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I. IRANYELVFEJLESZTESBEN RESZTVEVOK

Tarsszerzo Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Tiidégyogyaszat Tagozat
Dr. Kovacs Gébor tiidogyogyasz, tagozatvezetd, tarsszerzo

Fejleszt6 munkacsoport vezetdje
Dr. Miiller Veronika tiidégyogyasz, klinikai onkologus, klinikai laboratoriumi szakorvos, tarsszerzo

A fejlesztd csoport tagjai

Dr. Baliké Zoltan tidégyogyasz, belgydgyasz, klinikai onkologus, tarsszerzo

Dr. Bohacs Anik¢ tiidégydgyasz, allergologus-immunologus, tarsszerzo

Prof. Dr. Horvath I1diko tiid6gyogyasz, tarsszerzo

Dr. Eszes Noémi tiid6gyogyasz, allergologus-immunologus, tarsszerzo

Dr. Papai-Székely Zsolt tiidogyogyasz, klinikai onkologus, tarsszerzo

Dr. Somfay Attila tiidégyogyasz, belgyogyasz, kardiologus tarsszerz6

Dr. Szalai Zsuzsanna tiildégyogyasz, allergologus-immunoldgus, klinikai onkologus, radiologus, tarsszerzo
Dr. Szilasi Maria tlidogyogyasz, belgydgyasz, klinikai onkologus, 1€gzészervi rehabilitacio, tarsszerzo

Dr. Zsiray Miklos tiidégyogyasz, klinikai onkologus, tarsszerzo

Véleményez6 Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):

1. Patolégiai Tagozat
Prof. Dr. Timar Jozsef patologus, tagozatvezetd, véleményezd

2. Radiol6gia Tagozat
Prof. Dr. Battyani Istvan radiologus, tagozatvezetd, véleményezd

3. Reumatolégia Tagozat
Prof. Dr. Podér Gyula reumatologus, belgyogyasz, tagozatvezetd, véleményezd

»AZ egészségiigyi szakmai iranyelv készitése soran a szerzéi fiiggetlenség nem sériilt.”

»AZ egészségiigyi szakmai iranyelvben foglaltakkal a fent felsorolt egészségiigyi szakmai Kkollégiumi
tagozatok vezetdi dokumentaltan egyetértenek.”

Az iranyelvfejlesztés egyéb szereploi

Betegszervezet tanacskozasi joggal:
Magyar Tiid6fibrozis Egyestilet (Rigé Maria)
Egyéb szervezet tanacskozasi joggal:

Nem keriilt bevonasra.

Szakmai tarsasag tanacskozasi joggal:
Nem kertilt bevonasra.
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Fiiggetlen szakérto:
Nem keriilt bevonasra.

II. ELOSZO

A bizonyitékokon alapuld egészségiigyi szakmai iranyelvek az egészségiigyi szakemberek és egyéb felhasznalok
dontéseit segitik meghatarozott egészségiigyi kdrnyezetben. A szisztematikus modszertannal kifejlesztett és
alkalmazott egészségligyi szakmai iranyelvek, tudomanyos vizsgalatok altal igazoltan, javitjak az ellatéas
mindségét. Az egészségiigyi szakmai iranyelvben megfogalmazott ajanlasok sorozata az elérhetd legmagasabb
szinti tudomanyos eredmények, a klinikai tapasztalatok, az ellatottak szempontjai, valamint a magyar
egészségiigyi ellatorendszer sajatsdgainak egylittes figyelembevételével keriilnek kialakitasra. Az iranyelv
szektorsemleges modon fogalmazza meg az ajanlasokat. Bar az egészségiligyi szakmai iranyelvek ajanlasai a
legjobb gyakorlatot képviselik, amelyek az egészségiligyi szakmai iranyelv megjelenésekor a legfrissebb
bizonyitékokon alapulnak, nem pétolhatjak minden esetben az egészségiligyi szakember dontését, ezért attol

indokolt esetben dokumentaltan el lehet térni.

IIL. HATOKOR

Egészségiigyi kérdéskor:

Ellatasi folyamat szakaszai:

Erintett ellatottak kore:

Erintett ellatok kore:
Szakteriilet:

Ellatasi forma:

Interstitialis tiidébetegségek (ILD) ellatasa

ILD diagnosztika, vizsgalatok indikacidi, ezen
belil IPF diagnosztikaja ¢és IPF kezelése
felndttkorban

Interstitialis  tiidobetegségben (ILD) szenvedd
felndtt betegek, IPF-el diagnosztizalt és kezelt
feln6tt betegek

1900 tiidégyogyaszat

Multidiszciplinaris diszkusszioban résztvevo (ILD-
team):

5100 rontgendiagnosztika

5108 CT diagnosztika

5400 korbonctan

5401 szovettan, korszovettan

Konzultativ jelleggel:

0500 csecsemd- és gyermekgyogyaszat

0109 allergolégia és klinikai immunoldgia

0202 tiid6- és mellkassebészet

1400 reumatologia

1502 intenziv ellatas

1600 infektologia

2200 rehabilitacios medicina
alaptevékenységek

6303 feln6tt és gyerek (vegyes) haziorvos ellatas

J3  Tudbégyogyaszati  jardbeteg  szakellatas
jellemzben terapias beavatkozast végzo szakellatas
F1 Tudoégydgyaszati fekvObeteg szakellatds aktiv
fekvobeteg-ellatas

F6  Tudogyogyaszat fekvobeteg szakellatas
stirgdsségi ellatas

Al alapellatas, alapellatas
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Progresszivitasi szint: I-11-111 szint.

Egyéb specifikacio: IPF gyogyszeres terapia kijeldlt
allami, egyhazi és magan ellatok

centrumokban

IV. MEGHATAROZASOK

1. Fogalmak

Az interstitialis tiidébetegségek (interstitial lung disease=ILD): olyan heterogén betegségek csoportja,
amelynek kozos jellemzdje a cellularis infiltracid és/vagy extracellularis matrix depozicidja a terminalis
bronchiolustél disztalis (acinaris) tiidéteriileteken. A betegségeket altalaban a tiid6 kotdszovetes vazanak,
interstitiumanak eltérd tipusu és foku diffuz gyulladasa, illetve hegesedése (fibrosisa) jellemzi. A karosodas az
alveolaris epitheliumban, vagy a capillaris endothelben kezdddik és altalaban az interstitium (epithelialis és
endothelialis basal membran kozotti tér) koros elvaltozasat hozza. A tiidéparenchyma gyulladasa (alveolitise)

irreverzibilis fibrosishoz és a tiidéparenchyma torzulasahoz vezet.

Ma mar tobb mint 150, tdbbségében ismeretlen etiologiaji korkép sorolhatdé az ILD-k csoportjaba, azonban a
betegségesoport elnevezése nem egységes, a korképek csoportositasa hasonloképpen ellentmondasos.

I1P: ismeretlen eredetti ILD-K csoportja.

IPF: ismeretlen eredetli, kizarélag a tiidot érintd kronikus, progressziv, fibrotizalé IIP, mely elsédlegesen

idésebbekben alakul ki, ahol a radioldgiai/patologiai eltérés UIP.

UIP: HRCT-n és/vagy szovettan soran észlelhetd jellegzetes mintazat. Radiologiai legfontosabb jellemzdje a
1épsejtes/lépesméz eltérés, melyet tractios bronchiectasia vagy bronchioectasia kisér. Altalaban basalis-
subpleuralis dominanciaju elhelyezkedés jellemzi. Szovettan soran a foltos denz fibrozis, gyakran 1épsejtes/

Iépesméz eltérés, melyek megtartott tiidéteriiletekkel valtakoznak.
2. Roviditések

AIP: Akut interstitialis pneumonia

ANA: Antinuclearis antitest

ANCA: Anti-neutrophil cytoplasmatikus antitest
ARDS: Akut respiratérikus distress syndroma

ATS: American thoracic society

BAL: Bronchoalveolaris lavage

BOOP: Bronchiolitis obliterans organizalé pneumonia
CCP: Ciklikus citrullinalt peptid

COP: Cryptogen organizald (szerviil6) pneumonia
CO: Szén-monoxid

CT: Computed tomography

CTD: Kotdszoveti betegség,

DIP: Desquamative interstitialis pneumonia

DLCO: CO diffuzo

ENA: Extrahalhat6 nuklearis antigén

EMPIRE: European MultiPartner IPF REgisty

ERS: European respiratory society

FEV1: Forced exspiratory volume in one second/er6ltetett kilégzési masodperctérfogat
FVC: Forced vital capacity/erltetett vitalkapacitas
HRCT: High resolution computer tomographia/nagy felbontasi computer tomographia
IGRA: Interferon gamma release assay

I1P: Idiopathias interstitialis pneumonia

ILD: Interstitial lung disease/interstitialis tiid6betegség
IPF: Idiopathias tiid6fibrosis

IVC: Inferior Vena Cava

KL: Krebs von den Lungen

KLCO: Difftziés koefficiens
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LAM: Lymphangioleiomyomatosis

LCG: Langerhans sejtes granulomatosis

LIP: Lymphocytas interstitialis pneumonia

LSG: Langerhans sejtes granulomatosis

6MWT: 6 perces jaras vizsgalat

NSIP: Nem specifikus interstitialis pneumonia

RBILD: Respiratory bronchiolitis interstitial lung disease
RF: Rheuma faktor

RTG: Rontgen

RV: Rezidualis volumen

SACE: Szérum angiotenzin konvertal6 enzim

SLB: Surgical lung biopsy/sebészi tiid6biopszia

TBBXx: Transzbronchialis tiid6biopszia

TBNA: Transbronchialis aspiracios tiibiopszia

TLC: Total lung capacity/teljes tid6kapacitas

UIP: Usual interstitial pneumonia/szokasos interstitialis pneumonia
VATS: Video assisted thoracoscopic surgery

3. Bizonyitékok szintje

A bizonyitékok szintjének besoroldsa a GRADE iranyelv alapjan tortént, mely a bizonyitékokat azok mindsége
alapjan rangsorolja (http://www.bioline.org.br/pdf?mf06012).

Kivald mindségli evidencia: Tovabbi kutatasok nagyon valodsziniitlen, hogy moédositjdk a becsiilt hatas
megbizhatosagat.

Meérsékelt mindségli evidencia: Tovabbi kutatasok valoszinii, hogy mddositjak a becsiilt hatas megbizhatosagat.
Alacsony mindségli evidencia: Tovabbi kutatdsok nagyon valdszinli, hogy modositjdk a becsiilt hatas
megbizhatosagat.

Nagyon alacsony mindségli evidencia: A becsiilt hatas bizonytalan.

Az alapevidenciak megallapitasa (motherhood statement), ahol az ajanlott cselekvésnek nincs ésszerti
alternativaja, a GRADE rendszertdl fiiggetleniil tortént.

4. Az ajanlasok rangsorolisa

Az ajanlasok rangsorolasa szintén a GRADE iranyelv alapjan tortént. Ez alapjan kétféle -erGs és feltételes-
ajanlas kiilonbdztethetd meg, mely a betegek, a klinikusok és a dontéshozok szempontjabol a kdvetkezdképpen
értelmezhetd:

(https://www.jclinepi.com/article/S0895-4356(10)00332-X/fulltext)

Eros ajanlas Feltételes ajanlas
(,,ajanlott....”) (s,javasolt...”)

Betegek részére A dontd tobbség szeretné az adott | A tobbség szeretné a javasolt
beavatkozast, csak egy kis- szamu | beavatkozast, de egy jelentds szamu
kisebbség nem. kisebbség nem.

Klinikusok részére A dontd tobbség részesiil az adott | Kiilonb6z6 betegeknek kiilonbozo

beavatkozasban, melyhez az adherencia | valasztasok megfeleldek, és minden
mindségi indikatorként is szolgdl. A | beteg részére a preferenciai és értékei
tobbség értékei és preferenciaja szerinti | szerinti ~ beavatkozas  valasztasa

beavatkozas. javasolt. Dontést segité eszkozok
Ide sorolhaté a hazai jogyakorlat | segithetik a betegeket a szdmukra
alkalmazas is. legmegfelelobb dontésben.

A klinikusoknak jelentésen tobb
idére van sziikségiik a betegek
szamara legmegfelelobb valasztas
kialakitasaban.

Dontéshozok részére Az ajanldas a legtobb helyzetben | Az irdanyvonal kialakitasa jelentds



https://www.jclinepi.com/article/S0895-4356(10)00332-X/fulltext)
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vezérelvként tekinthetd, alkalmazasuk | véleményeltérések mellett alakithatd
teljesitmény indikatorként is | ki. Régidk szerinti valtozds is
hasznalhat6. valdszinii. A teljesitmény indikatorok
esetén meg kell vizsgalni az egyes
dontések hatterét.

Erés ajanlas: a fejlesztd csoport megitélése szerint a betartasaval az elérendé kivant hatasok egyértelmlien
feliilmuljak a mellékhatasokat.

