopaattinen eli tuntemattomasta syysta johtuva. NSIP voi olla my0s
liittyneend esimerkiksi sidekudossairauteen, asbestialtistukseen tai se voi syntya
reaktiona johonkin lddkeaineeseen. Sidekudossairauksissa (esimerkiksi Sjogrenin
syndrooma, systeeminen skleroosi, myosiitti, nivelreuma) keuhko-oireet saattavat
olla ensioireena. Jos keuhkojen ulkopuoliset oireet eivat riitd sidekudossairauden
diagnoosiin, tulee tilannetta seurata.

NSIP on naisilla yleisempi kuin miehilla. Tyypillinen sairastumisikd on 50-60 vuotta, ja
noin puolet sairastuneista ovat savuttomia.

Oireet

Oireet ovat samantyyppisia kuin muissa keuhkosairauksissa ja -fibrooseissa, kuten
idiopaattisessa keuhkofibroosissa (IPF). Tyypillisimmat oireet ovat rasituksessa esiintyva
hengenahdistus ja kuiva yska. Joillakin esiintyy myos limannousua. Oireet ilmaantuvat
yleensa vahitellen, minka vuoksi diagnoosi saattaa viivastya.



Oireita voivat olla myds uupumus, lampbéily ja tahaton laihtuminen. NSIP-
sairauteen saattaa liittyd myos keuhkojen ulkopuolisia oireita, kuten niveloireita,
nédrdstysoireita, iho-oireita, suu- ja silméoireita, suolisto-oireita sekd Raynaud’'n
oiretta (sormien ja varpaiden kohtauksittainen valkoisuus, sinerrys ja sitd seuraava
punoitus).

Diagnoosi

Sairauden toteamisessa erilaisten tutkimusten lisdksi taustatiedot ovat térkeita.

Diagnostiikassa pyritaan mahdollisimman tarkkaan keuhkoloydoksen luokitteluun

taustasairaudet ja kdytossa olevat ladkkeet huomioiden.

Keuhkoja kuunnellessa on tyypillistd kuulla sisddnhengitysrahinoita. Keuhkojen
rontgenkuvissa voi esiintyd molemminpuolista 1diskdistd tai yhtendista lisddntynytta
mattalasimuutosta (pilviméinen, huntumainen muutos) keuhkojen keski- tai
alaosissa. My0s retikulaarista (seittimaisté, verkkomaista) kuviolisaa voi olla.

Keuhkokuva eli rontgen on jopa 15 prosentilla normaali, minka vuoksi yleensa
tehddan myos ohutleiketietokonetomografia (HRTT), jossa keuhkojen anatomia ja
patologiset muutokset erottuvat paremmin.

HRTT-tutkimuksissa muutokset painottuvat keuhkojen alaosiin tai lohkoihin ja
adreisosiin. Muutokset voivat olla seuraavanlaisia:

» molemminpuoliset symmetriset mattalasivarjostumat eli keuhkojen hentoa
lapikuultavaa tiivistymistd (padasiallinen 16ydds sellulaarisesa NSIP:ssd)

» retikulaarinen eli verkkomainen kuviolisa ja traktiobronkiektasiat eli keuhko-
kudoksessa muodostunut arpi kiinni keuhkoputken seindmaéssa laajentaen
keuhkoputkea (esiintyy etenkin fibroottisessa NSIP:ssd)

» hunajakennomuutokset eivit ole tyypillisid NSIP:ssé (esiintyvat padasiallisesti
fibroottisessa NSIP:ssd)

» valikarsinan lievasti suurentuneet imusolmukkeet ovat tavallisia NSIP:ss&.

Keuhkofunktiotutkimuksista spirometria voi olla aluksi normaali. Sairauden edetesséa
nopea vitaalikapasiteetti (FVC) ja hidas vitaalikapasiteetti (VC) laskevat. FVC mittaa
keuhkojen toiminnallista tilavuutta ja VC keuhkojen tilavuutta. Keuhkofibroosissa
myos diffuusiokapasiteetti (DLCO) saattaa laskea. DLCO:lla mitataan
keuhkorakkulatasolla tapahtuvaa kaasujen vaihtoa.

Keuhkoputken tahystyksella (bronkoskopia) ja keuhkohuuhtelunaytteelld (BAL,
bronkoalveolaarinan lavaatio) saadaan selvyyttd tulehdussoluista. Taméan
tutkimuksen avulla voidaan arvioida allergisen alveoliitin tai asbestialtistuksen
mahdollisuutta keuhkofibroosin taustalla. Tapauskohtaisesti harkitaan kirurgista
koepalan ottoa keuhkoista (SLB, surgical lung biopsy) ja kryobiopsiaa. My0s muita
tutkimuksia voidaan tehdd muiden sairauksien poissulkemiseksi esimerkiksi
sidekudossairauteen liittyvid tutkimuksia.

Hoito

NSIP:ssa kokonaiskuva eli taustasairaudet, todetut 10ydokset ja arvio sairauden
vaikeusasteesta ja etenemisestd vaikuttavat ladkehoidon valintaan, hoitovasteeseen
ja sairauden ennusteeseen. Jos NSIP-sairauden taustalla on sidekudossairaus, on eri
erikoisalojen yhteistyo tarkeda.

