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Samenvatting
Bij alle collageen-vasculaire ziekten kan in het beloop van de ziekte een grote verscheidenheid aan meer 
en minder ziektespecifieke, pulmonale manifestaties optreden. In dit artikel worden de belangrijkste 
manifestaties per collageen-vasculaire ziekte besproken.  
(Ned Tijdschr Allergie & Astma 2014;14:49-57)

Summary
During the course of disease in all collagen vascular diseases pulmonary involvement may occur. In this 
the article the most frequent pulmonary manifestations are discussed. 
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Inleiding
Bij alle collageen-vasculaire ziekten kan in het beloop 
van de ziekte een grote verscheidenheid aan meer en 
minder ziektespecifieke, pulmonale manifestaties optre-
den. Soms kan de pulmonale manifestatie jarenlang zelfs 
de enige uiting zijn van een collageen-vasculaire ziekte, 
soms betreft het een late complicatie. De interstitiële 
longafwijkingen vormen daarbij een speciale groep.
Bij de interstitiële longziekten (‘interstitial lung diseases’, 
ILD’s) gaat het om een grote groep van longaandoen-
ingen waarbij het ziekteproces zich in hoofdzaak 
afspeelt op het niveau van het longweefsel. Er zijn 
inmiddels ruim 150 verschillende interstitiële longziek-
ten geïdentificeerd; deels met een bekende, deels met 
een onbekende etiologie. Wat betreft pathologie onder-
scheiden de aandoeningen zich door een wisselende 
mate van interstitiële ontsteking en bindweefselvorming 
(longfibrose); de pathologische patronen kunnen daarbij 
meer of minder specifiek van aard zijn. Bij de diagnostiek 
van ILD staat de ‘high-resolution’-CT-scan (HRCT) 
centraal. Bij een deel van de patiënten is aanvullend  

 
weefselonderzoek nodig om tot de juiste diagnose te 
kunnen komen. De diagnostiek van een zuiver tot  
de long beperkte ILD vereist een multidisciplinaire 
benadering waarbij de longarts samenwerkt met een ter 
zake deskundige radioloog en patholoog. 
Interstitiële longziekten zonder bekende oorzaak wor-
den idiopathische interstitiële pneumonieën genoemd. 
Binnen de idiopathische interstitiële pneumonieën wor-
den op basis van radiologische en pathologische karak-
teristieken een aantal klinische entiteiten onderscheiden 
(zie Tabel 1, pagina 54).1 Klinisch kenmerken de idiopa-
thische interstitiële pneumonieën zich door geleidelijk 
progressieve klachten van kortademigheid bij inspanning 
en hoesten die meestal in het beloop van ten minste enkele 
maanden optreden. De prognose per idiopathische inter-
stitiële pneumonie verschilt sterk, waarbij de idiopathische 
pulmonale fibrose veruit de slechtste prognose heeft.2,3 
De patronen die optreden bij idiopathische interstitiële 
pneumonie kunnen ook in associatie met een collageen-
vasculaire ziekte voorkomen.4-6 Per collageen-vasculaire 
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ziekte is de frequentie van het optreden van ILD als ook 
het type ILD sterk verschillend. Naast de patronen 
kenmerkend voor idiopathische interstitiële pneumonie 
kunnen bij iedere collageen-vasculaire ziekte nog andere, 
meer en minder ziektespecifieke pulmonale manifes-
taties optreden. Hoewel in de meest gevallen sprake zal 
zijn van een patiënt met een al manifeste collageen-vas-
culaire ziekte, kan de pulmonale presentatie soms ook 
jaren voorafgaan aan de (uiteindelijke) klinische mani-
festatie van de collageen-vasculaire ziekte.6-8 In dit artikel 
zullen de belangrijkste manifestaties per collageen-vascu-
laire ziekte worden besproken (zie Tabel 2 op pagina 54).