Feltételes ajanlas: a fejleszt6 csoport meggydzddése szerint betartasaval az elérendd kivant hatasok feltehetden
feliilmuljak a mellékhatasokat.

Altalaban minél magasabb minéségii a bizonyiték, annal valdsziniibb az ,erds ajanlas” megfogalmazasanak
lehetsége, de a dontést az ajanlas erdsségének meghatirozasat egyéb faktorok (pl. a betegre vagy a
csaladtagokra nehezedd terhek) is befolyasolhattak.

Az ajanlasok betartdsdnak kotelezosége a megfogalmazasban és pl. a ,kell”, ,,nem szabad”, ,sziikséges” szavak
hasznalataban tiikr6z6dik. Azok az ajanlasok, amelyeknek a gyakorlati alkalmazasa altalaban javasolt, de
lehetnek olyan helyzetek, amikor a dontéshelyzetben 1évonek kell valasztania a teendék koziil pl. ,,javasolt”,
Lajanlott”, ,,célszerii”, ,,érdemes”, ,,megfeleld”, ,,alkalmas™ kifejezésekkel jelzik ezt a megfogalmazasban. Azok
az ajanlasok, amelyek csak felvetnek egy lehetdséget, de az alkalmazasuk a koriilmények figyelembe vételével
eldonthet6 pl. az ,,alkalmazhat6”, ,,valdszin(i”, ,,lehet” kifejezéseket hasznaljak.

V. BEVEZETES

1. A témakor hazai helyzete, a témavalasztas indoklasa

Az ILD-k pontos prevalenciaja nem ismert, becslések szerint 7-34 %y, vagyis Magyarorszagon 700-3400
ember érintett. A kiilonb6z6 ILD-k eléforduldsa férfiaknal 10-20/100000, n6knél 7-13/100000 koriilire tehetd.
Az elmult évtizedek sziikos, nem eléggé hatasos kezelési lehetdségei miatt a progressziv korformak nagyon rossz
prognoézissal parosultak. Az utdbbi évek diagnosztikus és terapias lehetdségeinek szélesedése nagyobb figyelmet
fordit a sok esetben néhany éves taléléssel jard (pl. IPF) betegekre. Hazank is csatlakozott 2015-ben 6
centrummal a jelenleg legnagyobb IPF regiszterhez (EMPIRE=European MultiPartner IPF REgisty), igy sajat
adatokkal is rendelkeziink errdl a betegcsoportrol [8].

Az ILD-k csoportjaba tartozd nagyszamu, sokszor ritka betegség felismerése, kivizsgalasa és kezelése ILD
betegségek ellatasaban jelentGs jartassagot igényel tiidégyogyasztol, radiologustol és patologustdl. Az ILD
betegek kivizsgalasa és ellatasa megfelelden felkésziilt centrumokban javasolt.

A betegek eredményes kivizsgalasa és kezelése csak a killonb6zo szakteriiletek szoros egyiittmiikddése esetén
valdsulhat meg, melyben a tiidégydgyaszoknak Kkitiintetett helye van, de a diagnosztikdban a radiologus és
patologus szerepe kiemelendd.

Célok

Kihangsulyozandd, hogy a jelen ajanlas felnétt ILD-ben szenveddk diagnosztizalasara és az IPF ellatasara

vonatkoz6 iranymutatas.

A szakmai irdnyelv célja, hogy javitsa az egészségiigyi ellatas mindségét azzal, hogy segitséget nyujt ILD-S

paciensnél a diagnozis felallitdsaban kompetens szakembereknek, akiket a kdvetkezé szakembercsoportok

jelentenek (kompetenciaszint):

- atiidégyogyaszati szakellatasban dolgozo szakorvosok és szakorvosjeloltek;

- (tiidogyogyaszati 6nallo kompetencia az ILD-k diagnosztikaja és terapiaja);

- konzultansként radiologus és patologus szakorvosok;

- a haziorvosi szolgalat szakorvosai (rendszeres vényellatds), illetve a siirgfsségi €s intenziv terapias
osztalyokon dolgozo szakorvosok és szakorvosjeldltek (akut allapotromlas ellatasa).

Klinikailag felmeriil6 IPF betegség esetén a diagndzis megalapozott felallitasa vagy kizarasa mellett a terapia

beallitasa és monitorizalasa a cél.

Az ILD-k diagnosztikajahoz elengedhetetlen a csaladi, korabbi megbetegedésekre, kdrnyezeti és munkahelyi

expozicidra kitéré részletes anamnézis, fizikélis vizsgalat, mellkasi rontgen, részletes 1égzésfunkcids és CO

diffuzios vizsgélatok, laboratoriumi vizsgalatok.
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Ezeket kovetik masodik Iépésként: a HRCT, illetve sziikség szerint bronchoscopia bronchoalveolaris lavage
(BAL)-al, tiidébiopszia.

Az ILD-k besorolasat javasolt tiid6gyogyaszbol, radiologusbol és -patoldgiai minta megléte esetén- patologusbol
allé multidiszciplinaris (ILD-team) orvosi megbeszélésen eldonteni [6]. A terapia a kiilonbozd korképek esetén
valtozik, igy a megalapozott diagnozis alapfeltétele a leghatékonyabb kezelés megvalasztasanak.

A legfontosabb altaldnos cél az ILD betegek felkutatdsanak és diagnosztizalasanak javitdsa Magyarorszagon.
- ILD-team alapt dontéshozatal aranya az 6sszes ILD esetén 25%-ot haladjon meg 2021-ig.
- ILD-team alapt dontéshozatal aranya az 6sszes IPF esetén 50%-ot haladjon meg 2021-ig.

2. Felhasznaléi célcsoport
Az irdnyelv célcsoportjai az ellatottak és az irdnyelvet alkalmazo ellatok kore.

Ellatottak (megfeleld tajékoztatas biztositasa céljabol): ILD megbetegedésre gyanus felnétt személyek, ezen
beliil IPF betegek.

Az iranyelvet alkalmazé ellaték (a hazai ellatas egységes utmutatojaként torténd felhasznalasi céllal): felnéttek
ellatasaban  dolgozé  pulmonoldgiai  jarobeteg-ellatd  intézmények (tidégondozok, tiidégydgyaszati
szakrendelések); pulmonoldgiai fekvobeteg-ellatd intézmények (korhazi és klinikai pulmonolodgiai osztalyok);
radioldgiai osztalyok (ezen beliil mellkasi CT-t végzok), patologusok (ezen beliil tiid6 cytologiai és patologiai
vizsgalataira specializalok) tiid6- és mellkassebészeti osztalyok. Konzultativ jelleggel rheumatolégus-
immunologus szakorvosok (diagnosztika: szisztémas autoimmun koérképeket kiséré6 CTD-ILD), infektologus
(diagnosztika), rehabilitacios szakorvos, csaladorvosi szakma képvisel6i.

3. Kapcsolat hivatalos hazai és kiilfoldi iranyelvekkel
Egészségiigyi szakmai iranyelv el6zménye:

Jelen fejlesztés az alabbi, lejart érvényességi idejii szakmai iranyelv témajat dolgozza fel.

Cim: Interstitialis tiid6betegségek [1]
Megjelenés adatai: Egészségiigyi K6z16ny, 2009. 11.25.

LIX. évf. 21.sz.
Elérhetdség: https://kollegium.aeek.hu/Iranyelvek/Index

Kapcsolat kiilfoldi szakmai iranyelvekkel:

ey

Szerzé6(k): -

Tudomanyos szervezet: American Thoracic  Society/EuropeanRespiratory  Society
(ATS/ERS)

Cim: American Thoracic Society/European Respiratory Society

International Multidisciplinary Consensus Classification of
Idiopathic Interstitial Pneumonias[2]

Am J Respir Crit Care Med. 165:277-304,2002
https://www.atsjournals.org/doi/full/10.1164/ajrccm.165.2.ats01
2url_ver=239.88-
2003&rfr_id=0ri%3Arid%3Acrossref.org&rfr_dat=cr_pub%3D
pubmed#readcube-epdf

Szerzé(k): Travis WD, Costabel U, Hansell DM, King TE Jr, Lynch DA,
Nicholson AG, Ryerson CJ, Ryu JH, Selman M, Wells AU,
Behr J, Bouros D, Brown KK, Colby TV, Collard HR, Cordeiro
CR, Cottin V, Crestani B, Drent M, Dudden RF, Egan J,
Flaherty K, Hogaboam C, Inoue Y, Johkoh T, Kim DS, Kitaichi
M, Loyd J, Martinez FJ, Myers J, Protzko S, Raghu G, Richeldi
L, Sverzellati N, Swigris J, Valeyre D.

American Thoracic Society/European Respiratory Society
(ATS/ERS)

Megjelenés adatai:
Elérhetoség:
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Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetoség:

Tudomanyos szervezet:

An official American Thoracic Society/European Respiratory
Society statement: Update of the international multidisciplinary
classification of the idiopathic interstitial pneumonias[3]

Am J Respir Crit Care Med. 2013 Sep 15;188(6):733-48. doi:
10.1164/rccm.201308-1483ST.
https://www.ncbi.nIm.nih.gov/pubmed/24032382

Szerzo(k):

Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetoség:

Tudomanyos szervezet:

Raghu G, Collard HR, Egan JJ, Martinez FJ, Behr J, Brown
KK, Colby TV, Cordier JF, Flaherty KR, Lasky JA, Lynch DA,
Ryu JH, Swigris JJ, Wells AU, Ancochea J, Bouros D, Carvalho
C, Costabel U, Ebina M, Hansell DM, Johkoh T, Kim DS, King
TE Jr, Kondoh Y, Myers J, Miiller NL, Nicholson AG, Richeldi
L, Selman M, Dudden RF, Griss BS, Protzko SL, Schiinemann
HJ.

American Thoracic Society; European Respiratory society;
Japanese Respiratory Society; Latin  American Thoracic
Association (ATS/ERS/JRS/ALAT)

Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence.based Guidelines for
Diagnosis and Management[4]

Am J Respir Crit Care Med. 2011 Mar 15;183(6):788-824. doi:
10.1164/rccm.2009-040GL.
https://www.atsjournals.org/doi/full/10.1164/rccm.2009-
040GL?url_ver=739.88-
2003&rfr_id=0ri%3Arid%3Acrossref.org&rfr_dat=cr_pub%3D
pubmed#readcube-epdf

Szerz6(Kk):

Cim:

Megjelenés adatai:

Tudomanyos szervezet:

Raghu G, Rochwerg B, Zhang Y, Garcia CA, Azuma A, Behr J,
Brozek JL, Collard HR, Cunningham W, Homma S, Johkoh T,
Martinez FJ, Myers J, Protzko SL, Richeldi L, Rind D, Selman
M, Theodore A, Wells AU, Hoogsteden H, Schiinemann HJ.
American Thoracic Society; European Respiratory society;
Japanese Respiratory Society; Latin American Thoracic
Association (ATS/ERS/JRS/ALAT)

Treatment of Idiopathic Pulmonary Fibrosis.

An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline[5]

Am J Respir Crit Care Med.2015 Jul 15;192(2):e3-19. doi:
10.1164/rccm.201506-1063ST. Erratum in: Am J Respir Crit
Care Med. 2015 Sep 1;192(5):644.
https://www.atsjournals.org/doi/full/10.1164/rccm.201506-
1063ST?url_ver=739.88-
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2003&rfr_id=ori%3Arid%3Acrossref.org&rfr_dat=cr pub%3D
pubmed#readcube-epdf

Elérhetoség:
Szerzo(k): 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; Latin American Thoracic
Association (ATS/ERS/JRS/ALAT)

Tudoményos szervezet: Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline [6]

Am J Respir Crit Care Med. 2018 Sep 1;198(5):e44-e68. doi:
10.1164/rccm.201807-1255ST.

Cim: https://www.atsjournals.org/doi/full/10.1164/rccm.201807-
1255ST?url_ver=239.88-
2003&rfr_id=ori%3Arid%3Acrossref.org&rfr_dat=cr_pub%3D
pubmed#readcube-epdf

Megjelenés adatai:

Elérhetoség:

Kapcsolat hazai egészségiigyi szakmai iranyelv(ek)kel:

Jelen iranyelv az alabbi, a kozzététel idGpontjaban érvényes hazai egészségiigyi szakmai irdnyelvekkel all
kapcsolatban.

Azonosito: 000637

Cim: Egészségiigyi szakmai irdnyelv - A dohanyzasrol valo leszokas
tdmogatasarol

Megjelenés adatai: Egészségiigyi Kozlony 2019/2.

Elérhetoség: https://kollegium.aeek.hu/Iranyelvek/Index

VI. AJANLASOK SZAKMAI RESZLETEZESE

Ajanlasl

ILD-n beliil az ITP-k klasszifikaciéja a kivetkezok szerint javasolt (Nagyon alacsony mindségii evidencia,

feltételes ajanlas) [2,3]:

- Az idiopathias nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP) 6nallé clinicopatholdgiai entitas. A betegség
progresszidja nagyon heterogén, €s az érintett betegek egy részében végstadiumu fibrozis alakul ki.

