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A Belligyminisztérium egészségiigyi szakmai iranyelve
az interstitialis tiid6betegségek (ILD) diagnosztizalasardl, az idiopathias tiid6fibrozis (IPF)
és a progressziv pulmonalis fibrézis (PPF) kezelésérol felnéttekben

Tipusa: Klinikai egészségligyi szakmai irdnyelv
Azonosito: 002326
Ervényesség idétartama: megjelenést kdveto 3 évig érvényes

I. IRANYELVFEJLESZTESBEN RESZTVEVOK

Tarsszerzo Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok)
1. Tiidégyoégyaszat Tagozat
Dr. Bogos Krisztina, tidégyégyasz, klinikai onkoldgus, elndk, tarsszerzé
A Fejleszt6 munkacsoport tagjai
Prof. Dr. Miiller Veronika, tid6gyégyasz, klinikai onkolégus, infektolégus, klinikai laboratériumi szakorvos, tarsszerzé
Dr. Baliké Zoltan, tiid6gydgyasz, belgydgyasz, klinikai onkolégus, tarsszerzé
Dr. Bohacs Aniké, tid6gyogyasz, allergolégus-immunoldgus, tarsszerzd
Dr. Csénky Eszter, tiid6gydgyasz, tarsszerzd
Dr. Gajddcsi Réka, tudbgydgyasz, tarsszerzd
Prof. Dr. Horvath Ildiko, tlidégyogydsz, tarsszerzé
Dr. Horvath Magdolna, tlid6gyogyasz, tarsszerzé
Dr. Eszes Noémi, tid6gyodgyasz, allergolégus-immunoldgus, tarsszerzé
Dr. Kovacs Néra, tlidégyodgydsz, tarsszerzd
Dr. Pépai-Székely Zsolt, tlid6gyogyasz, klinikai onkolégus, tarsszerzd
Dr. Sérkdzy Anna, tlidégyogyasz, tarsszerzé
Dr. Szalai Zsuzsanna, tlid6égyogydsz, allergologus-immunolégus, klinikai onkolégus, radiolégus, tarsszerzé
Dr. Varga Janos Tamas, tiid6gydgyasz, [égzdszervi rehabilitacio, tarsszerzd
Dr. Vincze Krisztina, tid6gyogydsz, tarsszerzé
Dr. Zsiray Miklos, tid6gydgyasz, klinikai onkologus, tarsszerzé
Dr. Kerpel-Fronius Anna, radiologus, klinikai farmakoldgus, tarsszerzé
Dr. Tarnoki Addm Domonkos, radiolégus, nukledris medicina szakorvos, tarsszerzé
Dr. Tarnoki David Laszl6, radioldgus, nuklearis medicina szakorvos, tarsszerzé
Dr. Harké Tiinde, patoldgus, tarsszerzd

Véleményez6 Egészségiigyi Szakmai Kollégiumi Tagozat(ok):
1. Radiolégia Tagozat
Prof. Dr. Kincses Zsigmond Tamas, neuroradiolégia, radiolégia, neurolégia, neuro-ophtalmoldgia, neurosonoldgia,
vascularis neurolégia szakorvosa, elndk, véleményez6
2. Patoldégia Tagozat
Prof. Dr. Kiss Andras, DSc, molekularis genetikai diagnosztika, patoldgia, citopatoldgia szakorvosa, elnok, véleményezé
3. Reumatolégia Tagozat
Prof. Dr. Kovacs Attila, belgydgyaszat, reumatoldgia és fiziotherdpia szakorvosa, elndk, véleményezé
4. Haziorvostan Tagozat
Dr. Szabd Janos, haziorvostan, foglalkozas-orvostan (lizemorvostan) szakorvosa elnok, véleményezd
5. Infektologia Tagozat
Dr. Szlavik Janos, belgyogyészat, fert6z6 betegségek, trépusi betegségek szakorvosa, elndk, véleményezd
6. Anesztezioldgia és intenziv terapia Tagozat
Prof. Dr. Molnar Zsolt, anesztezioldgia és intenziv terapia szakorvosa, elnok, véleményezé

»Az egészségiigyi szakmai irdnyelv készitése sordn a szerzéi fiiggetlenség nem sériilt.”
»Az egészségiigyi szakmai irdnyelvben foglaltakkal a fent felsorolt tagozatok dokumentdltan egyetértenek.”
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Az iranyelvfejlesztés egyéb szerepléi:
Betegszervezet tanacskozasi joggal:
Magyar Tudéfibrézis Egyesilet

Egyéb szervezet tanacskozasi joggal:
Nem kertlt bevonasra.

Szakmai tarsasag tanacskozasi joggal:
Nem kertlt bevonasra.