Reumatoïde artritis
Reumatoïde artritis (RA) is een chronische inflamma-
toire aandoening die in het bijzonder de kleinere (hand)
gewrichten aantast.9 
De meest voorkomende, meestal geïsoleerd optredende 
pulmonale manifestatie betreft de pleura: een overwegend 
enkelzijdig optredende (asymptomatische) pleuritis.10 Het 
vocht verdwijnt doorgaans binnen enkele maanden; 
soms heeft het een meer chronisch karakter. Behande-
ling met corticosteroïden is slechts in incidentele gevallen 
geïndiceerd. 
In de longen van patiënten met RA kunnen zich zoge-
heten reumanoduli ontwikkelen.11 Deze zijn doorgaans 
subpleuraal gelokaliseerd, 1-2 cm groot en kunnen geïso-
leerd of multipel voorkomen. De noduli geven meestal 

geen klachten, maar incidenteel kan er sprake zijn van 
hoesten en hemoptoë. Follow-up wordt geadviseerd en 
de mogelijkheid van een maligniteit dient steeds te worden 
overwogen. Reumanoduli kunnen spontaan resorberen 
en ook weer verschijnen. Soms vertonen ze holtevorming 
door centrale necrose (zie Figuur 1); een necrotiserende 
reumanodulus kan in zeldzame gevallen aanleiding 
geven tot een (pyo)pneumothorax. De noduli reageren 
op prednisontherapie; deze behandeling is echter slechts 
zelden geïndiceerd. 
ILD wordt bij RA frequent waargenomen en het optre-
den ervan is geassocieerd met een kortere overleving12 
en ernstigere gewrichtsklachten.7 Roken geldt bij RA  
als een risicofactor voor het ontwikkelen van ILD.13 De 
ILD gaat bij een klein deel van de RA-patiënten vooraf 
aan de systemische manifestatie van de ziekte.7 In tegen-
stelling tot de andere collageen-vasculaire ziekten is bij 
RA vaker sprake van een ‘usual’ interstitiële pneumonie- 
(UIP)patroon dan van een niet-specifieke interstitiële 
pneumonie(NSIP)patroon op de HRCT (zie Figuur 2A). 
Ook lijkt bij RA het HRCT-patroon van invloed op de 
prognose.14 De prognose van RA-ILD met een UIP-
patroon lijkt echter wel beter dan van de idiopathische 
variant idiopathische pulmonale fibrose.15 Hoewel goede 
prospectieve studies ontbreken, lijkt een deel van de 
patiënten in gunstige zin te reageren op ‘klassieke’ 
immunosuppressieve therapie met corticosteroïden en/
of azathioprine.16 Ook van nieuwere vormen van medi-
camenteuze therapie, zoals infliximab17 en mycofeno-
laat-mofetil18 zijn op casuïstische basis gunstige effecten 
beschreven. De veiligheid en effectiviteit van de tot 
B-celdepletie leidende behandeling met de tegen CD20 
gerichte antistof rituximab, wordt momenteel onderzocht 
bij RA-ILD.
Bij patiënten met RA die zich presenteren met een ILD 
dient ook altijd de mogelijkheid van een medicatiegeïn-
duceerde ILD te worden overwogen. Zo zijn inmiddels 
van bijna alle nieuwe geneesmiddelen (biologicals) die 
momenteel worden ingezet bij de behandeling van RA, 
longmanifestaties beschreven. Bij iedere longarts bekend 
is de ‘methotrexaatlong’, maar ook bij gebruik van onder 
andere leflunomide, rituximab en infliximab zijn ILD-
beelden beschreven.19,20

Klassiek en berucht bij RA is het, gelukkig zelden, 
voorkomen van de obliteratieve bronchiolitis. Hoewel 
het optreden van de obliteratieve bronchiolitis geassoci-
eerd leek met het vroeger gebruikte D-penicillamine, 
komt het nu nog incidenteel voor. De aandoening heeft 
een infauste prognose, is nagenoeg altijd therapieresis-
tent21 en geeft aanleiding tot een geleidelijk progressieve 
en uiteindelijk fatale obstructieve longfunctiestoornis.

