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Mit is takarnak a roviditések?

1. COPD=chronic obstructive pulmonary
disease =kronikus obstruktiv
tudobetegseg

2. ILD= interstitial lung disease , mely a
tiidoszovet hegesedésével jaro betegsegek
gyujto fogalma
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ILD

« Heterogén betegségek csoportja (>150) hasonl6 klinikai
megjelenéssel

* Betegsegek a disztalis 1¢égutakat/vaszkulaturat ¢€s
parenchymat érintik

SEMMELWEIS EGYETEM © Prof. Dr. Muller Veronika

http://semmelweis.hu




Tunetek
— Alapbetegseg

— Terhelési dyspnoe

— Szaraz (inger) kohogés/ purulens kohogeés

— Rossz altalanos kozérzet

— Dobver6 ujjak, orativeg korom, cor pulmonale
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Diagnosztika

* Fizikalis vizsgalat
— Fiziologias/fibrotikus pattogas / megnyult kilégzes
* Mellkasi RTG

— Diffaz, vagy gocos bronchovascularis, reticulonodularis
rajzolatfokozodas /hyperinflacio jelei

* Légzésfunkcios vizsgalat
— ILD: a betegség eldorehaladtaval progredialo restriktiv ventilacios zavar
— TLC, FEV1, RV, FEV1/FVC —

— COPD: a betegség elorehaladtaval progredialod obstruktiv ventilacios
Zavar

— FEVI/FVC, FEV1, TLC, RV 1
— Diffz10s zavar
— Mindkét korképben jellemzo!
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66 éves férfl

* Anamne¢zis€ben jelentds dohanyzas (PY)

* N¢hany éve fokozatosan sulyosbodo terhelési dyspnoe,
nyugalomban panasza nincs

* Tarsbetegsegek: kronikus szivelégtelenség (CHF)

« ECHO: SPAP 74 Hgmm
* Vérgaz: pH: 7,48, pCO2: 24 Hgmm, pO2: 35 Hgmm
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Eleg a spirometria?

Feérfi 65 éves 70 kg 170 cm  Szlletett: 1947.05.10.
Forszirozott Vitalkapacitas Ref \ 3615“533 % RSD | 2. MERT %  RSD 3. MERT %  RSD

Paraméterek | 826:42 ‘ l
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Mellkasi RTG
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Pletysmografia + diffuzio kell

FEV'1.0/FVC__ (% 7551 | 70.03 93 ‘
PEF [iis 7,79 6.06 78 I
FEF'25-75% (U 3,20 | 1.70 53 I
FEF*75% s 141 | 0.44 31 ‘
FEF*50% B [ 408 | 1.90 47 - 1 [
FEF*25% s [ 6,93 5.33 77 I I FVC 3 7 2 L 0
MTT ] [ 1,05 0.93 89 — | | . y 99 /O)
FIVC I | 3.64 [ I
FIV*0.5 I [ [ 1.70 I . 0
T ——— | | FEV1: 2,61 L (89%)
PIF Us] 1 5.53 | \ ’
FEF2575/FVC__[%) [ 4571 ‘ T .
RT ms] [ [ 012 | FEV:I./FVC 70 3 %
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SVC 0] | [ 3.32 | [
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TGV Ref | 1. MERT %  RSD 2. MERT %  RSD 3. MERT %  RSD TLC 3 56 91%
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Raw kPa’sll | 0,22 | 0.17 77 ‘
Rin [kPa*sil | | 0.15 |
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VG ] [ 350 3% 8 [ 3% 8 [ TLCO: 24%
TLC ol 6,50 7.05 108 [ 6.62 105 [
RV ] 2,43 | 3.75 155 ++ 3.48 143 ++ [ .
RV/TLC 6] 39,31 | 5317 135 + | 5096 130 O K |_ CO 20%
FRC 0] 347 | 5.20 150 | 505 145 Co| -
ERC/ILC 1%} [ 0.74 ] 0.74 I [
Tico [mmol/min/kPa] | 8,57 | 2.06 24 — ] 2.16 25 - [ |
Kico —[mmoliminkPal] | 1,72 | 0.34 20 — | 0.37 22 N
BHL I i .60 i 1057 —
WOV 0] [ 452 444 I
Dico mUmin/mmHg] | 25,59 | 6.14 24 6.46 25 =
FACH4 % ! l 0.13 0.14
FACO %) [ I 0.12 I 0.12
GSla ms | 1.30 | 1.30 [
] [ms] S’\’WEIS &,