Fliggetlen szakért6:

Nem kertlt bevonasra.

1. EL6SZO

A bizonyitékokon alapulé egészségligyi szakmai irdnyelvek az egészségligyi szakemberek és egyéb felhasznalok
dontéseit segitik meghatdrozott egészségiigyi kornyezetben. A szisztematikus moddszertannal kifejlesztett és
alkalmazott egészségiigyi szakmai irdnyelvek, tudomanyos vizsgalatok éltal igazoltan javitjdk az ellatds mindségét.
Az egészségligyi szakmai iranyelvben megfogalmazott ajanldsok sorozata az elérheté legmagasabb szintd
tudomanyos eredmények, a klinikai tapasztalatok, az ellatottak szempontjai, valamint a magyar egészségligyi
elldtérendszer sajatsagainak egylttes figyelembevételével keriilnek kialakitasra. Az irdnyelv szektorsemleges
modon fogalmazza meg az ajanlasokat. Bar az egészségligyi szakmai irdnyelvek ajanlasai a legjobb gyakorlatot
képviselik, amelyek az egészségligyi szakmai irdnyelv megjelenésekor a legfrissebb bizonyitékokon alapulnak, nem
potolhatjdk minden esetben az egészségligyi szakember dontését, ezért attdl indokolt esetben dokumentéltan el
lehet térni.

I1l. HATOKOR

Egészségligyi kérdéskor: Interstitialis tid6betegségek (ILD) ellatasa.

Ellatasi folyamat szakaszai: ILD diagnosztika, vizsgalatok indikacioi, ezen belil IPF és PPF diagnosztikdja
és kezelése felnéttkorban.

Erintett ellatottak kore: Interstitialis tlidébetegségben (ILD) szenvedd felnétt betegek, IPF-fel és

PPF-fel diagnosztizalt és kezelt feln6tt betegek.
Erintett ellatok kore:
Szakteriilet: 1400 reumatoldgia

1502 intenziv ellatas

1600 infektoldgia

1900 tud6égyogyaszat

5100 rontgendiagnosztika

5108 CT diagnosztika

5400 koérbonctan

5401 szbvettan, kérszovettan

6301 haziorvosi ellatas

Konzultativ jelleggel:

0109 allergoldgia és klinikai immunoldgia

0202 tid6- és mellkassebészet

0500 csecsem&- és gyermekgydgyaszat

2200 rehabilitaciés medicina alaptevékenységek
Ellatasi forma: A1 alapellatas, alapellatas

J1 jarébeteg-szakelldtas, jarobeteg-szakellatas

J3 jarébeteg-szakelldtas, jellemzben terdpids beavatkozast végzd szakellatas

D1 diagnosztika, diagnosztikai

F1 fekvébeteg-szakellatas, aktiv fekvébeteg-ellatas
Progresszivitasi szint: II-11l. szint.
Egyéb specifikacio: Nincs meghatérozva.
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IV. MEGHATAROZASOK

. Fogalmak

Alapevidencia: motherhood statement.

Interstitialis tiidobetegségek (interstitial lung disease=ILD): olyan heterogén betegségek csoportja, amelynek
kozos jellemzéje a cellularis infiltracio és/vagy extracellularis matrix depozicidja a terminalis bronchiolustdl
disztélis (acinaris) tidé&teriileteken. A betegségeket altaldban a tlid6é kotészovetes vazanak, interstitiumanak eltéré
tipusu és foku diffuz gyulladasa, illetve hegesedése (fibrosisa) jellemzi. A kdrosodds az alveolaris epitheliumban
vagy a capillaris endothelben kezddédik, és éltaldban az interstitium (epithelialis és endothelialis basal membran
kozotti tér) koros elvéltozadsat hozza. A tuddparenchyma gyulladasa (alveolitise) irreverzibilis fibrosishoz és
a tlidéparenchyma torzuldsahoz vezet.

Ma mar tébb mint 150, tobbségében ismeretlen etiolégidju kérkép sorolhatéd az ILD-k csoportjdba, azonban
a betegségcsoport elnevezése nem egységes, a korképek csoportositdsa hasonléképpen ellentmondasos.

IIP: ismeretlen eredet( ILD-k csoportja.

IPF: ismeretlen eredetl, kizdrolag a tlidét érintd krénikus, progressziv, fibrotizalé IIP, mely elsédlegesen
idésebbekben alakul ki, ahol a radiolégiai/patoldgiai eltérés UIP.

PPF: kilonbozé etioldgiaju progressziv ILD-k, ahol egy éven belil két modul progresszidja igazolhato: klinikai
tlnetek romlasa és/vagy funkciondlis progresszid és/vagy HRCT-n igazolt progresszid.