Figuur 1. Tegen de pleura gelegen solitaire nodus met 

cavitatie bij een patiënt met een seropositieve reumato-

ide artritis.
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Systemische sclerose
Systemische sclerose (SSc) wordt klinisch onderscheiden 
in een gelimiteerde cutane variant (LC-SSc) waarbij de 
huidafwijkingen zich beperken tot de distale extremi-
teiten en het gelaat en een diffuse cutane variant (DC-
SSc) waarbij ook de proximale extremiteiten en de romp 
zijn aangedaan. ILD wordt bij beide groepen frequent 
waargenomen; patiënten met de LC-SSc lopen daarbij 
in het bijzonder risico op het ontwikkelen van een zeer 
ernstige vorm van pulmonale arteriële hypertensie.22-24 
Het meest voorkomende ILD-patroon bij SSc is de 
fibrotische variant van de NSIP (zie Figuur 2B). Hoewel 
het beloop van de ziekte sterk wisselt, wordt de levens-
verwachting door het optreden van ILD wel beperkt; 
de mediane overleving van patiënten met SSc-ILD 
bedraagt 5-8 jaar.25 Hoewel er op basis van beperkt 
prospectief en placebogecontroleerd onderzoek aanwij-
zingen zijn dat immunosuppressieve therapie, in het 
bijzonder cyclofosfamide,25,27 van waarde kan zijn bij  
de behandeling van SSc-ILD, is meer onderzoek aan-
gewezen alvorens hierover een definitief oordeel kan 
worden geveld. Ook is een gunstig effect van mycofeno-
laat-mofetil op het beloop van SSc-ILD gerapporteerd.28 
Patiënten die niet reageren op behandeling met cyclo-
fosfamide zouden mogelijk ook baat kunnen hebben bij 
behandeling met rituximab.29 
De meeste patiënten met SSc hebben tevens een stoornis 
in de motiliteit van de slokdarm die gepaard gaat met 

abnormale gastro-oesofageale reflux (GER). GER wordt 
geacht een bijkomende oorzakelijke factor te zijn in de 
pathogenese van ILD. Zo bleken patiënten met SSc-ILD 
in vergelijking met SSc-patiënten zonder ILD in kwan-
titatieve en in kwalitatieve zin meer last te hebben van 
zowel zure als niet-zure reflux; daarbij bleek de ernst 
van de ILD gecorreleerd met de mate van reflux.30,31 
Bij patiënten met SSc kan zich voorts in het beloop van 
de ziekte pulmonale hypertensie manifesteren. De pul-
monale hypertensie bij SSc kan voorkomen in associatie 
met een ILD of in een geïsoleerde vorm. Dit laatste 
wordt met name waargenomen in de gelimiteerde vorm 
van SSc en is geassocieerd met het vóórkomen van auto-
antistoffen gericht tegen centromeren. De behandeling 
van deze vorm van pulmonale arteriële hypertensie 
onderscheidt zich niet van die bij idiopathische pulmo-
nale arteriële hypertensie.32

Syndroom van Sjögren
Het syndroom van Sjögren kan geïsoleerd voorkomen 
(primair syndroom van Sjögren) of onderdeel uitmaken 
van de klinische presentatie van een andere collageen-
vasculaire ziekte (secundair syndroom van Sjögren).33 

De aandoening kenmerkt zich in pathologie door een 
lymfocytaire ontsteking van de exocriene klieren die 
leidt tot een destructie van de klieren; met als gevolg  
het zogeheten siccasyndroom. Met name de traan- en 
speekselklieren worden hierdoor aangetast, maar daar-

Figuur 2A. Fibroserend interstitieel longlijden bij een 

patiënt met reumatoïde artritis. Destructie van het long-

parenchym met verstoring van de normale architectuur; 

tractiebronchiëctasieën en aanzet tot ‘honeycombing’ 

(pijlen).

Figuur 2B. Fibroserend interstitieel longlijden bij een 

patiënt met systemische sclerose. De normale architec-

tuur is duidelijk meer behouden dan bij de patiënt van 

figuur 2A. Tractiebronchiëctasieën en bronchiolo-ëcta-

sieën (pijlen) en tevens een opvallend matglascomponent.
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naast kan de glandulaire functie van het bronchiale 
slijmvlies zijn verminderd. Luchtwegklachten (tracheïtis 
en bronchitis sicca) en secundaire bacteriële infecties 
worden dan ook frequent bij deze patiënten waarge-
nomen. 
Alle bekende patronen van de (idiopathische) interstitiële 
longaandoeningen kunnen zich ook in deze patiënten-
groep manifesteren.34-36 Net als bij de meeste andere 
collageen-vasculaire ziekten, lijkt ook bij het syndroom 
van Sjögren een (fibrotisch) NSIP-patroon het meest 
voor te komen. De interstitiële lymfocytaire pneumonie 
geldt evenwel als de IP-variant die specifiek is voor het 
syndroom van Sjögren.36 Interstitiële lymfocytaire pneu-
monie is een benigne lymfoproliferatieve aandoening, 
gekarakteriseerd door een diffuse infiltratie van het 
longparenchym met polyklonale lymfocyten en plasma-
cellen.37 Radiologisch (HRCT) kenmerkt de aandoening 
zich door matglasdensiteiten en dunwandige cysten (zie 
Figuur 3). 
De prognose van patiënten met ILD in het kader van 
het syndroom van Sjögren is, met een vijfjaarsoverleving 
van ongeveer 80%, duidelijk beter dan in geval van een 
idiopathische interstitiële pneumonie.34 De gerappor-
teerde behandeling is klassieke immuunsuppressie met 
prednisolon, waaraan op indicatie azathioprine, cyclo-
fosfamide of hydroxychloroquine werd toegevoegd.35-37 
Hoewel in deze case-series gunstige effecten van therapie 
worden gerapporteerd, ontbreken vooralsnog goede 
prospectieve studies naar het effect van medicamen-
teuze behandeling op het ziektebeloop.