- A dohanyzassal 6sszefliggd 1IP-k esetén a klinikai gyakorlatban a respiratorikus bronchiolitis-ILD (RB-ILD)
egyre nagyobb aranyban keriil sebészi mintavétel nélkiil igazolasra a klinikai, radiologiai és BAL
eredmények alapjan.

- Az IPF progresszidja heterogén: egyesekben hosszabb stabil periodusokkal, mig méasokban rapid folyamatos
romlassal jar, illetve megjelenhetnek akut exacerbaciok.

- Az akut exacerbaci6 a legjobban meghatéarozott és felismert a fibrotizald IIP-kban (IPF és NSIP).

- Klinikai algoritmus sziikséges az |IP-k besorolasara és kezelésére, kiilonosen azon esetekben, ahol a
szovettani mintavétel nem kivitelezhet6 és a radioldgiai mintazat nem diagnosztikus.

- A pleuroparenchymas fibroelastosis kiilonallo ritka kérforma.
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- Az IIP betegek egy része nehezen besorolhato, leggyakrabban a tiidokarosodas kevert forméaiban.

- A gyorsan novekvd szdmu molekularis markerek hasznalata segitséget jelenthet a diagnozis felallitasdban, a
prognozis meghatarozasaban valamint a kezelésre adott terapias valasz elérejelzésében.

Ajanlas2

Felnétt, ujonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Ajanlott részletes anamnézis felvétele, melynek ki kell terjednie gyogyszerekre, kornyezeti expoziciokra

(otthon, munkahely, hobbitevékenység) (alapevidencia=motherhood statement) [6].

Ajanlas3

Felnétt, djonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Autoimmun korkép (CTD) Kkizarasara immunszerologiai vizsgalat ajanlott (alapevidencia=motherhood

statement) [6].

Ajanlas4

Nem ajanlott a kovetkezd szérumparaméterek meghatiarozasa IPF-nek egyéb ILD-kt6l torténé

elkiilonitésében: matrix metalloproteinase-7, surfactans protein D, chemokine ligand-18, Krebs von den

Lungen (KL)-6 (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [6].

Ajanlass

Légzésfunkciés diagnosztika és vérgaz vizsgalat: ILD esetén a diagnézis felallitisahoz és a betegség

nyomon kovetéséhez is rendszeresen végzendé légzésfunkcios vizsgalat és legalabb évente illetve 1égzési

elégtelenség gyanija esetén vérgaz vizsgalat (Kivaldo mindségli evidencia, erés ajanlas) [1,2,3,4,5,6].

Ajanlas6

Képalkoto diagnosztika: ILD-k esetén a képalkoté valasztandé eljaras a mellkasi HRCT, melyen a

mintiazat megadasa sziikséges (kivalo minéségii evidencia, erds ajanlas) [1,2,3,4,5,6].

Ajanlas7

Felnétt, ajonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT valé6szinii UIP (pUIP)

mintazata esetén [6]

- BAL %-os sejtosszetétel vizsgalat javasolt (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas)

- Sebészi tiidobiopszia (SLB) javasolt (nagyon alacsony mindségli evidencia, feltételes ajanlas)

- A nemzetkozi iranyelv bronchoscopos tiidéparenchyma biopszia (TBBx) €s bronchoscopos cryobiopszia
tekintetében nem fogalmaz meg ajanlast.

Ajanlas8

Felnétt, tjonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT UIP mintizata esetén

[6]

- Nem javasolt BAL (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas)

- Nem ajanlott SLB (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas)

- Nem ajanlott TBBx (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas)

Nem ajanlott cryobiopszia (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas)

Ajanlas9

A diagnozis felallitisa multidiszciplinaris - ILD-team keretei kozott javasolt (nagyon alacsony mindségii

evidencia, feltételes ajanlas) [6].

Ajanlas10

IPF terapias lehet6ségek ajanlasai:

Nem ajanlott a kovetkez6é kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Nem ajanlott a warfarin antikoagulans alkalmazéasa IPF-ben, amennyiben nincs mas ismert terapias indikaciod
(alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [5]

- Nem ajanlott az imatinib (szelektiv tirozin-kinaz inhibitor a vérlemezke eredetli novekedési faktor receptor
ellen) alkalmazéasa IPF-ben (mérsékelt mindségii evidencia, erds ajanlas) [5]

- Nem ajanlott a prednisolon+azathioprine és N-acetylcystein kombinacié alkalmazasa IPF-ben (alacsony
mindségli evidencia, erds ajanlas) [5]
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- Nem ajanlott az ambrisentan, szelektiv endothelin receptor-A antagonista alkalmazasa IPF-ben, tekintet
nélkiil a pulmonalis hypertonia fennallasara (alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [5]

- Nem ajanlott a kortikoszteroid monoterapia IPF-ben (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

- Nem ajanlott a colhicin kezelés alkalmazasa IPF-ben (nagyon alacsony minéségii evidencia, erés ajanlas) [4]

- Nem ajanlott a cyclosporin terapia alkalmazasa IPF-ben (nagyon alacsony minéségli evidenica, erds ajanlas)
[4]

- Nem ajanlott a kortikoszteroid és immunmodulator kombindlt terapia alkalmazasa IPF-ben (alacsony
mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

- Nem ajanlott az interferon-gamma alkalmazéasa IPF-ben (kivalé mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

- Nem ajanlott az etanercept terdpia alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

Ajanlas1l

Nem javasolt a kovetkez6é kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Nem javasolt a foszfodiészteraz-5 inhibitor, sildenafil alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségi evidencia,
feltételes ajanlas) [5]

- Nem javasolt a bosentan, macitentan, kett6shatasi endothelin-receptor antagonistak alkalmazasa IPF-ben
(alacsony mindségli evidencia, feltételes ajanlas) [5]

- Nem javasolt az N-acetylcystein monoterapia alkalmazasa IPF-ben (alacsony mindségi evidencia, feltételes
ajanlas) [5]

- Az IPF miatt 1égzési elégtelenségben szenvedd betegek tobbségénél nem javasolt a gépi 1élegeztetés, ennek
ellenére a betegek kis hanyadaban észszerli beavatkozas lehet (alacsony mindségii evidencia, feltételes
ajanlas) [4]

Ajanlas12

Javasolt a kovetkezo kezelési modok alkalmazasa IPF-ben:

- Javasolt a nintedanib (tirozin-kindz inhibitor, ami tobb tirozin-kinazt gatol, beleértve a vascularis
endothelialis novekedési faktor-, a fibroblast novekedési faktor-, és a vérlemezke eredetli novekedési faktor
receptorokat) alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségli evidencia, feltételes ajanlas) [5]

- Javasolt a pirfenidone alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt minéségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

- Javasolt a gyomorvédok hasznalata IPF-ben (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

- Javasolt a kortikoszteroidok alkalmazasa IPF-ben szenvedd betegek tobbségénél akut exacerbacid esetén,
mig a betegek kisebb hanyadaban a szteroid alkalmazasa nem célszerli (nagyon alacsony mindségii
evidencia, feltételes ajanlas) [4]

Ajanlas13

Ajanlott a kovetkezé kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Er6sen ajanlott IPF-ben klinikailag szignifikdns hypoxia esetén a hossziitavi oxigénterapia alkalmazasa
(nagyon alacsony mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

- Er6sen ajanlott a transzplantaciora alkalmas IPF-ben szenvedd betegek szamara a tlidétranszplantacio
(alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [4]

Nincs allasfoglalas:

- Az egyoldali vagy kétoldali tiidtranszplantacio alkalmazasarol IPF-ben [5]

- Ningcs allasfoglalas az egyidejiileg fennallo pulmonalis hypertonia kezelésérol IPF-ben [5]

Ajanlas14

Pulmonolégiai rehabilitacié: A pulmonolégiai rehabilitiacié célja ebben a kronikus 1égzési betegcsoportban

is a funkcidvesztés iitemének lassitasa, a beteg mobilitasanak, fizikai aktivitisanak, onellato képességének

minél hosszabb idén at torténé megtartasa, az életmindéség javitiasa (alacsony mindéségili evidencia, feltételes
ajanlas) [4].
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1. szamu abra. ILD-k osztalyozasa ATS/ERS Kklasszifikacio szerint [2,3]

ILD

(pl. gyogyszer
CTD
porartalmak)

1P Granulomatosus ILD Egyéb ILD
(pl. sarcoidosis) (pl. LSG, LAM)
Major IIP
Ritka IIP

Nem besorolhato 1P

ILD=interstititalis ILD=intersitialis tiidoébetegség, IIP=idiopathias interstitialis pneumonia, CTD=kotészoveti
betegség, LAM=lymphangioleiomyomatosis, LCG=Langerhans sejtes granulomatosis

2.

szamu abra. |1P-k Kklasszifikacidja [2,3]

1P

Kronikus fibrotizald IP:
| -IFF (UTF)
=Idiopathins WSIF

Dohdanyzassal Gsszefiiggd [P

Major IIP

-RB-ILD
| -DIP

Ratka P

Akutefsubakut [P
-COP
-AIP

-Idiopalgss LIP
-Idiopathias plevroparenchymas fibroetastosis

Nem besorolhats [P
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3. szamu abra. ILD diagnosztikai algoritmusa [2,3,4,5,6]

[ ILD felmeriil ]

A 4

Részletes anamnézis és hobbianamnézis
*Dohanyzasi adatok rogzitése
*Gyogyszerszedés rogzitése

Pulmonolégiai alapvizsgalatok:

ILD ismert
etiologia

*Mellkasi RTG
+Légzésfunkeio (IVC, FVC, FEV1, RV, TLC)
Laborvizsgalatok tovabbi specifikus vizsgalatok

Vérgaz vizsgalat

1
1
1
1
1
1
:
1
«Diffuzios kapacitas (DLCO és KLCO) Ismert etiologiaji korkép iranyaban '
:
1
1
1
1
1
1

nem igen

___________________________ ILD definitiv —p
' diagnozis '

i |

1 1

1 1

i _________________________________________________________ a

l

i nem
v HRCT-n ILD

-n
HRCT > definitiv diagnozis

nem

v

igen
ILD definitiv

oo ¢ Granulomatosus és egyéb jellegzetes ILD-k iranyaban
iagnozis

tovabbi diagnosztika

nem
h 4

ILD- team dontése alapjan
Bronchoscopia (amennyiben nincs kontraindikacio)
. BAL (részletes mikrobiologia, cytologia,

Bronchoscopia

i . > eredménye
sejtosszetétel) diagnosztikus
e bronchoscopos tiidébiopszia
. TBNAsz.e.

. Gyakorlott centrumban cryobiopszia

1
1
' nem
1

v

ILD definitiv

diaondzis

ILD-team dontése alapjan sebészi tiidobiopszia
(amennyiben nincs kontraindikacio)

Kérképnek
megfelel6 kezelés

ILD team diagnézis:
klinikai diagnézis/ismételtvizsgalatok
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4. szamu abra. IPF gyantja esetén javasolt diagnosztikai algoritmus [6]

1PF gyani

nem Valészindi
ok/térsbetegség

zsgdlatok
(miagédba foglaljaa HRCT)

Mellkas HRCT mintdzat Meghatarozott diagndzis

Lehetséges (p)UIP
nem meghatarozhatd diagnozis
alternativ diagnézis

alternativ
diagndzis

Kihangsulyozandd, hogy a jelen ajanlas felnétt (=18 év) interstitialis tiidobetegségben (ILD) szenveddk
diagnosztizalasara és bizonyos gyakori korallapotok ellatasara vonatkozo irdnymutatas.

A szakmai irdnyelv célja, hogy javitsa az egészségiigyi ellatas mindségét azzal, hogy segitséget nyujt ILD-s
paciensnél a diagnodzis felallitdsaban kompetens szakembereknek, akiket a kovetkezé szakembercsoportok
jelentenek (kompetenciaszint):

- atidogyogyaszati szakellatasban dolgozo szakorvosok és szakorvosjeldltek;

- konzultansként radiologus és patologus szakorvosok (ILD-team keretén beliil);

- a haziorvosi szolgalat szakorvosai (felismerés és pulmonologiai iranyitas, rendszeres vényellatas), illetve a
siirgdsségi és intenziv terapias osztalyokon dolgozé szakorvosok és szakorvosjeldltek (akut allapotromlas
ellatasa). Konzultativ jelleggel rheumatologus-immunologus szakorvosok (diagnosztika: szisztémas
autoimmun  koérképeket kisér6 CTD-ILD), mellkassebész (diagnosztika: sebészi mintavétel és
tiidétranszplantacié bizottsag altal javasolt esetekben), infektologus (diagnosztika), rehabilitacids szakorvos
és fizioterapeuta (1égzési fizioterapia és 1égzési rehabilitacio).