PULMONOLOGIAI
KLINIKA




SEMMELWEIS EGYETEM © Prof. Dr. Muller Veronika

http://semmelweis.hu




ILD

Ismert etiologidju ILD
(pl. gyogyszer
CTD

porartalmak)

Granulomatosus ILD
(pl. sarcoidosis)

Major IIP

Ritka 1IP

Nem besorolhato 1P

Roviditések: IIP=idiopathias interstitialis pneumonia, IPF= idiopathis pulmonalis fibrosis, UIP=usual intestitialis pneumonia, DIP=desquamativ intestitialis pneumonia, AIP=acut interstitialis
pneumonia, NSIP=nem specifikus interstitialis pneumonia, RB-ILD=respiratérikus bronchiolitis okozta interstitialis tid6betegség, COP=cryptogen szerviild pneumonia, LIP=lymphocytas
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interstitialis pneumonia, LAM= lymphangioleiomyomatosis, LSG=Langerhans sejtes granulomatosis
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Kroénikus fibrotizalo 1P:
— -IPF (UIP)
-Idiopatias NSIP

Dohanyzassal 6sszefiiggd 1P:
-RB-ILD
Major IIP -DIP

Akut/szubakut IP:
—] -COP
-AlIP

_ -Idiopatias LIP
Ritka 1P -Idiopatias pleuroparenchimas fibroelastosis

Nem besorolhato 1P

Roviditések: [IP=idiopathias interstitialis pneumonia, IPF= idiopathias pulmonalis fibrosis, UIP=usual intestitialis pneumonia, DIP=desquamativ intestitialis pneumonia, AIP=acut interstitialis
pneumonia, NSIP=nem specifikus interstitialis pneumonia, RB-ILD=respiratorikus bronchiolitis okozta interstitialis tiid6betegség, COP=cryptogen szerviil pneumonia, LIP=lymphocytas
interstitialis pneumonia

Travis WD et al. ATS/ERS Committee on Idiopathic Interstitial Pneumonias. An official american thoracic society/european respiratory society statement: update of the international
multidisciplinary classification of the idiopathic interstitial pneumonias. Am J Respir Crit Care Med. 2013 Sep 15;188(6):733-48.



Betegnél IPF gyanuja felmeriil

nem Lehetséges ok/6sszefliggés igen

Tovabbi vizsgaltok
(HRCT is)

nem
Mellkasi HRCT mintazat

Specifikus diagnazis

Valoszinti UIP, igen
Nem meghatarozhato,
Alternativ diagnazis

ILD-team

alternativ
Sebészi diagnozis
biopszia*

Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, Richeldi L, Ryerson CJ, Lederer DJ, Behr J, Cottin V, Danoff SK, Morell F, Flaherty KR, Wells A, Martinez FJ, Azuma A, Bice TJ, Bouros D, Brown KK, Collard
HR, Duggal A, Galvin L, Inoue Y, Jenkins RG, Johkoh T, Kazerooni EA, Kitaichi M, Knight SL, Mansour G, Nicholson AG, Pipavath SNJ, Buendia-Roldan I, Selman M, Travis WD, Walsh S, Wilson
KC; American Thoracic Society, European Respiratory Society, Japanese Respiratory Society, and Latin American Thoracic Society. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2018 Sep 1;198(5):e44-e68



HRCT

CPFE




Mi a kozos?

