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Mit is takarnak a rövidítések?

1. COPD=chronic obstructive pulmonary 

disease =krónikus obstruktív

tüdőbetegség

2. ILD= interstitial lung disease , mely a 

tüdőszövet hegesedésével járó betegségek 

gyűjtő fogalma
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ILD

• Heterogén betegségek  csoportja (>150) hasonló klinikai 

megjelenéssel

• Betegségek a disztális légutakat/vaszkulaturát  és 

parenchymát érintik 
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Tünetek

– Alapbetegség

– Terhelési dyspnoe

– Száraz (inger) köhögés/ purulens köhögés

– Rossz általános közérzet

– Dobverő újjak, óraüveg köröm, cor pulmonale
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Dyspnoet okozó betegségek 

tünetei és jelei

COPD Asztma Szívelégtelenség ILD (IPF)

Légszomj és fulladás √ √ √ √

Köhögés √ √ √

Mellkasi szorító érzés √ √

Fáradtság √ √

Cyanosis √ √ √ √

Dobverőujj √ √
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Diagnosztika

• Fizikális vizsgálat

– Fiziológiás/fibrotikus pattogás / megnyúlt kilégzés 

• Mellkasi RTG

– Diffúz, vagy gócos bronchovascularis, reticulonodularis  
rajzolatfokozódás  /hyperinfláció jelei

• Légzésfunkciós vizsgálat

– ILD: a betegség előrehaladtával progrediáló restriktív ventilációs zavar
– TLC, FEV1, RV, FEV1/FVC 

– COPD: a betegség előrehaladtával progrediáló obstruktív ventilációs 
zavar

– FEV1/FVC , FEV1, TLC, RV ↑

– Diffúziós zavar
– Mindkét kórképben jellemző! 
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66 éves férfi

• Anamnézisében jelentős dohányzás (PY)

• Néhány éve fokozatosan súlyosbodó terhelési dyspnoe, 

nyugalomban panasza nincs

• Társbetegségek: krónikus szívelégtelenség (CHF)

• ECHO: SPAP 74 Hgmm

• Vérgáz: pH: 7,48, pCO2: 24 Hgmm, pO2: 35 Hgmm
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Elég a spirometria?

FVC: 3,72 L (99%)

FEV1: 2,61 L (89%)

FEV1/FVC: 70,3 %
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Mellkasi RTG
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Pletysmográfia + diffúzió kell

FVC: 3,72 L (99%)

FEV1: 2,61 L (89%)

FEV1/FVC: 70,3 %

TLC: 3,56 (91%)

Raw: 0,17 kPa*s/L

TLCO: 24%

KLCO: 20%
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HRCT



Prof. Dr. Müller VeronikaSEMMELWEIS EGYETEM ©
http://semmelweis.hu

ILD

Ismert etiológiájú ILD

(pl. gyógyszer

CTD 

porártalmak)

Granulomatosus ILD

(pl. sarcoidosis)

Egyéb ILD

(pl. LSG, LAM)IIP

Major IIP

Ritka  IIP

Nem besorolható IIP

Rövidítések: IIP=idiopathiás interstitialis pneumonia, IPF= idiopathiás pulmonalis fibrosis, UIP=usual intestitialis pneumonia, DIP=desquamatív intestitialis pneumonia, AIP=acut interstitialis 

pneumonia, NSIP=nem specifikus interstitialis pneumonia, RB-ILD=respiratórikus bronchiolitis okozta interstitialis tüdőbetegség, COP=cryptogen szervülő pneumonia, LIP=lymphocytás 

interstitialis pneumonia, LAM= lymphangioleiomyomatosis, LSG=Langerhans sejtes granulomatosis 



Rövidítések: IIP=idiopathiás interstitialis pneumonia, IPF= idiopathiás pulmonalis fibrosis, UIP=usual intestitialis pneumonia, DIP=desquamatív intestitialis pneumonia, AIP=acut interstitialis 

pneumonia, NSIP=nem specifikus interstitialis pneumonia, RB-ILD=respiratórikus bronchiolitis okozta interstitialis tüdőbetegség, COP=cryptogen szervülő pneumonia, LIP=lymphocytás 

interstitialis pneumonia

Nem besorolható IIP

IIP

Major IIP

Ritka  IIP

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. 