AZ ILD-K DIAGNOSZTIKAJA

Az interstitialis tiid6betegségeket az érvényben 1évé ATS/ERS (American Thoracic Society/European
Respiratory Society) ajanlas alapjan a kovetkezd f6 csoportokba soroljuk: (1) ismert etiologiaju interstitialis
tiidobetegségek, az ismeretlen etiologiaju korképek kozott pedig (2) granulomatosus, (3) ritka ILD jol
definialhato kliniko-pathologiai elvaltozasokkal és (4) idiopathias interstitialis pneumoénia (11P) (lasd 1. szamu
abra) [2,3]. Az ILD-k szamos mas szempont alapjan (pl. korkép kialakulasanak ideje, mas betegségekkel
Osszefiiggése) is csoportosithatok, jelenleg nincs egységesen elfogadott felosztas.

crer
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1. szamu tablazat. ILD-k felosztasa etiologia alapjan[1,2,3]

ISMERT ES
RENDSZERBETEGSEGHEZ
TARSULO ILD-K

Infekcidok:

Baktériumok

Virusok

Gombak

Protozoonosis

Gyogyszerek (plL.bleomycin,
amiodaron, methotrexate)
Szerves vegyiiletek
(hypersensitiv pneumonitis)
Szervetlen anyagok
(koniozisok):

Silicosis

Asbestosis

Berylliosis

Toxikus g6zok, gazok (6zon,
klor)
Sugarkezelés
Szisztémas
(paraquat)
Kotoészoveti betegségek:
Szisztémas sclerosis
Rheumatoid arthritis
Szisztémas lupus erythematosus
Sjogren szindréma
Polymyositis

Dermatomyositis

Spondylitis ankylopoetica
Behget szindroma
Vasculitisek:

Wegener granulomatosis
Goodpasture szindroma
Pulmonalis haemosiderosis
Churg—Strauss szindroma

Mas szervek betegségei:
Hepatitis, cirrhosis

Bal kamra elégtelenség
Kroénikus uraemia

Gyulladasos bélbetegségek
Orokl6dé megbetegedések:
Neurofibromatosis

Sclerosis tuberosa

Lepidikus adenocarcinoma

toxikus  anyagok

ISMERETLEN
ETIOLOGIA

Idiopathias
interstititalis
pneumoniak (IIP)
Idiopathias
tiidofibrosis (IPF,
szOvettan:  usual
interstitial
pneumonia=UIP)
Nem-specifikus
Interstitialis
Pneumonia
(NSIP)
Cryptogen
Organizalo
Pneumonia (COP)
Akut  Interstialis
Pneumonia (AIP)
Respiratory
Bronchiolitis
Interstitial  Lung
Disease (RB-ILD)
Desquamative
Interstitialis
Pneumonia (DIP)
Lymphocytas
Interstitialis
Pneumonia (LIP)

GRANULOMATOSUS
ILD-K

Granulomatosus
korképek
Sarcoidosis
Langerhans
histiocytosis

sejtes

EGYEB JQL
MEGHATAROZHAT
O ILD-K

Alveolaris proteinosis
Alveolaris
microlithiasis
Amyloidosis
Lymphangioleiomyo-
matosis

Pulmonalis eosinophilia
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Ajanlas15

ILD-n beliil az ITP-k Klasszifikacioja a kovetkezdk szerint javasolt (nagyon alacsony minéségli evidencia,

feltételes ajanlas) [2,3]:

- Az idiopathias nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP) 6nall6 clinicopathologiai entitas. A betegség
progresszidja nagyon heterogén, €s az érintett betegek egy részé¢ben végstadiumu fibrozis alakul ki.

- A dohanyzassal 6sszefliggd IIP-k esetén a klinikai gyakorlatban a respiratorikus bronchiolitis-ILD (RB-ILD)
egyre nagyobb ardnyban keriil sebészi mintavétel nélkiil igazolasra a klinikai, radiologiai és BAL
eredmények alapjan.

- Az IPF progresszidja heterogén: egyesekben hosszabb stabil periddusokkal, mig masokban rapid folyamatos
romlassal jar, illetve megjelenhetnek akut exacerbaciok.

- Az akut exacerbacio a legjobban meghatarozott és felismert a fibrotizalo IIP-kban (IPF és NSIP).

- Klinikai algoritmus sziikséges az IIP-k besorolasara és kezelésére, kiilondsen azon esetekben, ahol a
szovettani mintavétel nem kivitelezhetd és a radiologiai mintdzat nem diagnosztikus.

- A pleuroparenchymas fibroelastosis kiilonallo ritka korforma.

- Az IIP betegek egy része nehezen besorolhato, leggyakrabban a tiidokarosodas kevert formaiban.

- A gyorsan novekvd szdmu molekularis markerek hasznalata segitséget jelenthet a diagnozis felallitasdban, a
prognozis meghatarozasaban valamint a kezelésre adott terapias valasz elérejelzésében.

Ajanlas16

Felnétt, ujonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Ajanlott részletes anamnézis felvétele, melynek ki kell terjednie gyogyszerekre, kérnyezeti expoziciokra

(otthon, munkahely, hobbitevékenység) (alapevidenciak=motherhood statement) [6].

Az interstitium megbetegedése leggyakrabban lassan, alattomosan kezdddik, de ismertek gyors lefolyast esetek

is. A gyulladas kovetkeztében megvastagodd alveolo-capillaris membran noveli a gazcsere diffuizios utjat. Ez

els6dlegesen az oxigén transzportot €rinti, hiszen az oxigénnek rosszabbak a diffiziét meghatarozo jellemzoi.

Fizikai aktivitds esetén gyorsul a tiidé kapillarisaiban a keringés és lerdvidiil az ott athaladd vordsvértestek

kontaktideje az alveolaris térrel. A hosszabb diffiiziés Gt miatt jelentdsen romlik az oxigén felvétel. Ez a

magyarazata az ILD-k legjellemzdbb tiinetének: a terhelésre jelentkez6 dyspnoenak.

A tidéstruktira elmerevedése okozza a masik legjellemz6bb tiinetet: a szaraz (inger) kohogést. A kdhogés

gyakran kinzo, altalaban nem, vagy csak minimalis mennyiségii kopet termelédésével jar egyiitt. Altalanos

tinetek koziil gyengeség, rossz kozérzet, étvagytalansag, testsulycsokkenés, faradékonysag. gyengeség,
subfebrilitas, 1az lehet jelen. Kisérheti cyanosis, haemoptoe, mellkasi fajdalom, 1égmell, pleuritis, a folyamat
elérehaladtaval 1€gzési elégtelenség.

Az anamnézisnek ki kell terjedni a csalad és az egyén Kkoriabbi megbetegedéseire, kornyezeti és

munkahelyi expoziciéra, gyégyszerekre, a csaladban eléfordul6 6roklodé megbetegedésekre. A dohanyzasi

szokasok pontos rogzitése elengedhetetlen ILD esetében is [6]. A dohanyzok korében gyakoribb a tiidd

Langerhans sejtes granulomatosisa, a desquamativ interstitialis pneumonia (DIP), a respiratoricus bronchiolitis

okozta interstitialis tiidébetegség (BR-ILD), az idiopathids pulmonalis fibrosis, a Goodpasture-syndroma, az

asbestosis, az alveolaris proteinosis és az amiodaron okozta toxicitas is. A dohanyzas elhagyasa mar 6nmagaban

is a folyamat regresszidjat okozhatja ezekben a korallapotokban [7]. Nem dohanyzoknal gyakoribb a

hypersensitiv pneumonitis és a Boeck sarcoidosis.

A fizikalis vizsgalat soran a legtobb esetben nem észlelhetd koros eltérés. A vizsgalat soran mindig régziteni kell

a bor, periférids nyirokcsomok, maj, 1ép allapotat. A tiid6 hallgatozasi lelete nem jellegzetes, kialakult fibrosis

esetén belégzésben, altalaban kétoldali fibroticus crepitatio (tép6zar szerli hang) hallhat6.

Ajanlasl7

Felnétt, ujonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Autoimmun koérkép (CTD) Kkizarasiara immunszerologiai vizsgilat ajanlott (alapevidencidk=motherhood

statement) [6].

ILD-k esetén altalaban a betegség felfedezésekor részletes laboratoriumi vizsgalatok elvégzése sziikséges,

melyek magukban foglaljak a kvantitativ és kvalitativ vérképet, vérsejtsiillyedést, maj-, és vesefunkciot, a

vizeletvizsgalatot.

Amennyiben infekci6 lehetsége is felmeriil, gyulladasos paraméterek €s szerologiai mikrobiologiai vizsgalatok

végzendok.

Hypersensitiv pneumonitis esetén a feltételezett diagnozist megerdsitheti a keringd ellenanyagok kimutatasa,
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autoimmun korképek esetén pedig autoantitestek vizsgalata (ANA, ENA, anti-DNS, histon ellenes antitest, RF,
CCP, pANCA, cANCA, vese/tiidd basalmembran ellenes ellenanyag stb.) lehet indokolt [6]. A szérum
angiotenzin konvertdlé enzim (SACE) emelkedett értéke sarcoidosis lehetdségét felveti, de specificitdsa és
sensitivitdsa is alacsony, tovabba alkalmatlan a betegség lefolydsanak kovetésére, vagy a terapia monitorozasara.
Hasznos és a terapiat befolyasolé paraméter sarcoidosisban a szérum Ca++ szint. Elkiilonité korismében bir
jelentdséggel és terapias kovetkezménnyel a tuberculin teszt, illetve az IGRA (Interferon Gamma Release Assay:
pl.: Quantiferon®) vizsgalat.

Ajanlasl18

Nem ajanlott a kovetkezd szérumparaméterek meghatarozasa IPF-nek egyéb ILD-kt6l torténé
elkiilonitésében: matrix metalloproteinase-7, surfactans protein D, chemokine ligand-18, Krebs von den
Lungen (KL)-6 (nagyon alacsony min8ségii evidencia, erds ajanlas) [6].

Ajanlas19

Légzésfunkciés diagnosztika és vérgaz vizsgialat ajanlott: ILD esetén a diagnézis felallitisahoz és a
betegség nyomon kovetéséhez is rendszeresen végzendo légzésfunkcids vizsgalat és legalabb évente illetve
1égzési elégtelenség gyanija esetén vérgaz vizsgalat (kKivalé minéségli evidencia, erés ajanlas) [1,2,3,4,5,6].
Leggyakrabban kiilonb6z6 mértékii restriktiv ventillacios zavart lehet kimutatni, de vannak olyan korformak,
melyeknél obstruktiv, vagy kevert jellegii ventillaciés zavar figyelheté meg.

A betegségek tobbségénél a TLC (teljes tiidOkapacitas), az FVC (forszirozott vitalkapacitas) és a FEV1 (1
masodperc alatt maximalisan kilélegezhetd volumen) is csokken; mig a FEVI/FVC arany altalaban élettani
tartomanyban marad. A szénmonoxid diffizios kapacitasa (DLCO) és a diffuzids koefficiens (KLCO) a
tiidéparenchyma karosodasa esetén az ILD-k zomében - foként az aktiv alveolitis stadiumaban - csdokken. A
tid6térfogatok és a diffuzids kapacitas mérése jo kozelitéssel felvilagositast ad a megbetegedés kiterjedésérol. A
légzésfunkcids vizsgalatok egyike sem tud kiilonbséget tenni az aktiv gyulladasos folyamatok, illetve a fibrosis
kozott.

A vérgaz vizsgalat (artérids vagy arterializat kapillaris) nyugalomban altalaban eltérést nem mutat. Terheléses
vérgaz vizsgalat soran csokken a pO2, mely a folyamat progresszidja esetén nyugalomban is mérhets. A
betegség eldrehaladtaval gyakran észlelhetd hyperventillacidé miatt csékkent pCO2 és ezzel parhuzamosan
respiratorikus alkaldzis alakulhat ki.

Egyszerlien kivitelezhetd (de alacsony reprodukalhatdsagn) vizsgalat, a klinikai allapotot jol tiikr6z6 6 perces
séta vizsgalat (6MWT), mely a megtett tavolsag mellett a terhelésre jelentkezd deszaturaciot is jol jelzi [9].

A megbetegedés lefolyasanak, illetve a terapia eredményének monitorozasara a FVC és a DLCO 6 és 12
hoénapos valtozasa hasznalt leggyakrabban [4,5,6]. A klinikai gyakorlatban a kontrollok soran javasolhaté a
vérgaz paraméterek, a 6BMWT és ennek kapcsan észlelhetd deszaturacido nyomonkovetése.

Ajanlas20

Képalkoto6 diagnosztika: ILD esetén a képalkot6 valasztandé eljaras a mellkasi HRCT, melyen a mintazat
megadasa sziikséges (Kivalé mindségii evidencia, erés ajanlas) [1,2,3,4,5,6].