COPD/emphysema

ILD
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Szervezetet és a sejteket ero karosito
behatasok (stresszhatasok)

Légszennyezés ’ Oxigén hiany

i P 4

Dohanyfust Reperfuzié
Korokozok, gyulladas és mediatorai Gyodgyszerek mellékhatasai

Minden él6 organizmus szamos olyan valaszrekcidval bir, mely megel6zi és/vagy csokkenti a belsé és kiilsé kérnyezet altal
|étrehozott karosodast.

Ha ezen stressz-valaszok kimeriilnek a kialakuld sejtkarosodasok szervkarosodashoz, betegségek kialakulasahoz
vezetnek.



sejtvédelem

sejtkarosodas

Atiiltetett
Szerv (graft)

rvtranszplantacic z :
szerviranszplantacio szervkarosodas

vegallapotu szervelégtelenseg ﬁ
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Obstruktiv ventilacios zavar # COPD

Figure 1.2. FEV, progression over time

FEV; in percent of predicted
maximally attained value

100% -
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o~ N\ TRT: 71.5% y  No
60% | - 1699, 7 COPD
.': ' el - 0,
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20% |
0% +—— : : : : : ; Age (years)
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Age range under
M e tion

observation

— TR1: Normal
TR2: Small lungs but no COPD
— TR3: Normal initial FEV; with rapid
decline leading to COPD
— TR4: Small lungs leading to COPD

GOLD 2017

EIS
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IPF: noxa és/vagy regeneracios zavar

Fibrosis and impaired

5
. 7 reepithelialization
e
@\~ - MMPs/TIMPs
S—— imbalance
‘@) i
A \\‘\‘ - -
’\‘ %
Epithelial Ly R
a is Sos
POpIoe Angiotensin Il \‘\\
/\ ‘\/ 2oy
' ' \
PDGF - Tissue factor , o
TGF ¥ PAI-1,2 : :
I :
Wound clot
Fibroblast 2 ! =
migration and
proliferation Gelatinases A.B
Basement membrane
disruption

Sourcal Faucl AS, Kaspar DL, Braunwald E, Hauzaer 5L, Longo DL, Jamason JL, Loscalzo )y
Marvizon's Principles of Internal Medicina, 1 7th Edition: http 1 //www. accessmedicne, com

Copyright @ The Mcdraw-Hill Companies, Inc All rights reserved.



Dohanyfust kivonat keszitese (DFK)

l.cigaretta; 2 kémiailag inert 6sszekotOcsovek; 3. sterilizalt tivegedény Pateur pipettaval és szérummentes
médiummal; 4. kis teljesitmeényli vizszivattyu; 5. Vezérloegység (1d0koz kapcsold + fordulatszam szabalyzo)
6. 1 I-es vizes palack.
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A dohanyfust kivonat (DFK) hatasa
alveolaris epithelsejtekre

Kontroll
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DFK apoptozist indukal, melyet
DEX dozisfuggoen csokkent

@ kontroll B DFK
#H

-, 127 1
\C -
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o 6 N
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< 4 1
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0 0.1 1 10
Dexametazon (uM)

Gal K et al. Cell Stress Chaperones. 2011;16(4):369-78.
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CPFE
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Pulmanary function tests in patients with
combined pulmonary fibrosis and emphysema

Test Patients tested n
P
FVC % pred 6 1 s0t8 (125 | Megtartott statikus térfogatok
FEV1 % pred &1 I sot21(33123 |
Post-bronchodilator % : 0.06+0.13 (-0.35-0.3) |
improvement in FEV1 L I 1
FEVI/FVC % 1 | 69t13p0-9g |
FEF25-75% % pred 57 | s1+26 (15118 |
TLC % pred 5% | 88417 (44-133) :
RV % pred 56 | _90+32 (35188 _
TLCco % pred 57 AT +16 (10-80) 77 . 7
Koo % pred o e 10 509 <4 Jelentésen csokkent TLCO és KLCO
Pa, at rest (supine position) 61 84+1.9 (4.6-133)
kPa
Paco, at rest (supine position) &1 4.940.7 (3.079
kPa
Alveolar-arterial Pa o, difference 61 55+2.1 (01-11.7)
P e ctonPao. at rest » tssrsraesn g== PA02 jelentOsen csokken terhelésre
{supine posttion) kPa (~11Hgmm)
6-min walking distance m = 336 +139 (50-548)
Decrease in S0, during 6-min = 8.9+5.7 (20-0)
walking test % , ., .
= 6 perces séta soran jelentés (~9%)
Data are presented as mean + 50 (range), unless othenwise stated. FVC: forcaed d eszatu ré C|é
vital capacity; FEV1: forced espiratony wolume inone second; FEF2s—75%: mean s snen
forced expiratory flow between 25% and 5% of FVC; TLC: total lung capacity, CAghCEss sl 5
RY': residual volume; TLCoO: transfer factor for carbon monoxide; Koo: transfer CLINICAL FORUM