UIP: HRCT-n és/vagy szbvettan soran észlelhetd jellegzetes mintazat. Radiologiai legfontosabb jellemzéje
a lépsejtes/lépesméz eltérés, melyet tractios bronchiectasia vagy bronchioectasia kisér. Altalaban basalis-
subpleurdlis dominancidju elhelyezkedés jellemzi. Szovettan sordn a foltos denz fibrézis, gyakran l|épsejtes/
I[épesméz eltérés, melyek megtartott tlidéteriletekkel valtakoznak.

. Roviditések

AIP: Acute interstitial pneumona / akut interstitialis pneumonia

ANA: Antinuclear antibody / antinuclearis antitest

ANCA: Anti-neutrophil cytoplasmatic antibody / anti-neutrophil cytoplasmatikus antitest
ARDS: Acute respiratory distress syndrome / akut respiratdrikus distress syndroma

ATS: American thoracic society / Amerikai Tudégyogyasz Tarsasag

BAL: Bronchoalveoldris lavage / bronchoalveolaris lavage

BOOP: Bronchiolitis obliterans organising pneumonia / bronchiolitis obliterans organizalé pneumonia
CCP: Cyclic citrullinated peptide / ciklikus citrullindlt peptid

COP: Cryptogen organising pneumonia / cryptogén organizalé (szerviilé) pneumonia
Cco: Carbon monoxide / szén-monoxid

CT: Computed tomography / komputertomogréfia

CTD: Connective tissue disease / kdtdszdveti betegség

DIP: Desquamative interstitial pneumonia / deszkvamativ intersitialis pneumonia
DLCO: CO diffusion / CO-diffuzié

ENA: Extrahalhaté nuklearis antigén

EMPIRE: European MultiPartner IPF REgisty / Eurépai MultiPartner IPF regiszter

ERS: European Respiratory Society / Eurépai Tid6gyogydsz Tarsasag

FEV1: Forced exspiratory volume in one second / erltetett kilégzési masodperctérfogat
FOV: Field of view / latotér

FVC: Forced vital capacity / erdltetett vitdlkapacitas

HRCT: High resolution computer tomographia / nagy felbontdsu komputertomografia
IGRA: Interferon gamma release assay / interferon-gamma felszabadulds teszt

11P: Idiopathias interstitialis pneumonia / idiopétias interstitialis pneumonia

ILA: Interstitial lung abnormalities / interstitialis tidSeltérések

ILD: Interstitial lung disease / interstitialis tiid6betegség

IPF: Idiopathic pulmonary fibrosis / idiopathias tidéfibrosis

IvC: Vena cava inferior

KL: Krebs von den Lungen / Krebs von den Lungen

kVp: Peak kilovoltage / csucsfesziiltség

KLCO: CO diffusion coeffiecient / diffuziés koefficiens
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LAM:
LCG:
LIP:
mAs:
mSv:

6MWT:

NSIP:
RBILD:
RF:
RTG:
RV:
SACE:
SARD:
SLB:
TBBx:
TBNA:
TLC:
UIP:
VATS:

Lymphangioleiomyomatosis / lymphangioleiomyomatosis

Langerhans cell granulomatosis / Langerhans-sejtes granulomatosis
Lymphocytic interstitial pneumona / lymphocytas interstitialis pneumonia
Milliampere-seconds / milliamper-masodperc

milliSievert

6 minutes walk test / 6 perces jaras vizsgalat

Non specific interstitial pneumonia / nem specifikus interstitialis pneumonia
Respiratory bronchiolitis interstitial lung disease

Rheuma factor / reuma faktor

X-raxy / rontgen

Residual volume / rezidualis volumen

Serum angiotensin converting enzyme / szérum angiotenzin konvertalé enzim
Systemic Autoimmune Rheumatic Disease / szisztémas autoimmun rheumas korkép
Surgical lung biopsy / sebészi tlidébiopszia

Transbronchial lung biopsy / transzbronchialis tiidébiopszia

Transbronchialis needle aspiration / transzbronchidlis aspiracios tlibiopszia
Total lung capacity / teljes tiddkapacitds

Usual interstitial pneumonia / szokasos interstitialis pneumonia

Video assisted thoracoscopic surgery / vided asszisztalt thoracoscopos mitét

. Bizonyitékok szintje

A bizonyitékok szintjének besoroldsa a GRADE iranyelv alapjan tortént, mely a bizonyitékokat azok min&ésége

alapjan rangsorolja. [12]

Kivalé mindségii evidencia Tovabbi kutatasok nagyon valészinttlen, hogy moédositjak a becsult
hatds megbizhatésagat.