Mellkasi rontgen (RTG): Az esetek jelentds részében az eldrehaladott tiiddelvaltozasokat hagyomanyos
mellkasrontgen felvételeken fedezik fel. Hazankban az erny6fényképsziirés elényeit kihasznalva egyes esetekben
a folyamatok idébeli lefolyasara lehet kovetkeztetni (a tiidGelvaltozas kezdetének hozzavetéleges idépontja, az
esetleges spontin regresszio, illetve a progresszid gyorsasaga stb). A leggyakoribb eltéréseket a 2. szamu
tablazat Osszesiti. Negativ mellkasi RTG ellenére felvetddé klinikai ILD gyanu esetén a HRCT vizsgalat
elvégzése indokolt [2,3,4,6].
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1. szamu tablazat. Mellkasi RTG-en észlelhet6 radiologiai jellemz6k ILD-ben[2,3,4,6]

Reticularis (vonalas) rajzolat

interface jel=horgdék, erek, pleurafelszinek mentén
irregularis rajzolat a felszaporodott interstitium
kovetkeztében

Nodularis (gocos) rajzolat

1-10 mm gocok

Homaly (mellkasi HRCT-n tejiivegszeri homaly:
GGO=ground-glass opacity)

a horgok és erek jol kdvethetok

A parenchyma transparencia csdkkenése (consolidatio)

erek nem kovethetdk, a Ilégutak folyadékkal,
proteinnel, sejtekkel stb. kitoltottek;
levegdbronchogram

Cysticus elvaltozas

csokkent denzitasu elvaltozas

Mellkasi HRCT (high resolution=nagy felbontasii computer tomographia): ILD esetén a legfontosabb
radiologiai vizsgalé modszer a HRCT. A HRCT vékonyszeletes, szélkiemeld technikat hasznal, mely nagy
térbeli felbontasa révén alkalmas a tiidészovet secunder lobulusok anatomidjanak és patologiai folyamatainak
megjelenitésére. A volumetricus adatgyiijtésii CT-k felbontasa 1 mm alatti (alt 0,625 - 0,7mm). A HRCT
felvételek nativan késziilnek be- és kilégzésben (levegécsapda/obstrukeié kimutatasara), bizonyos esetekben
javasolhato pozicionalis vizsgalat is haton/hason fekve (a gravitacids dependencia vs fibrosis diffenecialasara).

Az aktivitds, a varhatd terapids valasz megitéléséhez ¢és a terapia nyomon kovetéséhez is HRCT az

elengedhetetlen vizsgalo eljaras. Néhany esetben a radioldgia kép annyira jellemz6, hogy bizonyos betegeknél a

sebészi mintavételtdl is el lehet tekinteni (pl. IPF egyes esetei). Természetesen ez csak azokra a radiologiai

centrumokra érvényes, amelyekben nagy szdmban torténik ILD vizsgélata, ezaltal lehet6séget teremtve a
radiolégusoknak megfeleld diagnosztikai jartassag elsajatitasara.

A HRCT indikacidja és feladata:

1. negativ rontgenfelvétel és koros 1égzésfunkcios teszt esetén korai diagnosis,

akrwn

parenchyma eltérések morfologiai elemzése €s osztalyozasa,

betegség aktivitasanak megitélése, quantitativ mérések, prognozis meghatarozasa, terapia kovetése,

biopszia tipusanak megvalasztasa, helyének kijelolése (bronchoscopos €s/vagy sebészi),

UIP (usual=szokasos interstitialiS pneumonia) és specialis morfologiaju diffuz tiidébetegségek eseteiben a

diagnozis felallitasaban dont6 lehet a radiologiai diagnosis.

HRCT-vel sok esetben jellegzetes képet mutaté interstitialis tiid6betegségek koziil néhany példa:

- silicosis

- sarcoidosis

- lymphangiosis (lymphangitis) carcinomatosa
- subacut hypersensitiv pneumonitis

- COP=cryptogenic organizing pneumonia, (korabban BOOP=bronchiolitis obliterans organizing pneumonia)

- IPF (UIP-re jellegzetes kép)
- lymphangioleiomyomatosis (LAM)
- Langerhans-sejtes histiocytosis

Egyéb képalkotd modszerek ILD esetében nem javasolhatok, de mas korkép kizarasara scintigrafia, MR,

esetenként PET-CT lehet sziikséges.
Ajanlas21

Felnétt, ajonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT val6szini UIP (pUIP)

mintazata esetén [6]

- BAL %-os sejtosszetétel vizsgalat javasolt (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas),
- Sebészi tiildébiopszia (SLB) javasolt (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas),
- A nemzetkdzi iranyelv bronchoscopos tiidoparenchyma biopszia (TBBx) és bronchoscopos cryobiopszia

tekintetében nem fogalmaz meg ajanlast.
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Ajanlas22

Felnétt, tjonnan felfedezett ILD betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT UIP mintazata esetén
[6]

- Nem javasolt BAL (nagyon alacsony minéségii evidencia feltételes ajanlas),

- Nem ajanlott SLB (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas),

- Nem ajanlott TBBx (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas),

- Nem ajanlott cryobiopszia (nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas).

Bronchoscopia és bronchoalveolaris lavage, sebészi mintavétel

Annak ellenére, hogy a korabbi ajanlasok javasoltdk az ILD diagnoézisanak szdvettani megerdsitését, mind az

USA-ban, mind pedig Angliaban csak a betegek 8-33%-nal tortént anyagvételi kisérlet. Napjainkban a biopszias

modszer kivalasztasat a klinikai diagnézis valdszinlisége, a szakmai/technikai adottsagok, valamint a betegek

altalanos allapota befolyasolja. A biopszia helyének kivalasztasaban a képalkotdé moddszereknek jelentds

szerepiik van.

Az ILD-k esetében a tlidoszoveti gyulladas jellegzetességeit szOvettani vizsgdlattal lehet meghatarozni.

Amennyiben nincs kontraindikacio, és az elvégzett vizsgalatokkal az ILD nem azonosithato, lehet sziikség

szovettani mintavételre. Bronchoscopia soran minden esetben javasolt mintavétel infekcié megerdsitésére vagy

kizarasara (virus, bakterium, gomba és protozoon).

Bronchoalveolaris lavage (BAL): a bronchoscopos vizsgalat soran végzett BAL sejtosszetétele segithet az

elkiilonitoé korismében €s a progndzis megitélésében.

A diagnézisban dontd fontossagu eljaras a BAL a kdvetkez6 esetekben:

- alveolaris proteinosis,

- lipoid pneumonia,

- malignus tidéfolyamatok (pl. lymphangitis carcinomatosa),

- Langerhans-sejtes histiocytosis (elektronmikroszkopia, CDla immunhisztokémia), de a HRCT altalaban
onmagaban diagnosztikus.

BAL fontos szerepet jatszik:

- diffuz alveolaris haemorrhagia megerdsitésében/kizarasaban,

- obligat patogén korokozok kimutatasanal (pl. Mycobacterium tuberculosis),

- immunszupprimalt betegek opportunista infekcidja esetén (pl. autoimmun immunszupprimalt betegek
infekcioinak kimutatasa, vagy HIV fert6zott betegek Pneumocystis jiroveci fertézése esetén akar 90%-0s
diagnosztikus eredményesség is elérhetd).

A BAL ¢és a HRCT eredmény egyiittesen RB-ILD és hypersensitiv pneumonitis diagnézis felallitasanal fontos.
Anorganikus porexpozicid esetén és egyes gyogyszer-indukalta megbetegedéseknél is segitséget nytjt. Egyéb
korképekben a BAL-ban levé sejtek eltéré mértékben jellemzéek lehetnek az adott korképre, illetve azok egyes
gyulladasos szakaszaira (lasd 3. szamu tablazat).

A BAL elvégzése mindig a terapia megkezdése eldtt javasolt, és a fentiekben is emlitett betegségeken til nem
sziikséges azokban az esetekben, ahol a klinikai kép és HRCT IPF-re tipusos. Amennyiben a klinikai kép és a
HRCT vizsgalat alapjan a diagnoézis bizonytalan, a BAL ismerete egyes korképek felallitdsaban emeli a
diagnozis bizonyossagat [6]. A beavatkozds mindig olyan helyen torténjen, ahol a mintavétel technikai és
személyi feltételei, valamint a minta elemzéséhez sziikséges szakértelem egyarant adott. Altalaban javasolhaté a
BAL elvégzése azokban a betegekben, akiknél bronchoscopos tiidébiopszia is torténik.
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2. szamu tablazat. BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tiidobetegségekben [10]

AMac Lym Neu Eos Plas Hiz CD4:CD8
Infekciés korképek
Bakterialis baktérium ~ ++ + 0 ? ~
Viralis Zarvany + + + 0 ? -/~
Thc + ~ ~/+ 0 + ~
HIV (AIDS) zarvany + + +/~ 0 ? -
Daganatos kérképek
Bronchuscarcinoma ~ ~ ~ 0 ~ ~
Lymphangitis carcinomatosa +/~ +/~ +/~ 0/1 +/~ -~
Hematoldgiai malignitas +- +/- +/- 0/1 +/- -/~
Nem infekciézus korképek
Sarcoidosis + ~ ~/+ 0 ~/+ +/~I-
Hypersensitiv pneumonitis ,»habos” ++ + ~[+ 1/0 ++ -/~
Gyobgyszer indukalta ++ + + 1/0 ++ -/~
pneumonitisa
IPF + +/++ + 0 + ~
COP ,habos” + + + 0/1 ~/+ -
Eosinophil pneumonia + ~ ++ 1/0 ~/+ -
Alveolaris proteinosis ,,habos” + ~ ~ 0 ? +/~
Kotoszoveti betegség + ~[+ ~[+ 0 ~[+ +/~I-
Pneumoconiosis zarvany + + ~[+ 0 ~[+ +/~I-
Difftz alveolaris Fe festés ~[+ + ~[+ 0 ? ~
haemorrhagia +++
AIP Fe festés ++| ~/+ ++ ~/+ -1+ ~ ~
ARDS Fe festés + + ++ + 0 ~/+ -/~

AMac=alveolaris macrophag, Lym=lymphocyta, Neu=neutrophil granulocyta, Eos=eosinophil granulocyta,
Plas=plasmasejt, Hiz=hizdsejt, Fe=vas,+=emelkedés, -=csokkenés, ~=normal, ?=nem ismert, Thc=tuberculosis,
IPF=idiopathias tiid6fibrosis, COP=cryptogen szerviil6 pneumonia, AIP=akut interstititalis pneumonia,
ARDS=akut respiratorikus distress syndroma

A nem-sebészi mintavételek koziil, a bronchoscopos tiiddbiopsziat (korabbi, ma is elterjedten hasznalt
elnevezése: transbronchialis tiidébiopszia) alkalmazzuk leggyakrabban. Indikalasakor mérlegelni kell a varhato
diagnosztikus eredményességet, az altalanos kockazatokat (a beteg altalanos allapota, kiséré betegségek,
légzésfunkcid stb.), valamint maganak a beavatkozasnak a varhatd szovédményeit. Morbiditasa < 3%,
mortalitasa < 1%. Eldérehaladott folyamatoknal a nyugalmi hypoxia és a tiiddszovet merevsége miatt a
beavatkozas nagy kockazatl, ezért ILD gyantja esetén, lehetdleg még a kezdeti stadiumban sziikséges a
részletes bronchoscopos vizsgalat.

Bronchoscopos tiid6biopszia a valasztando kezdeti eljaras minden olyan diffuz tiidébetegségben, ahol a kis
mintak diagnosztikusak lehetnek, kiilondsen, ha a betegség bronchocentrikus lokalizacidjunak latszik. A HRCT a
biopszia helyének kivalasztasaban nyujt segitséget, altalaban 4-6 feldolgozasra alkalmas tiidominta vétele
javasolt. Sarcoidosis gyanu esetén, bronchoscopos tiidébiopszias minta mellett bronchialis nyalkahartyabiopszia
vétele is ajanlott, mivel ez néveli a diagnosztikus eredményességét.
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3. szamu tablazat. Bronchoscopos tiidobiopszia diagnosztikus értéke [1,2,3,4,6]

Diagnosztikus Esetenként diagnosztikus Nem diagnosztikus
Sarcoidosis Langerhans sejtes IPF
histiocytosis
Lymphangitis carcinomatosa Amyloidosis Egyéb disszeminalt
korképek
Alveolaris proteinosis Wegener granulomatosis
Adenocarcinoma lepidikus novekedési | Hypersensitiv pneumonitis
mintazattal
Eosinophil pneumonia COP
Berylliosis

Transbronchialis aspirdciés tiibiopszia (TBNA): Megnagyobbodott mediastinalis nyirokcsomdk vizsgélatara
alkalmas. Leggyakrabban citologiai mintavétel torténik, melynek eredménye (a malignus sejtek jelenlétét
kivéve) csak a megbetegedés gyanujat veti fel.

Percutan tiibiopszia: Az un. “vastagtli” biopszia (szovettani vizsgalatra alkalmas anyagvételt tesz lehetévé)
alkalmazasa interstitialis tiid6betegségek esetén napjainkban teljesen kiszorult a klinikai gyakorlatbol.