Polymyositis en dermatomyositis 
Polymyositis en dermatomyositis zijn zeldzame aandoe-
ningen gekarakteriseerd door ontsteking van (proximale) 
dwarsgestreepte spieren waarbij ook de huid kan zijn 
aangedaan.38 De erythemateuze huidafwijkingen bevin-
den zich met name op (gewrichten van) de handen, de 
ellebogen en knieën en op het bovenlichaam; ook  
de oogleden kunnen zijn aangedaan (zogeheten ‘helio-
trope rash’).38 
Een bijzondere vorm van polymyositis en dermatomyo-
sitis is het antisynthetasesyndroom.39,40 Bij deze patiënten 
zijn autoantilichamen gericht tegen aminoacyltransfer-
RNA(tRNA)synthetasen, waaronder antilichamen tegen 
het histidyl-tRNA-synthetase (anti-Jo-1), aantoonbaar. 
De belangrijkste klinische symptomen die bij het anti-
synthetasesyndroom kunnen optreden zijn: myositis, 
artritis, koorts, het fenomeen van Raynaud, huidafwij-
kingen en (ernstige) interstitiële longafwijkingen.39

ILD komt voor bij 35-45% van de patiënten met poly-
myositis en dermatomyositis en doet zich voorafgaand 
aan de systemische manifestaties bij ongeveer 20% van 
de patiënten voor. Bij de meeste patiënten presenteert het 
longbeeld zich over het beloop van meerdere maanden, 
maar ook (meer) acute presentaties zijn beschreven.39,41 
Het meest voorkomende patroon bij patiënten met 
polymyositis en dermatomyositis is een (fibroserende) 
NSIP, maar ook meer en minder agressieve vormen van 
(fibroserende) organiserende pneumonie kunnen voor-
komen (zie Figuur 4A en 4B).39 De ernstigste presentatie 
betreft het optreden van een snel progressieve en vaak 
fatale acute interstitiële pneumonie. 
Corticosteroïden zijn doorgaans de therapie van eerste 
keuze bij de behandeling van ILD in het kader van 
polymyositis en dermatomyositis; de klinische respons 
is echter wisselend.40,41 Bij patiënten met corticosteroïd-
resistente en meer ernstige vormen van ILD kan behan-
deling met cyclofosfamide, mycofenolaat-mofetil en 
rituximab worden overwogen.40-43

Bij 1-8% van de patiënten met een ILD in het kader 
van polymyositis en dermatomyositis is sprake van een 
bijkomende maligniteit; resolutie van spier- en longaf-
wijkingen na behandeling van de maligniteit is inciden-
teel gerapporteerd.44 Voorts is er een relatie gesuggereerd 
tussen het gebruik van statines en het voorkomen van 
ILD bij polymyositis en dermatomyositis.45 

Systemische lupus erythematodes
Ook bij systemische lupus erythematodes (SLE) kunnen 
vele, meer en minder ziektespecifieke pulmonale mani-
festaties voorkomen.46 Voorts zijn SLE-patiënten gevoelig 
voor het ontwikkelen van luchtweginfecties en een 

Figuur 3. Meerdere dunwandige cysten zonder voorkeurs-

lokalisatie bij een patiënte met een primair syndroom 

van Sjögren.
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veneuze trombo-embolie. Infecties worden daarbij sig-
nificant vaker gezien bij patiënten die worden behandeld 
met immunosuppressiva en veneuze trombo-embolie 
met name als er ook sprake is van een antifosfolipiden-
syndroom.46