coefiicient of the lung; Pa0.: partial pressure of copgen in antedal blood, Paco,: Combined pulmonary fibrosis and
peariid pesams of cabon dimdde in areral blood; 5. areridl poygen emphysema: a distinct underrecognised
saturation measuned by pulse osdimetny. entity

V. Cottin*, H. Nunes”, P-Y. Brillet’, P. Delaval’, G. Devouassoux’, I. Tillie-Leblond’,
D. Israel-Biet**, I. Court-Fortune®*, D. Valeyre®, J-F. Cordier* and the Groupe
d’Etude et de Recherche sur les Maladies “Orphelines” Pulmonaires
(GERM*“0"P)
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ILD miatt keszitett CT-n a betegek 18-
50%-aban kimutathaté emphysema

Table 1—Proportion of Patients With CT Scan Evidence
of Emphysema in the Setting of Pulmonary Fibrosis

F'TE][]-:-I!"EE]][ of Patients
With I“u]mmmr}' Fibrosis

Study and Emphysema %

Aldra et al® 15/80 15.8
Caopley et al' T6/212 3.8
Doherty et al™ 023 349.1
Jankowich and Rounds' H0/44 455
Kurashima et al 21./660 335
Mejia et al's 31/110 282
Schmidt et al*s 56/169 2.9
Todd et al'7= 25/102 N4

-'I'1.'-':=|Jt}'-:=ig_;ht of 102 patients had advanced {‘tllll}l}'S{‘t]Iu- 26 of 102
had trivial E"'It]]]h:'.'.'-if"lt]il. and 48 of 102 had no E"'It][]-h:'.'.'-if"flllil.

Jankowich MD, Rounds Sl. Combined pulmonary fibrosis and emphysema syndrome: a review. Chest. 2012 Jan;141(1):222-31.
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Mortalitas CPFE-ben

Table 3—Mortality of CPFE

Study/Year No. 5-ySurvival, % Median Survival, y
Akug'i et al'%/2009 26 50 5
Cottin et al/2005 61 5o 6.1
Jankowich 20 35 4

and Rounds!¥/2010 i Care 0
Kurashima et al' /2010 129 80 8.5 5 éves tulelés: 35-55%
Mejia et al'5/2009 31 NR 2.1
Todd et al'/2011 28 =50 5.25 . FLALA e z
Usui et al®/2011= 101 NR 0.9 Medlan tUIeleS' 09 85 ev
NR = not reached. See Table 2 legend for expansion of other
abbreviation.

aPatients with CPFE with concomitant lung cancer.

Jankowich MD, Rounds Sl. Combined pulmonary fibrosis and emphysema syndrome: a review. Chest. 2012 Jan;141(1):222-31.
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CPFE terapia problematikaja

* Definitiv tudoszovet pusztulas

* Kisleguti kollapszus

e [ILD érintett részben lehet reveriiiis
komponens (CTD)

* ILD csokkenésevel legzésmechanikailag
rosszabb allapot johet I¢tre!
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A tudot erintd noxak

« [Karosithatjak a legutakat
« Karosithatjak az alveolusokat

 Nehézlegzest, kohogest,
funkciovesztest eredmenyeznek

 Megelozes:

Tiszta levego belégzése
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A tudot érintd noxak elkerulése

Tiszta levego belégzése
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