Sebészi mintavétel: A sebészi mintavételt a kezelés megkezdése el6tt javasolt elvégezni. Interstitialis
pneumoniara gyanis esetekben, lehetdség szerint tobb mint 1 biopszias mintat kell venni, ami torténhet egy
lebeny tobb helyérdl, de optimalis a kiilonb6zd lebenyekbdl vett minta. Tobbszords, sok lebenybdl torténd
tiidébiopszia technikailag konnyebb VATS-al (Video Assisted Thoracoscopic Surgery), mint nyitott
tiidobiopsziaval. Javasolt, hogy a mintavétel helyének megvalasztasa a HRCT-n latott elvaltozasok alapjan
torténjen. Alternativ lehet6ség a nagy gyakorlattal rendelkez6 esetekben a bronchoscopos cryobiopszia, melynek
a sebészei mintavételnél kisebb a morbiditasa és mortalitasa [6]. Egyéb szervek biopszidja (nyirokcsomo, bor,
maj, csont stb.) szisztémas és/vagy rosszindulati megbetegedések esetén adhat definitiv diagnozist.

Az interstitialis tiidobetegségek egy (kisebb) részének jellegzetes szovettani képe van (silicosis/silicium
kimutatasaval, tuberculosisa baktérium azonositasaval, alveolaris proteinosis, lymphangioleiomyomatosis,
amyloidosis, Langerhans sejtes histiocytosis).

Egy masik csoport szovettani képe alatimasztja a klinikai diagndzist, de 6nmagaban nem jellemz6 a korképre
(granulomatosus elvaltozasok, vasculitisek).

A fentiekhez nem sorolhatd ismeretlen eredett tiidébetegségek (IIP) beosztasa az 5. szamu tablazatban lathato,
illetve a 2. és 3. szdmu abran [2,3]. Az egyes szovettani tipusok tobbféle klinikai korképhez tarsulhatnak,
egymassal egy idében keveredhetnek és egymasba atmehetnek.

4. szamu tablazat. Ismeretlen eredetii interstitialis pneumoniak (IIP) klasszifikacidja [2]

Szoveti kép Klinikai — radiolégiai -patholégiai diagnézisok
Usual (szokasos) Interstitialis Pneumonia Idiopathias Pulmonalis Fibrosis (IPF)
(UIP)
Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP)
(NSIP)
Organizal6 Pneumonia (OP)/(BOOP) Cryptogen Organizalo Pneumonia (COP)
Diffaz alveolaris karosodas (DAD) Akut Interstitialis Pneumonia (AIP)
Respiratorikus Bronchiolitis (RB) Respiratory Bronchiolitis Interstitial Lung Disease (RBILD)
Desquamativ Interstitialis Pneumonia (DIP) Desquamative Interstitialis Pneumonia (DIP)
Lymphocytas Interstitialis Pneumonia (LIP) Lymphocytas Interstitialis Pneumonia (LIP)

Ajanlas23
A diagnézis felallitisa multidiszciplinaris - ILD-team keretei kozott javasolt (nagyon alacsony mindségii
evidencia, feltételes ajanlas) [6].
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A diagnézis felallitasa

Az 3. szamu éabra 6sszegzi az ILD-k diagnosztikus algoritmusa sordn idérendben javasolt eljarast. IPF gyantja
esetén a 4. szamu dbra mutatja a diagnosztikus algoritmust. A nem egyértelmi esetekben, altaldban mar a HRCT
eredményével érdemes ILD-teamen a tovabbi diagnosztikat meghatarozni. A végs6 diagnozis felallasdban ILD-
team dontés altalaban javasolhato, IPF esetében minden esetben javasolt.

ALTALANOS TERAPIAS MEGFONTOLASOK ILD-BEN

Az ILD-k kezelésének alapja nem infektiv korképekben az immunszuppresszio. Leggyakrabban kortikoszeroid
adasa, altalaban prednisolon formajaban torténik. Ezt a kezdeti szakaszban nagyobb (0.5-1 mg/tskg/nap, az elsé
1-2 hénapban) dozisban kell adni, majd folyamatosan kell a fenntartdé dozisra (altalaban 0.25 mg/tskg/nap)
csokkenteni €s tovabbi 2-3 honapig alkalmazni. A kezelés atlagos ideje altalaban 6-12 honap. A kortikoszteroid
adasanak kontraindikacidja, vagy a kezdés hatastalansaga esetén kiillonbdz6 egyéb immunszuppresszivumok (pl.
cyclophosphamid, azathioprin, methotrexate, mycophenolate stb) adasa johet még szoba. Fontos, hogy a kezelés
megkezdése elott torténjen meg a pontos diagndzis felallitasa (sz. sz. biopsziaval), hiszen a kezelés modosithatja
a szovettani képet. A kezelés csak az aktiv, alvolitisszel jaro stddiumban hatdsos. A kiégett fibrosis kezelése
nemcsak értelmetlen, hanem kifejezetten karos is, hiszen pozitiv hatds nem varhato tdle, de a hosszan adott
kortikoszteroid kezelésnek szdmos mellékhatasa alakulhat ki.

65 év alatt, ILD-ben szenveddk esetében gondolni kell a tiid6transzplantaciolehetdségére is, mely elsdsorban
Boeck sarcoidosisban, IPF-ben, LAM-ban, Langerhans sejtes histiocytosis/eosinophil granulomaban, DIP-ben és
kotészoveti betegségekben lehet elérheté terapids modszer. Fenti betegségek végstadiumaban a betegek
életkilatasai jelent6sen novelhetdk a sikeres tiid6transzplantaciot kdvetden.

A betegek terhelésre jelentkezd oxigéntenzidesése miatt a mozgashoz/terheléshez javasolt oxigén terapia (mobil
oxigén). A tiinetek csokkentésében horgotagitok, kohogéscsillapitas, egyéb tiineti terapia alkalmazésa
javasolhato (6. szamu tablazat).

6. szami tablazat. Tiineti terapia lehetéségei IPF illetve egyéb ILD-k esetén [11]

Indikacio

Terapia Dyspnoe Kohogés Faradtsag/ Depresszié/
dekondicionalas SZorongas

Gyogyszeres kezelés

-Antacida +

-Antidepresszans ++

-Axiolytikum ++

-Ko6hogéscsillapitd

-Corticosteroid

-Decongestans

-Sé/steroid orrcsepp

+ |+ +]+

-Opioid +

-Sildenafil +

Nem farmakolégiai terapia

-Betegoktatas és onsegitd ++ ++ ++ ++
technikak

-Téarsbetegségek kezelése ++ ++ ++ ++

-Pszichés tanacsadas ++

-Rehabilitacio ++ ++ +

-Beszédterapia +

-Oxigén ++ ++

-Onsegité csoportok + + + ++

-Teststly kontroll + +

++: javasolt IPF esetén, +: valogatott IPF-es betegekben javasolt
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TERAPIAS LEHETOSEGEK IPF-BEN

IPF terapias lehetdségek ajanlasai [4,5,6]

Ajanlas24
Nem ajanlott a kovetkez6é kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

Nem ajanlott a warfarin antikoagulans alkalmazasa IPF-ben, amennyiben nincs mas ismert terapias indikacio
(alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [5]

Nem ajanlott az imatinib (szelektiv tirozin-kinaz inhibitor a vérlemezke eredetli novekedési faktor receptor
ellen) alkalmazéasa IPF-ben (mérsékelt mindségii evidencia, erds ajanlas) [5]

Nem ajanlott a prednisolon+azathioprine és N-acetylcystein kombinacié alkalmazasa IPF-ben (alacsony
mindségl evidencia, erds ajanlas) [5]

Nem ajanlott az ambrisentan, szelektiv endothelin receptor-A antagonista alkalmazasa IPF-ben, tekintet
nélkiil a pulmonalis hypertonia fennallasara (alacsony mindségli evidencia, erés ajanlas) [5]

Nem ajanlott a kortikoszteroid monoterapia IPF-ben (nagyon alacsony mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]
Nem ajanlott a colhicin kezelés alkalmazasa IPF-ben (nagyon alacsony minéségii evidencia, er6s ajanlas) [4]
Nem ajanlott a cyclosporin terapia alkalmazasa IPF-ben (nagyon alacsony mindségii evidenica, erds ajanlas)
[4]

Nem ajanlott a kortikoszteroid és immunmodulator kombinalt terapia alkalmazasa IPF-ben (alacsony
mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

Nem ajanlott az interferon-gamma alkalmazésa IPF-ben (kivalé mindségl evidencia, erds ajanlas) [4]

Nem ajanlott az etanercept terapia alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

Ajanlas25
Nem javasolt a kovetkezo kezelési modok alkalmazasa IPF-ben:

Nem javasolt a foszfodiészteraz-5 inhibitor, sildenafil alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségi evidencia,
feltételes ajanlas) [5]

Nem javasolt a bosentan, macitentan, kett6shatasu endothelin-receptor antagonistak alkalmazasa IPF-ben
(alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

Nem javasolt az N-acetylcystein monoterapia alkalmazasa IPF-ben (alacsony minéségii evidencia, feltételes
ajanlas) [5]

Az IPF miatt 1égzési elégtelenségben szenvedd betegek tobbségénél nem javasolt a gépi 1€legeztetés, ennek
ellenére a betegek kis hanyadaban észszeri beavatkozas lehet (alacsony minéségli evidencia, feltételes
ajanlas) [4]

Ajanlas26
Javasolt a kovetkezo kezelési modok alkalmazasa IPF-ben:

Javasolt a nintedanib (tirozin-kindz inhibitor, ami tobb tirozin-kinazt gatol, beleértve a vascularis
endothelialis novekedési faktor-, a fibroblast novekedési faktor-, és a vérlemezke eredetii novekedési faktor
receptorokat) alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

Javasolt a pirfenidone alkalmazasa IPF-ben (mérsékelt mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

Javasolt a gyomorvédok hasznalata IPF-ben (nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]
Javasolt a pulmonalis rehabilitacio a betegek tobbségénél, egy résziiknél azonban nem célszerli (alacsony
mindségli evidencia, feltételes ajanlas) [4]

Javasolt a kortikoszteroidok alkalmazasa IPF-ben szenvedd betegek tobbségénél akut exacerbacid esetén,
mig a betegek kisebb hanyadaban a szteroid alkalmazasa nem célszerli (nagyon alacsony mindségii
evidencia, feltételes ajanlas) [4]
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Ajanlas27

Ajanlott a kovetkez6 kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Erdsen ajanlott IPF-ben klinikailag szignifikdns hypoxia esetén a hosszatavil oxigénterapia alkalmazasa
(nagyon alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

- Erdsen ajanlott a transzplantaciora alkalmas IPF-ben szenvedd betegek szamara a tiid6transzplantacio
(alacsony mindségli evidencia, erds ajanlas) [4]

Nincs allasfoglalas:

- Az egyoldali vagy kétoldali tiid6transzplantacié alkalmazasarol IPF-ben [5]

- Nincs allasfoglalas az egyidejiileg fennalld pulmonalis hypertonia kezelésérdl IPF-ben [5]

Ajanlas28

A pulmonolégiai rehabilitacié célja ebben a krénikus légzési betegcsoportban is a funkcidvesztés

iitemének lassitasa, a beteg mobilitasianak, fizikai aktivitisanak, onellité képességének minél hosszabb
idén at torténé megtartasa, az életminéség javitasa (alacsony minéségli evidencia, feltételes ajanlas) [4].

A rehabilitacids kezelések soran mindvégig szem el6tt kell tartani, hogy a beteg esetleg transzplanticios
varolistara keriilhet, ezért a rehabilitdcidos programot gy kell felépiteni, hogy az minden elemében a mitéti
felkészités céljait is szolgalja.

A rehabilitacios program legfébb eleme a fizikai tréning. Az allapot-felmérést kovetden a munkat célszerii
naponkénti két egyéni kezeléssel kezdeni, majd 4-5 nap utan a beteg bevonhato a csoportos foglalkozasba. A
fizikai tréning kiilonb6z6 elemei (kerékpar, futdszOnyeg, 1épcsdjaras, felsé végtagi edzés) legalabb 45-60 perc
idétartamot tegyenek ki naponta. Az ellenallassal szemben végzett gyakorlatok hangsulyozottan erdsitd és
kondicionalé hatdsuak. A bemelegités konnyli sétaval, majd iitemes gyaloglassal torténhet. Ezt koveti az
alsovégtagi tréning tornatermi kerékparon a maximalis terhelés 70-80 %-an. A felsé végtagi és torzsizmok
erdsitése gumiszalaggal, konnyli (300-500 grammos) sulyzokkal és kézihajtokarral folyhat. A gyakorlatok
ismételt végzése noveli a betegek terheléstoleranciajat. A 6MWT j6 informaciot adhat az elért eredményrdl, a
beteg aktualis fizikai allapotardl. A terhelésre jelentkezd hypoxaemia miatt a terheléshez emelt mennyiségben
javasolt oxigénkezelés.
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Ellatasi folyamat algoritmusa:

3. szami abra. ILD diagnosztikai algoritmusa [2,3,4,5,6]

[ ILD felmeriil ]

A 4

Részletes anamnézis és hobbianamnézis
*Dohanyzasi adatok rogzitése
*Gyogyszerszedés rogzitése

Pulmonologiai alapvizsgalatok:

ILD ismert
etiologia

*Mellkasi RTG
*Légzésfunkceio (IVC, FVC, FEV1, RV, TLC)
Laborvizsgalatok tovabbi specifikus vizsgalatok

Vérgaz vizsgalat

1
1
1
1
1
1
:
1
*Diffuzios kapacitas (DLCO és KLCO) Ismert etiologiaju korkép iranyaban '
1
1
1
1
1
1
1
1

nem igen

___________________________ ILD definitiv —
' diagnozis '
| |
1 1
1 1
i _________________________________________________________ F
i

| nem

\

g HRCT-n ILD
HRCT > definitiv diagnozis

nem

v

¢ Gra,nulf)n}atosus és egyéb jellegzetes ILD-k iranyaban
tovabbi diagnosztika

igen
ILD definitiv
diagnodzis

A 4

nem

ILD- team dontése alapjan
Bronchoscopia (amennyiben nincs kontraindikacio)
e BAL (részletes mikrobiologia, cytologia,

Bronchoscopia
eredménye

sejtosszetétel) diagnosztikus
e bronchoscopos tiidébiopszia
e TBNAsze.