Krónikus fibrotizáló IP: 
-IPF (UIP)

-Idiopátiás NSIP

Dohányzással összefüggő IP: 
-RB-ILD

-DIP

Akut/szubakut IP: 
-COP

-AIP

-Idiopátiás LIP

-Idiopátiás pleuroparenchimás fibroelastosis



Betegnél IPF gyanúja felmerül

Lehetséges ok/összefüggés

ILD-team

Valószínű UIP,
Nem meghatározható, 

Alternatív diagnózis

További vizsgáltok 
(HRCT is)

Specifikus diagnózisUIP

BAL
Sebészi 

biopszia*

ILD-team

IPF nem IPF

Mellkasi HRCT mintázat

alternatív 
diagnózis

igen

igen

nem

nem

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, Buendía-Roldán 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

CPFEUIP
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Mi a közös?

COPD/emphysema

ILD



Szervezetet és a sejteket érő károsító 

behatások (stresszhatások)

• Minden élő organizmus számos olyan válaszrekcióval bír, mely megelőzi és/vagy csökkenti a belső és külső környezet által 
létrehozott károsodást. 

• Ha ezen stressz-válaszok kimerülnek a kialakuló sejtkárosodások szervkárosodáshoz, betegségek kialakulásához 
vezetnek. 

Légszennyezés

Dohányfüst

Oxigén hiány

Reperfúzió

Gyógyszerek mellékhatásaiKórokozók, gyulladás és mediátorai
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sejtvédelem

sejtkárosodás

szervkárosodás

végállapotú szervelégtelenség

szervtranszplantáció

Átültetett 

Szerv (graft)
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Obstruktív ventilációs zavar ≠ COPD

GOLD 2017



IPF: noxa és/vagy regenerációs zavar



Prof. Dr. Müller VeronikaSEMMELWEIS EGYETEM ©
http://semmelweis.hu

Dohányfüst kivonat készítése (DFK)

1.cigaretta; 2 kémiailag inert összekötőcsövek; 3. sterilizált üvegedény Pateur pipettával és szérummentes 

médiummal; 4. kis teljesítményű vízszivattyú; 5. Vezérlőegység (időköz kapcsoló + fordulatszám szabályzó) 

6. 1 l-es vizes palack. 
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A dohányfüst kivonat (DFK) hatása 

alveoláris epithelsejtekre

Kontroll                                                       DFK   
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DFK apoptózist indukál, melyet 

DEX dózisfüggően csökkent
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Gal K et al. Cell Stress Chaperones. 2011;16(4):369-78. 
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CPFE
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Megtartott statikus térfogatok

Jelentősen csökkent TLCO és KLCO

PaO2 jelentősen csökken terhelésre 

(~11Hgmm)

6 perces séta során jelentős (~9%) 

deszaturáció 
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ILD miatt készített CT-n a betegek 18-

50%-ában kimutatható emphysema

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

5 éves túlélés: 35-55%

Medián túlélés: 0.9-8.5 év

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

• Definitív tüdőszövet pusztulás

• Kislégúti kollapszus

• ILD érintett részben lehet reverzibilis 

komponens (CTD)

• ILD csökkenésével légzésmechanikailag 

rosszabb állapot jöhet létre!
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A tüdőt érintő noxák 

• Károsíthatják a légutakat

• Károsíthatják az alveolusokat

• Nehézlégzést, köhögést, 

funkcióvesztést eredményeznek

• Megelőzés: 

Tiszta levegő belégzése
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A tüdőt érintő noxák elkerülése
Tiszta levegő belégzése