Pleuritis geldt als de meest voorkomende pulmonale 
manifestatie van SLE.46 Een symptomatische pleuritis 
in het beloop van ziekte treedt op bij ruim 30% van  
de SLE-patiënten. Er kan hierbij sprake zijn van een 
pleuritis sicca of een, doorgaans bilateraal optredende, 
exsudatieve pleuritis. In mildere gevallen kan bij de 
behandeling worden volstaan met het voorschrijven 
van een NSAID; bij meer symptomatische patiënten  
is een korte kuur (bijvoorbeeld twee weken) met syste-
mische corticosteroïden doorgaans afdoende. Slechts in 
incidentele gevallen is langduriger therapie met immu-
nosuppressiva noodzakelijk. Hoewel op basis van HRCT-
studies er bij ongeveer een derde van de patiënten 
aanwijzingen zijn voor interstitiële longafwijkingen, 
wordt een ILD slechts bij een klein deel van de SLE-
patiënten klinisch manifest. Alle idiopathische intersti-
tiële pneumoniepatronen zijn ook bij SLE beschreven; 
het meest frequent een NSIP-patroon, maar ook inter-
stitiële lymfocytaire pneumonie is beschreven bij patiën-
ten met een secundair syndroom van Sjögren.46 De 
behandeling onderscheidt zich niet van ILD in het kader 
van andere collageen-vasculaire ziekte; corticosteroïden 
in combinatie met cyclofosfamide, azathioprine of 
mycofenolaat-mofetil worden doorgaans geadviseerd.46 
Ook bij SLE-ILD ontbreken goede studies.

Bij SLE zijn ook nog drie zeldzame, maar soms levens-
bedreigende pulmonale manifestaties beschreven: pulmo-
nale arteriële hypertensie, diffuse alveolaire hemorragie 
en acute lupuspneumonitis.
De prevalentie van pulmonale arteriële hypertensie bij 
patiënten met SLE is niet goed bekend, maar ligt dui-
delijk lager dan bij systemische sclerose.46-48 Bij een deel 
van de patiënten lijkt een vasculitis ten grondslag te  
liggen aan de pulmonale hypertensie.46,49 Patiënten met 
pulmonale arteriële hypertensie in het kader van SLE 
kunnen dan ook soms gunstige reageren op behande-
ling met immunosuppressiva.46,50 Ook (chronische) long-
embolieën kunnen onderliggend zijn aan pulmonale 
hypertensie in het kader van SLE. In andere gevallen 
verschilt de behandeling niet van die van idiopathische 
pulmonale arteriële hypertensie. 
Patiënten met diffuse alveolaire hemorragie presenteren 
zich met in korte tijd ontstane kortademigheid en hoes-
ten, waarbij soms bloed wordt opgegeven. Radiologisch 
(HRCT) kenmerkt diffuse alveolaire hemorragie zich 
door een diffuus matglasaspect en soms gebieden met 
consolidatie als gevolg van de aanwezigheid van bloed 
in de alveolaire ruimten. De diagnose kan worden 
bevestigd door een bronchoscopie met lavage; een (bij-
komende) infectie kan hiermee ook worden uitgesloten. 
Bij pathologisch onderzoek wordt een diffuse intra-
alveolaire bloeding gezien met siderofagen (met ijzer-
pigment beladen macrofagen) en soms een ‘capillaritis’. 
In zeldzame gevallen zijn ook kenmerken van diffuse 
alveolaire schade aanwezig: hyaliene membranen en 
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Figuur 4A en B. Interstitieel longbeeld bij een patiënt met een anti-Jo-1-geassocieerde myositis. ‘Wilde’ gebieden 

met matglasaspect met verdikking van het interlobium, (tractie)bronchiëctasieën en gebieden met aanzet tot con-

solidatie. Radiologisch beeld past bij de fibroserende vorm van organiserende pneumonie.
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een meer of minder uitgesproken interstitieel cellulair 
infiltraat.51 
Hoewel altijd genoemd als mogelijke manifestatie van 
SLE, bestaat er over de acute lupuspneumonitis nog 

veel onduidelijkheid.46 De klassieke presentatie geldt 
een acuut ziektebeeld met symptomen die sterk lijken 
op een ‘community acquired’-pneumonie: een acuut 
optredend ziektebeeld met dyspneu, hoesten, thoracale 

Tabel 1. Indeling idiopathische interstitiële pneumonie (IIP).