. Gyakorlott centrumban cryobiopszia

1
1
: nem
|

v

ILD definitiv
diaondzis

ILD-team dontése alapjan sebészi tiidébiopszia
(amennyiben nincs kontraindikacio)

Korképnek
megfelel6 kezelés

ILD team diagnozis:
klinikai diagnézis/ismételtvizsgalatok
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VIL. JAVASLAT AZ AJANLASOK ALKALMAZASAHOZ

1. Az alkalmazas feltételei a hazai gyakorlatban
1.1. Ellatok kompetenciaja (pl. licence, akkreditacio stb.), kapacitasa

- Tiidégyogyaszat:

- tiidégondozdi haldzat: felndttek sziirése; felndtt ILD és ezen beliill IPF betegek gondozasa (kiegészitd
kezelés, ellendrzd vizsgalatok); rizikocsoportok vizsgalata

- pulmonologiai fekvObeteg-osztaly: diagnézis felallitasa; ILD-team szervezése és vezetése, ILD -ezen beliil
IPF betegek- kezelése;

- légzbszervi rehabilitacid: specidlis allapotot javito/ tiineteket enyhité ILD betegek kezelése.

- Radiolodgia:

- HRCT ILD mintazatok meghatarozasa

- ILD-team-en részvétel

- Patolégia:

- Szdvettani mintdzatok meghatdrozasa

- ILD-team-en részvétel

- Sebészet:

- Szdvettani mintavétel

- Haziorvos:

- Felmeriil6 ILD esetén pulmonoldgiara iranyitas

- Téarsbetegségek cllatasa

- Valamennyi ellaté kompetencidja az ILD gyanu megfogalmazasa a tiinetek alapjan és a beteg megfeleld
ellatd intézménybe torténd iranyitasa.

1.2. Specialis targyi feltételek, szervezési kérdések (gatlo és elosegito tényezok, és azok megoldasa)

Targyi feltételek:
-~ Az orszag egész teriiletén elérhet6 jaro- ¢s fekvébeteg-szakellatas (tiidégondozok, pulmonologiai osztalyok).

- Megfelelé diagnosztikus hattér biztositasa (komplex 1égzésfunkcid, bronchoscopia, BAL diagnosztika,
HRCT, szdvettani labor).
- Mellkassebészeti beavatkozas elérhetésége regionalisan.

Személyi feltételek:

A tiidégondozokban 50000 lakosonként egy tiidogyogyasz szakorvos. A minimumfeltételekhez igazoddan a
pulmonoloégiai  osztdlyokon megfeleld szami tiidogyodgyasz szakorvos vagy szakorvosjelolt, minden
intézményben megfeleld szamu egészségiigyi szakdolgozo.

Mellkasi radiologiai diagnosztikaban jartas radioldgus ILD centrumban (ILD-team résztvevo).

ILD patoldgidban jartas patologus ILD centrumban (ILD-team résztvevo).

Szakmai/képzési feltételek: A szakmai iranyelv oktatdsa a szakorvosképzés és szakorvos-tovabbképzés
keretében.

Egyéb feltételek: Célzott gyogyszeres kezelés biztositasa a gydgyszertari forgalomban.
2.3. Az ellatottak egészségiigyi tajékozottsaga, szocialis és kulturalis koriilményei, egyéni elvarasai

Az ILD-k esetén a diagnosztika hosszu id6t vehet igénybe, melynek része a beteg és a kezelést végzd személyzet
kitartd és szoros egylittmiikddését megkoveteld folyamat. Az ellatottak és a segitdé csaladtagok tajékoztatisa
soran alapvet6 annak hangsulyozasa, hogy az ILD-k rendkiviil heterogén betegségcsoport, és a kimenetel nagyon
variabilis. Nem megfeleld beteg-egyiittmiikddés (pl. ellendrzé vizsgalatok elhanyagoldsa) tanusitasaval
jelentésen megné a nehezen kezelhetd betegség esélye. A beteg feleléssége a megfeleld egyiittmikddés,
amelynek hianyaban, egészségkarosodas alakul ki, vagy gyorsabb lefolyasu lehet a betegség.

A beteg tajékoztatasa soran az ILD-re vonatkoz6 informacid atadasan, megbeszélésén tul nélkiilozhetetlen annak
felmérése is, hogy van-e a betegnek tarsbetegsége, vagy van-e a hattérben olyan szocialis, kulturalis, illetve
egyéb tényez0, amely akadalyozhatja a beteget a megfeleld egylittmiikodés kialakitasaban.

Kiilon érdemes kitérni az ILD teriiletén lathatd gyors orvostudomanyi fejlédésre, mely a diagnozis és a terapia
iddszakos feliilbiralasat igényelheti a kezeldorvostol.
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Az ILD-k egy jelent6s részében a progressziv allapotromlas elkeriilhetetlen, igy a palliativ lehetdségekrdl, egyéb
szupportiv kezelési eljarasokrol is érdemes a beteget és csaladjat tajékoztatni. Sziikség lehet pszichologus,
fizioterapeuta és dietetikus bevonasara.

1.4. Egyéb feltételek

Nincs

2. Alkalmazast segit6 dokumentumok

2.1. Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok

Tajékoztatd anyagok a Magyar Tiid6fibrozis Egyesiilet honlapjan talalhatok [12]
2.2. Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellendrzé kérddivek, adatlapok
Nincsenek.

2.3. Tablazatok

1. szamu tablazat. ILD-k felosztasa etiologia alapjan

. szamu tablazat. Mellkasi RTG-en észlelhet6 radiologiai jellemz6k ILD-ben

. szamu tablazat. BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tiidobetegségekben

. szamu tablazat. Bronchoscopos tiiddbiopszia diagnosztikus értéke

. szamu tablazat. Ismeretlen eredetd interstitialis pneumoniak (IIP) klasszifikacioja
. szamu tablazat. Tiineti terapia lehetéségei IPF illetve egyéb ILD-k esetén

o Ol wiN

2.4. Algoritmusok

1. szamu abra. ILD-k osztalyozasa ATS/ERS klasszifikacio szerint
2. szamu abra. IIP-k klasszifikéacidja

3. szamu abra. ILD diagnosztikai algoritmusa

4. szamu abra. IPF gyantja esetén javasolt diagnosztikai algoritmus

2.5. Egyéb dokumentumok

Nincs.

3. A gyakorlati alkalmazas mutatéi, audit kritériumok
Az ellatas megfeleloségének indikatorai

Diagnézis: az ILD diagnozis felallitasaban ILD-team dontése az iranyado [6]. IPF esetén minden esetben ILD-
team dontés alapjan javasolt célzott kezelés megkezdése.

Terapia: a kezd0 gydgyszer-kombinacidé Osszetétele ILD fiiggd. Jelen iranyelv részleteiben csak az IPF
kezelésre tér ki.

Monitorozas: az IPF célzott kezelés hatdsossaganak ellendrzésére 6 havonta végzett 1égzésfunkcio (FVC)
kontrollvizsgalat elvégzése javasolt.

Gyégyeredmény: ILD-k esetében valtozé a kimenetel. IPF esetén gydgyulds nem varhatd, a 1égzésfunkciod
romlasi iitemének mérséklése varhato a betegek kb 50%-aban 6 honapos tavlatban.

VIIL IRANYELV FELULVIZSGALATANAK TERVE

Az iranyelv tervezett feliilvizsgalata 3 évenként torténik. A feliilvizsgalat folyamata, az érvényesség lejarta el6tt
fel évvel kezdddik el. A Tidogyogyaszat Tagozat tagozatvezetGje kijeloli a tartalomfejlesztd feleldst, aki
meghatarozza a fejleszté munkacsoport tagjait, illetve befogadja a tarstagozatok altal delegalt szakértoket.

Az aktualis iranyelv kidolgozasaban részt vevo, fejlesztd csoporttagok folyamatosan kovetik a szakirodalomban
megjelend, illetve a hazai ellatokornyezetben bekovetkezd valtozasokat. A tudomdnyos bizonyitékokban,
valamint az ellatokornyezetben bekovetkezd jelentds valtozas esetén a fejlesztd munkacsoport konszenzus
alapjan dont a hivatalos valtoztatds kezdeményezésérdl és annak mértékérdl.
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X. FEJLESZTES MODSZERE

1. Fejlesztocsoport megalakulasa, a fejlesztési folyamat és a feladatok dokumentalasanak modja

Az iranyelv felujitasa és IPF iranya részletes kiegészitése az ,Interstitialis tiidobetegségek”. Egészségiigyi
Ko6z16ny 2009.11.25. IX.évf. 21. sz. feliilvizsgalata [1] az id6kdzben a témaban megjelent nemzetkdzi iranyelvek
alapjan tortént. A feliilvizsgalat megkezdésekor a Tiidégyogyaszat Tagozat tagozatvezetSje kijeldlte az
iranyelvfejlesztés felel6sét. Az iranyelvfejlesztés-felelds kijeldlte a fejlesztGcsoport tagjait és meghatarozta a
tagok feladatait. Az iranyelv kialakitdsa a tagok egyéni munkajan €s tobbszori konzultacion keresztiil valosult
meg.

A feliillvizsgalati eljards a relevans nemzetkozi irdnyelvek attekintésével és intenziv irodalomkereséssel
kezd6dott, a naprakész ajanldsok megfogalmazasa és a szakmailag indokolt tartalombdvités megvaldsitasa
érdekében. A tartalomaktualizalas nem valtoztatta meg a kordbban meghatarozott iranyelv szerkezetet. Az
elérhetéséget beillesztettiik az iranyelvbe.

2. Irodalomkeresés, szelekcio

Az iranyelv a témaban meghatarozo jelentdségii nemzetkozi (ATS, ERS) 2018-ban érvényben 1évé ajanlasait és
a hazai rendelkezéseket vette figyelembe. Az irodalom keresés 2018. oktoberében zarult le.

Az irodalomkeresés a Magyar Orvosi Bibliografia, a PubMed adatbazisban fellelhetd, az utobbi 20 év
nyilvantartott publikacioi, kdzleményei alapjan tortént. A keresés az alabbi keresé szavak (és ezek magyar
megfeleldje), valamint ezek kombinacidjanak segitségével valosult meg:

Interstitialis tiidébetegség (ILD), diffiz parenchymas tiiddbetegség, idiopathias tiidofibrosis (IPF), sarcoidosis,
nagy felbontasi komputer tomografia (HRCT), idiopathias interstitialis pneumonia (IIP), szokasos interstitialis
pneumonia (UIP), nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP), 1égzésfunkcio, pletysmogragia, CO diffizid
(DLco), vérgaz, 6 perces séta teszt (6MWT), bronchoscopia, transzbronchialis tiidébiopszia, bronchioalveolaris
lavage (BAL), cryobiopszia, sebészi tiiddbiopszia, célzott kezelés.

3. Felhasznalt bizonyitékok erdsségének, hianyossagainak leirasa (kritikus értékelés, ,,bizonyiték vagy
ajanlas matrix”), bizonyitékok szintjének meghatarozasi médja

Az iranyelv 5 ERS altal kiadott iranyelv adaptacioja, amelyekben a bizonyitékok erdsségi szintjének
meghatarozasa a fentieckben részletezetteken alapul. A nemzetkdzi irdnyelvek altal megallapitott
bizonyitékerdsségi szinteket elfogadtuk, minden esetben a leglijabb ajanlast vettiik alapul. A fejlesztd csoport
mindig ellendrizte a bizonyitékok hazai viszonyok kozotti relevanciajat. Amennyiben a bizonyiték nem a
magyarorszagi viszonyoknak megfelel6 kiindulasi adatokra tAmaszkodott, ott a fejlesztécsoport konszenzusa volt
mérvado.