Jos NSIP-16ydokset ovat lievid ja keuhkomuutokset stabiileja, seuranta riittda. Hoito
aloitetaan, jos muutokset lisddntyvat tai muutokset ovat selkeitd ja aiheuttavat
merkittavid oireita. Glukokortikoidihoito (tablettikortisoni) aloitetaan korkeammalla
annoksella ja annosta lasketaan asteittain. Tarvittaessa annosta myds nostetaan



esimerkiksi silloin, jos oireet tai keuhkomuutokset lisdantyvat. Hoidon kesto on vahintdan
9-12 kuukautta, jonka aikana hoitovastetta seurataan.

Jos glukokortikoidihoitoon ei saada vastetta tai silld on merkittdvid haittavaikutuksia,
voidaan tarvittaessa kayttda myos immunosuppressanttia (esimerkiksi atsatiopriinia tai
mykofenolaattia). Inmunosuppressanttia voidaan kayttad samanaikaisesti myos
glukokortikoidihoidon kanssa.

Jos NSIP etenee edelld mainitusta hoidosta huolimatta ja FVC on 50-90 prosenttia
viitearvosta, voi laakari maarata keuhkofibroosiladkkeen.

Saanndollinen ja monipuolinen fyysinen harjoittelu on tarked osa omahoitoa. Litkunta
parantaa eldménlaatua, keuhkojen toimintakykyd, rasituksensietoa sekd mielialaa ja
vahentdd hengenahdistusoiretta.

Liikkumattomuus, huono ravitsemus, glukokortikoidilaakitys ja keuhkofibroosiin
liittyvat tulehdusvalittdjaaineet heikentavat lihasten toimintakykya. Kestavyysliikunnan,
kuten kavelyn ja pyordilyn lisaksi tulee huolehtia myés lihaskunto- ja liikkuvuus-
harjoittelusta. Harjoitella voi kotona tai kuntosalilla. Tdmén lisdksi tdrkeda on olla
aktiivinen arjessa.

Terveellinen ja monipuolinen ravitsemus on tarkeaa. Hyva ravitsemustila tukee
liikkumista, yllapitdd hyvaa lihasten toimintakykya ja on tdrked osa toimintakykya.

Rokotuksista, kuten kausi-influenssa-, pneumokokki- ja koronavirusrokotteesta,
huolehtiminen on omahoidon kannalta tarkeds. Viestotasolla rokotukset estdvét vaikeaa
keuhkokuumetta ja infektioihin liittyvaa kuolleisuutta todennakoisesti myos
keuhkofibroosia sairastavilla. Henkiloilla, joilla on laajat keuhkofibroosimuutokset,
keuhkokuume eli pneumonia saattaa olla vaarallinen ja aiheuttaa vaikeaa
hengitysvajausta. Tupakoimattomuus ja muiden hengitysteitd arsyttévien altisteiden
valttaminen on myo0s tarkeaa.

Sairaus kuormittaa yleensd myos psyykkisesti. Monesti on helpottavaa saada oireille
diagnoosi, mutta diagnoosi voi aiheuttaa monenlaisia tunteita. Oireet, kuten hengen-
ahdistus, voivat herdttda huolta. On tdrkedd ymmartaa ja hyviksya erilaiset oireiden ja
sairauden aiheuttamat tunteet, 10ytaa keinoja tunteiden kasittelyyn ja tuoda néaita asioita
esille hoitavalle 1aakarille. Ajan myo6ta jokainen oppii ymmartdmaan omaa sairauttaan ja
tiedon saaminen voi auttaa siiné.

Kun haet tietoa, muista, ettd keuhkofibrooseja ja tiedon lahteitd on monenlaisia.
Jokaisen sairaus on yksilollinen. Hengitysliitto jarjestaa vertaistoimintaa myos
keuhkofibroosia sairastaville. Vertaistoiminta auttaa sairauden ymmartamisessé ja sen
kanssa elamisessa.

Seuranta

Sairauden vaikeusasteesta ja hoidosta riippuen alussa seuranta voi tapahtua 2-3
kuukauden vilien ja tilanteen vakiintuessa 3-6 kuukauden tai jopa 12 kuukauden vélein.
Sairautta ja hoitovastetta seurataan kuvantamis- ja keuhkofunktiotutkimuksilla.

Ennuste

NSIP saattaa edetd hitaasti tai pysyéa toisinaan myos stabiilina ilman etenemista. Noin
2/3:1la hoidetuista tauti pysyy stabiilina pitkdaikaisessa seurannassa. Ennusteeseen
vaikuttavat keuhkomuutokset, niiden laajuus ja luonne seka taustalla olevat tekijat ja
sairaudet. Jos sairaus pysyy seurannassa stabiilina, on ennuste hyva.

Sellulaarinen NSIP on yleensa ennusteeltaan parempi, koska se reagoi hoitoon
paremmin. Siitd voi toisinaan parantuakin.



Esiintyvyys
NSIP:n esiintyvyys kaikista interstitiaalisista keuhkosairauksista on eri lahteiden mukaan
1.7-3 prosenttia. Viestotasolla esiintyvyys on arvioituna 1-9/100 000.
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