Klinische entiteit Pathologisch patroon

Idiopathische pulmonale fibrose ‘Usual’ interstitiële pneumonie

Niet-specifieke interstitiële pneumonie (NSIP) Niet-specifieke interstitiële pneumonie

Lymfocytaire interstitiële pneumonie Lymfocytaire interstitiële pneumonie

Acute interstitiële pneumonie Diffuse alveolaire schade 

Cryptogene organiserende pneumonie Organiserende pneumonie

Desquamatieve interstitiële pneumonie Desquamatieve interstitiële pneumonie

Tabel 2. Overzicht van pulmonale manifestaties van collageen-vasculaire ziekten.

Aard van de afwijking RA SSc Sjögren PM-DM SLE

Pleura ++ (+) +++

Longparenchym Acute interstitiële pneumonie ++ +

IP-patronen ++ ++ ++ ++ (+)

interstitiële lymfocytaire pneumonie ++ +

Alveolaire bloedingen (+) +

Noduli ++

Kleineluchtwegparticipatie ++ + + + +

Spieren Diafragma ++

Farynxmusculatuur ++

Bloedvaten Vasculitis + + +

Pulmonale hypertensie + +++ +

Larynxparticipatie ++ (+)

Lagere luchtwegen Bronchiëctasieën + +

Oesofagus +++ (+)

Aspiratie ++ ++

Mate van optreden: +++ frequent; ++ regelmatig; + af en toe; (+) zeldzaam. 
RA = reumatoïde artritis, SSc = systemische sclerose, PM-DM = polymyositis en dermatomyositis, SLE = systemische lupus 
erythematodes, IP = interstitiële pneumonie
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pijnklachten als gevolg van pleurale prikkeling en hoge 
koorts. In incidentele gevallen geeft de patiënt ook 
bloed op.46,52 Pathologisch kenmerkt een acute lupus-
pneumonitis zich door diffuse alveolaire schade en 
onderscheidt zich in die zin niet van de (idiopathische) 
acute interstitiële pneumonie of een ‘acute respiratory 
distress syndrome’. Ook radiologisch is acute lupus-
pneumonitis niet van deze ziektebeelden te onderschei-
den; een matglasaspect en gebieden van consolidatie 
vormen de kenmerkende afwijkingen op de HRCT. 
Infectie dient altijd te worden uitgesloten.
De behandeling van de diffuse alveolaire hemorragie en 
acute lupuspneumonitis berust op empirie: hoge doses 
corticosteroïden (bijvoorbeeld 1 gram methylpredniso-
lon per dag gedurende drie opeenvolgende dagen) veelal 
in combinatie met cyclofosfamide.46 De respons op 
deze behandeling wisselt sterk en de mortaliteit is hoog. 
Ook is op casuïstische basis een gunstig effect van 
rituximab gerapporteerd.53

Een bijzondere manifestatie geldt het zogeheten ‘shrin-
king lung’-syndroom dat bij patiënten met SLE kan 
optreden.46,54 Deze patiënten klagen over kortademig-
heid die optreedt bij inspanning en soms bij platliggen 
in bed. Bij radiologisch onderzoek worden geen afwij-
kingen gezien aan longen of pleura. Bij longfunctieon-
derzoek wordt echter wel een restrictie gevonden. De 
oorzaak is een nog niet goed begrepen disfunctie van 
het diafragma. De aandoening kan enkel- of dubbelzijdig 
optreden. De diagnose kan worden onderbouwd met 
behulp van röntgendoorlichting waarbij er veelal een 
hoogstand van het middenrif is en een verminderde 
beweeglijkheid. In sommige gevallen kan onderzoek in 
liggende houding hierbij van toegevoegde waarde zijn. 
De disfunctie kan verder worden onderbouwd door 
bepaling van de maximale inspiratoire monddruk. 
Corticosteroïden zijn therapie van eerste keuze; hoewel 
in reactie op deze behandeling in de regel een significante 
verbetering wordt gezien, wordt normalisatie gemeten 
aan de longfunctie in de meeste gevallen niet bereikt.46,54

Conclusie
Collageen-vasculaire ziekten kennen een grote verschei-
denheid aan meer en minder ziektespecifieke pulmonale 
manifestaties. Bij een patiënt met een collageen-vascu-
laire ziekte die zich presenteert met een longaandoening 
moet ook de mogelijkheid van een bijwerking van de 
gebruikte medicatie worden overwogen. De behandeling 
van de longaandoeningen berust nog grotendeels op 
empirie. Voor optimale zorg is een multidisciplinaire 
benadering nodig, waarbij ter zake specifiek deskundige 
longartsen, reumatologen/ internist-immunologen, radio-
logen en pathologen samenwerken. 
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