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DEFINITIE#1
PF-ILD is een vorm van ILD waarbij de longfibrose zich progressief 

blijft ontwikkelen - ongeacht de oorzaak van de ILD1,2

18-32%*
van de ILD-patiënten kan progressieve 

longfibrose optreden3

Idiopathische 
pulmonale fibrose 

(IPF) wordt beschouwd 
als de meest kenmerkende 

vorm van progressief 
fibroserende ILD: Alle 
IPF patiënten hebben 

per definitie een 
progressieve 

ziekte 1,2
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*Geschat percentage van patiënten met non-IPF-ILD dat 
progressieve longfibrose ontwikkelt gebaseerd op 
online vragenlijsten van in totaal 486 artsen (waarvan 
243 longartsen, 203 reumatologen en 40 internisten) uit 
verschillende landen.3
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Ziektebeloop#2

IMPACT#3

Ziekteprogressie

61-80maanden:
Artsen schatten in dat dit 
voor PF-ILD de gemiddelde 
tijd is van de eerste symp-
tomen tot het overlijden.3

PF-ILD’s  
hebben een  

grote  
impact op 

patiënten1,2:
Emotioneel 

leed11,13,14
 Verminderde 
kwaliteit van 

leven2,11,15-18

vroege  
mortaliteit

2,6-10

Verlies van  
zelfstandigheid 

11,14 

Verergering  
van de  

longfibrose Progressieve 
longfibrose 

wordt gekenmerkt 
door1,2,4:

Afname van de 
longfunctie

Verslechtering van  
de respiratoire 

symptomen

Kortademigheid droge 
hoest

Angst & 
depressie

Vermoeidheid5



SCREENING 

#4
Voor patiënten met een ILD die een verhoogd risico hebben 

op het ontwikkelen van het progressieve fenotype, 
wordt een high-resolution computed tomograpy (HRCT) 
geadviseerd op baseline en bij het verslechteren van de 

longfunctie of de respiratoire symptomen.19-21

HRCT

Spirometrie

Spirometrie bevat22:
- Forced vital capacity (FVC)

- Diffusie capaciteit (DLCO
)

Wanneer de respiratoire symptomen 
en/of de longfunctie verslechteren, 

is HRCT de beste manier om de 
progressie van de longfibrose te 

bepalen.2,20,21,23

Bij patiënten met systemische slerose 
wordt op baseline altijd een HRCT 

geadviseerd om de aanwezigheid van 
ILD op te sporen.21



DE MISSIE

#5

Peer-to-peer-kennisuitwisseling is essentieel. 
Daarom moedigen we artsen aan om hun kennis 
met collega’s uit andere disciplines te delen.

Screen. 
DIAGNOSTICEER.

BEHANDEL. 

SAMEN KUNNEN WE HET VERSCHIL 
MAKEN VOOR DEZE PATIËNTEN.

Let’s build. 
CTD-ILD, connective tissue disease-associated interstitial lung disease; DLCO, diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide; FVC, forced vital capacity;  
HRCT, high-resolution computed tomography; IIP, idiopathic interstitial pneumonias; ILD, interstitial lung disease; IPF, idiopathic pulmonary fibrosis; 
PF-ILD, progressive fibrosing interstitial lung disease; PFT, pulmonary function test.

1. Kolb M and Vasakova M, The natural history of progressive fibrosing interstitial lung disease. Respir Res 2019;20:57-64 2. Cottin V, et al. Presentation, Diagnosis and 
Clinical Course of the Spectrum of Progressive-Fibrosing Interstitial Lung Diseases. Eur Respir Rev 2018;27:180076; 3. Wijsenbeek M, et al. Progressive Fibrosing Intersti-
tial Lung Diseases: Current Practice in Diagnosis and Management. Curr Med Res Opin 2019;35:2015-2024; 4. Cottin V, et al. Fibrosing Interstitial Lung Diseases:Knowns 
and Unknowns. Eur Respir Rev 2019;28:180100; 5. Wuyts WA, Papiris S, Manali E, et al. The Burden of Progressive Fibrosing Interstitial Lung Disease: A DELPHI Approach. 
Adv Ther. 2020;37(7):3246-3264. doi:10.1007/s12325-020-01384-0 6. Brown KK, Martinez FJ, Walsh SLF, et al. The natural history of progressive fibrosing interstitial lung 
diseases. The European respiratory journal. 2020; 7. Goh NS, Hoyles RK, Denton CP, et al. Short-Term Pulmonary Function Trends Are Predictive of Mortality in Interstitial 
Lung Disease Associated With Systemic Sclerosis. Arthritis & rheumatology (Hoboken, NJ). 2017;69(8):1670-8; 8. Tyndall AJ, Bannert B, Vonk M, et al. Causes and risk fac-
tors for death in systemic sclerosis: a study from the EULAR Scleroderma Trials and Research (EUSTAR) database. Annals of the rheumatic diseases. 2010;69(10):1809-15; 
9. Moua T, Zamora Martinez AC, Baqir M, et al. Predictors of diagnosis and survival in idiopathic pulmonary fibrosis and connective tissue disease-related usual interstitial 
pneumonia. Respir Res. 2014;15:154; 10. Solomon JJ, Chung JH, Cosgrove GP, et al. Predictors of mortality in rheumatoid arthritis-associated interstitial lung disease. The 
European respiratory journal. 11. Swigris JJ, et al. Patients’ Perceptions and Patient-Reported Outcomes in Progressive-Fibrosing Interstitial Lung Diseases. Eur Respir 
Rev 2018;27:180075 13. Morisset J, et al. The Unmet Educational Needs of Patients With Interstitial Lung Disease: Setting the Stage for Tailored Pulmonary Rehabilitation. 
Ann Am Thorac Soc 2016;13:1026-1033; 14. Duck A, et al. Perceptions, Experiences and Needs of Patients With Idiopathic Pulmonary Fibrosis. J Adv Nurs 2015;71:1055-
1065; 15. Natalini JG, Swigris JJ, Morisset J et al (2017) Understanding the determinants of healthrelated quality of life in rheumatoid arthritis-associated interstitial lung 
disease. Respir Med 127:1–6; 16. De Boer S, Kolbe J, Wilsher ML. The relationships among dyspnoea, health-related quality of life and psychological factors in sarcoidosis. 
Respirology (Carlton, Vic). 2014;19(7):1019-24 17. De Vries J, Drent M. Quality of life and health status in interstitial lung diseases. Current opinion in pulmonary medicine. 
2006;12(5):354-8 18. Lubin M, Chen H, Elicker B, et al. A comparison of health-related quality of life in idiopathic pulmonary fibrosis and chronic hypersensitivity pneumo-
nitis. Chest. 2014;145(6):1333-8 19. Fischer A and Distler J, Progressive Fibrosing Interstitial Lung Disease Associated With Systemic Autoimmune Diseases. Clin Rheuma-
tol 2019;38:2673-2681; 20. Walsh SLF, Devaraj A, Enghelmayer JI, et al. Role of imaging in progressive-fibrosing interstitial lung diseases. Eur Respir Rev 2018; 27: 180073; 
21. Hoffmann-Vold et al. the identification and management of interstitial lung disease in systemic sclerosis: evidence-based European consensus statements. Lancet 
rheumatol 2020 published online January 14, 2020 22. Buzan MT, Pop CM. State of the art in the diagnosis and management of interstitial lung disease. Clujul Med 2015; 
88: 116–123 23. Raghu G, et al. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence-Based Guidelines for Diagnosis and Management. Am 
J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824.

PC-NL-102266