4. Ajanlasok kialakitasinak mddszere

Valamennyi, a korabbi szakmai iranyelvbenmegfogalmazott ajanlas felillvizsgalata megtortént. Ahol a fejlesztd
csoport sziikségesnek itélte, 11j ajanlasok keriiltek beillesztésre. A fejlesztok fokozottan torekedtek arra, hogy
elkeriiljék a témakorhoz kapcsolddd masik iranyelv ajanlasaival valo atfedéseket.

Az ajanlasok rangsorolasanal két kategoria kialakitasara keriilt sor. Erds ajanlasnak tekintend6é az, amelynek a
betartasaval az elérend6 kivant hatasok egyértelmiien felilmtljak a mellékhatasokat a fejleszté csoport
megitélése szerint. Feltételes ajanlasnak tekintendd az, amelynek a betartasaval az elérendd kivant hatasok
feltehetden feliilmtljak a mellékhatasokat a fejlesztd csoport meggy6zédése szerint. A rangsorolasok mellett
feltiintetésre keriiltek a bizonyiték erésségi szintek is. A rangsorolas figyelembe vette a hazai ellatorendszer jo
gyakorlatat is. Az ajanlasok kialakitasa informalis konszenzussal valosult meg.

5. Véleményezés médszere

Az iranyelv szakmai tartalmdnak Osszeallitdsat kovetden, a kapcsolattartd megkiildte a dokumentumot a
korabban véleményezési jogot kérd és a fejlesztécsoport véleményezdi felkérését elfogadd Szakmai
Tagozatoknak. A visszaérkezd javaslatok beillesztésre keriiltek az irdnyelv szovegébe, vagy azok alapjan
modositasra keriilt a dokumentum szerkezete, amennyiben az iranyelvfejlesztd szakért6k egyetértettek azok
tartalmaval.
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6. Fiiggetlen szakért6i véleményezés médszere
Nem késziilt.

XI. MELLEKLET

1. Alkalmazast segité6 dokumentumok
1.1 Betegtajékoztatd, oktatasi anyagok
A Magyar Tiid6fibrozis Egyesiilet honlapjan talalhatok: http://tudofibrozis-ipf.hu/ [12]

1.2. Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellenérzé kérdéivek, adatlapok

Nincsenek.
1.3. Tablazatok
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1. szamu tablazat. ILD-Kk felosztasa etiologia alapjan [1,2,3]

ISMERT ES
RENDSZERBETEGSEGHEZ
TARSULO ILD-K

Infekcidok:

Baktériumok

Virusok

Gombak

Protozoonosis

Gyogyszerek (plL.bleomycin,
amiodaron, methotrexate)
Szerves vegyiiletek
(hypersensitiv pneumonitis)
Szervetlen anyagok
(koniozisok):

Silicosis

Asbestosis

Berylliosis

Toxikus g6zok, gazok (6zon,
klor)
Sugarkezelés
Szisztémas
(paraquat)
Kotoészoveti betegségek:
Szisztémas sclerosis
Rheumatoid arthritis
Szisztémas lupus erythematosus
Sjogren szindréma
Polymyositis

Dermatomyositis

Spondylitis ankylopoetica
Behget szindroma
Vasculitisek:

Wegener granulomatosis
Goodpasture szindroma
Pulmonalis haemosiderosis
Churg—Strauss szindroma

Mas szervek betegségei:
Hepatitis, cirrhosis

Bal kamra elégtelenség
Kroénikus uraemia

Gyulladasos bélbetegségek
Orokl6dé megbetegedések:
Neurofibromatosis

Sclerosis tuberosa

Lepidikus adenocarcinoma

toxikus  anyagok

ISMERETLEN
ETIOLOGIA

Idiopathias
interstititalis
pneumoniak (IIP)
Idiopathias
tiidofibrosis (IPF,
szOvettan:  usual
interstitial
pneumonia=UIP)
Nem-specifikus
Interstitialis
Pneumonia
(NSIP)
Cryptogen
Organizalo
Pneumonia (COP)
Akut  Interstialis
Pneumonia (AIP)
Respiratory
Bronchiolitis
Interstitial  Lung
Disease (RB-ILD)
Desquamative
Interstitialis
Pneumonia (DIP)
Lymphocytas
Interstitialis
Pneumonia (LIP)

GRANULOMATOSUS
ILD-K

Granulomatosus
korképek
Sarcoidosis
Langerhans
histiocytosis

sejtes

EGYEB JQL
MEGHATAROZHAT
O ILD-K

Alveolaris proteinosis
Alveolaris
microlithiasis
Amyloidosis
Lymphangioleiomyo-
matosis

Pulmonalis eosinophilia
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2. szamu tablazat. Mellkasi RTG-en észlelhetd radiolégiai jellemzék ILD-ben [2,3,4,6]

Reticularis (vonalas) rajzolat

interface jel=horgdék, erek, pleurafelszinek mentén
irregularis rajzolat a felszaporodott interstitium
kovetkeztében

Nodularis (gocos) rajzolat

1-10 mm gdcok

Homaly (mellkasi HRCT-n tejiivegszeri homaly:
GGO = ground-glass opacity)

a horgdk és erek jol kovethetdk

A parenchyma transparencia csdkkenése (consolidatio)

erek nem kovethetdk, a Ilégutak folyadékkal,

proteinnel, sejtekkel stb. kitoltottek;
levegdbronchogram
Cysticus elvaltozas csokkent denzitasu elvaltozas
3. szamu tablazat. BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tiidobetegségekben [10]
AMac Lym Neu Eos Plas Hiz CD4:CD8

Infekcids korképek

Bakterialis baktérium ~ ++ + 0 ? ~
Viralis zarvany + + + 0 ? -1~
Thc + ~ ~/+ 0 + ~
HIV (AIDS) zarvany + + +/~ 0 ? -
Daganatos kérképek

Bronchuscarcinoma ~ ~ ~ 0 ~ ~
Lymphangitis carcinomatosa +/~ +/~ +/~ 0/1 +/~ -~
Hematoldgiai malignitas +/- +/- +/- 0/1 +/- -/~
Nem infekcidézus korképek

Sarcoidosis + ~ ~/+ 0 ~/+ +/~/-
Hypersensitiv pneumonitis ,habos” ++ + ~[+ 1/0 ++ -/~
Gyobgyszer indukalta ++ + + 1/0 ++ -/~
pneumonitisa

IPF + +/++ + 0 + ~
COP ,,habos” + + + 0/1 ~/+ -
Eosinophil pneumonia + ~ ++ 1/0 ~[+ -
Alveolaris proteinosis ,,habos” + ~ ~ 0 ? +/~
Kot6szoveti betegség + ~[+ ~/+ 0 ~[+ +/~/-
Pneumoconiosis zarvany + + ~/+ 0 ~[+ +/~/-
Diffuz alveolaris Fe festés ~[+ + ~/+ 0 ? ~
haemorrhagia +++

AIP Fe festés ++ | ~/+ ++ ~[+ -+ ~ ~
ARDS Fe festés + + ++ + 0 ~[+ -/~

AMac=alveolaris macrophag, Lym=lymphocyta, Neu=neutrophil granulocyta, Eos=eosinophil granulocyta,
Plas=plasmasejt, Hiz=hizdsejt, Fe=vas,+=emelkedés,-=csokkenés,~=normal,?=nem ismert, Tbc=tuberculosis,

IPF=idiopathias tiid6fibrosis,
ARDS=akut respiratorikus distress syndroma

COP=cryptogen szerviild6 pneumonia, AIP=akut interstititalis pneumonia,
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4. szamu tablazat. Bronchoscopos tiidébiopszia diagnosztikus értéke

Diagnosztikus Esetenként diagnosztikus Nem diagnosztikus
Sarcoidosis Langerhans sejtes IPF
histiocytosis
Lymphangitis carcinomatosa Amyloidosis Egyéb disszeminalt
korképek
Alveolaris proteinosis Wegener granulomatosis
Adenocarcinoma lepidikus novekedési | Hypersensitiv pneumonitis
mintazattal
Eosinophil pneumonia COP
Berylliosis

5. szamu tablazat. Ismeretlen eredetii interstitialis pneumoniak (IIP) klasszifikaciéja [2]

Szoveti kép Klinikai — radiolégiai -patholégiai diagnézisok
Usual (szokasos) Interstitialis Pneumonia Idiopathias Pulmonalis Fibrosis (IPF)
(UIP)
Neme-specifikus Interstitialis Pneumonia Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP)
(NSIP)
Organizal6 Pneumonia (OP)/(BOOP) Cryptogen Organizald Pneumonia (COP)
Diffuz alveolaris karosodas (DAD) Akut Interstitialis Pneumonia (AIP)
Respiratorikus Bronchiolitis (RB) Respiratory Bronchiolitis Interstitial Lung Disease (RBILD)
Desquamative Interstitialis Pneumonia (DIP) Desquamative Interstitialis Pneumonia (DIP)
Lymphocytas Interstitialis Pneumonia (LIP) Lymphocytas Interstitialis Pneumonia (LIP)

crer
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6. szamu tablazat. Tiineti terapia lehetdségei IPF, illetve egyéb ILD-k esetén [11]

Indikacio

Terapia Dyspnoe Kohogés Faradtsag/ Depresszié/
dekondicionalas szorongas

Gyoégyszeres kezelés

-Antacida +

-Antidepresszans +

-Axiolytikum ++

-Ko6hogéscsillapito

-Corticosteroid

-Decongestans

-Sé/steroid orrcsepp

+ |+ |+ |+

-Opioid +

-Sildenafil +

Nem farmakologiai terapia

-Betegoktatas és onsegitd ++ ++ ++ T+
technikak

-Téarsbetegségek kezelése ++ ++ ++ T+

-Pszichés tandcsadas ++

~Rehabilitacio = = "

-Beszédterapia +

-Oxigén ++ ++

-Onsegitd csoportok + + + ++

-Testsuly kontroll + +

++: javasolt IPF esetén, +: valogatott IPF-es betegekben javasolt
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1.4. Algoritmusok

1. szamu abra. ILD-k osztilyozasa ATS/ERS klasszifikacié szerint [2,3]

ILD

Ismert etiol6gidji ILD P Granulomatosus ILD Egyéb ILD
(pl. gyogyszer (pl. sarcoidosis) (pl. LSG, LAM)
CTD
porartalmak)
Major 1P
Ritka 1P

Nem besorolhato 1P

ILD=interstititalis tiid6betegség, [IP=idiopathias interstitialis pneumonia, CTD= kotészoveti betegség,
LAM=lymphangioleiomyomatosis, LCG=Ilangerhans sejtes granulomatosis

2. szamu abra. |I1P-k Klasszifikacioja [2,3]

Kronikus fibrotizald IP:

1P r -IFF (UTF)

=Idiopathins WSIF

Dohdanyzassal Gsszefiiggd [P
-RE-ILI}
Major IIP | -DP

Akutefsubakut [P
-COP
-AIP

-Idiopalgss LIP
-Idiopathias plevroparenchymas fibroetastosis

Ratka P 7

Nem besorolhats [P
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3. szamu abra. ILD diagnosztikai algoritmusa [2,3,4,5,6]

[ ILD felmeriil ]

A 4

Részletes anamnézis és hobbianamnézis
*Dohanyzasi adatok rogzitése
*Gyogyszerszedés rogzitése

Pulmonologiai alapvizsgalatok:

ILD ismert
etiologia

*Mellkasi RTG

*Légzésfunkcio (IVC, FVC, FEV1, RV, TLC)

*Diffuzios kapacitas (DLCO és KLCO) Ismert etiologiaju korkép iranyaban
Laborvizsgalatok tovabbi specifikus vizsgalatok

Vérgaz vizsgalat

nem igen
R Rkt ILD def:m.itl'v —:-p
1 diagnozis '
| |
! 1
! 1
T T T Fl
|
I nem
v HRCT-n ILD
o -n
HRCT v definitiv diagnozis

nem

v

igen
ILD definitiv

¢ granulomatosus ¢és egy¢b jellegzetes ILD-k iranyaban
diagnoézis

tovabbi diagnosztika

nem

1

1

i

|
v

Bronchoscopia (amennyiben nincs kontraindikacio)
e BAL (részletes mikrobiologia, cytologia,
sejtosszetétel)
e bronchoscopos tiidébiopszia
e TBNAsze.
e  Gyakorlott centrumban cryobiopszia

Bronchoscopia
eredménye
diagnosztikus

nem

v
Sebészi tiidbiopszia (amennyiben nincs kontraindikacio)

ILD definitiv

diaondzis

Koérképnek
megfelel6 kezelés

ILD team diagnézis:
klinikai diagnézis/ismételtvizsgalatok
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4. szamu abra. IPF gyanija esetén javasolt diagnosztikai algoritmus [6]

IPF gyand

Valdszind
ok/tarsbetegség

Tovdbbivizsgilatok
[magdba foglalja a HRCT)

Mellkas HRCT mintazat Meghatarozott diagndzis

Lehetséges (p)UIP
nem meghatdrozhatd diagndzis
alternativ diagndzis

ILD-team
alternativ
diagnozis

ILD-team

1.5. Egyéb dokumentumok

Nem készilt.

38