Mérsékelt mindségii evidencia Tovabbi kutatdsok valészin(, hogy médositjék a becsult hatas
megbizhatésagat.

Alacsony mindségii evidencia: Tovabbi kutatasok nagyon val6szind, hogy modositjak a becsilt hatas
megbizhatésagat.

Nagyon alacsony mindségi A becslilt hatas bizonytalan.

evidencia

Az alapevidencidk (motherhood statement), megallapitdsa, ahol az ajanlott cselekvésnek nincs észszer(

alternativaja, a GRADE rendszertdl fliggetlenil tortént.

. Az ajanlasok rangsorolasa

Az ajanldsok rangsoroldsa szintén a GRADE irdnyelv alapjan tortént. Ez alapjan kétféle — erds és feltételes —
ajanlas kilonboztetheté meg, mely a betegek, a klinikusok és a dontéshozdék szempontjabdl a kdvetkezéképpen
értelmezhetd:

Erds ajanlas Feltételes ajanlas
(»ajanlott...”) (,javasolt...”)
Betegek részére A donté tobbség szeretné az adott A tobbség szeretné a javasolt
beavatkozast, csak egy kis szamu beavatkozést, de egy jelentds szamu
kisebbség nem. kisebbség nem.
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Erds ajanlas
(,ajanlott...”)

Feltételes ajanlas
(,javasolt...”)

Klinikusok részére

A donté tobbség részesiil az adott
beavatkozdsban, melyhez az adherencia
min&ségi indikatorként is szolgal.

A tObbség értékei és preferencidja
szerinti beavatkozas. Ide sorolhaté

a hazai jogyakorlat-alkalmazas is.

Kilonboz6 betegeknek kiilonb6zé
vélasztasok megfelel6ek, és minden
beteg részére a preferenciai és értékei
szerinti beavatkozas valasztasa javasolt.
Dontést segitd eszkdzok segithetik

a betegeket a szamukra legmegfelel6bb
dontésben.

A klinikusoknak jelentésen tobb

id6re van sziikséguk a betegek
szamara a legmegfelel6bb valasztas
kialakitasaban.

Dontéshozok részére

Az Ajanlas a legtobb helyzetben
vezérelvként tekinthetd, alkalmazasuk
teljesitményindikatorként is
hasznalhato.

Az irdnyvonal kialakitasa jelentés
véleményeltérések mellett alakithato

ki. Régiok szerinti valtozas is valoszin(.

A teljesitményindikdtorok esetén meg kell

vizsgélni az egyes dontések hatterét.

Erés ajanlas: a fejlesztécsoport megitélése szerint a betartasaval az elérendd kivant hatasok egyértelmien
feltilmuljak a mellékhatasokat.

Feltételes ajanlas: a fejlesztécsoport meggy6z6dése szerint betartdsaval az elérend6 kivant hatdsok feltehetéen
feltlmuljak a mellékhatasokat.

Altaldban minél magasabb minéségl a bizonyiték, anndl valdszin(ibb az ,erés ajanlas” megfogalmazasanak
lehetésége, de a dontést az ajanlds erésségének meghatdrozasat egyéb faktorok (példaul a betegre vagy
a csalddtagokra nehezedé terhek) is befolydsolhatték.

Az ajanlasok betartasanak kotelezésége a megfogalmazasban és példaul a ,kell’, ,nem szabad’, ,szlikséges” szavak
hasznalataban tikrozédik. Azok az ajanlasok, amelyeknek a gyakorlati alkalmazdsa altaldban javasolt, de lehetnek

4

olyan helyzetek, amikor a dontéshelyzetben lévének kell valasztania a teend6k kozil, példaul ,javasolt’, ,ajanlott’,

JCélszerl’, ,érdemes”, ,megfeleld’, ,alkalmas” kifejezésekkel jelzik ezt a megfogalmazasban. Azok az ajanlasok,
amelyek csak felvetnek egy lehetéséget, de az alkalmazasuk a korilmények figyelembevételével elddnthetd,

4

példaul azalkalmazhatd’, ,valészind’, ,lehet” kifejezéseket hasznaljak.

V. BEVEZETES

. A témakor hazai helyzete, a témavalasztas indokolasa

Az ILD-k pontos prevalencidja nem ismert, becslések szerint 7-34%,, vagyis Magyarorszagon 700-3400 ember
érintett. A kilonbozé ILD-k eléforduldsa férfiaknal 10-20/100000, néknél 7-13/100000 koriilire tehetd. Az elmult
évtizedek sz(ikds, nem eléggé hatasos kezelési lehetéségei miatt a progressziv kérformak nagyon rossz progndzissal
parosultak. Az utobbi évek diagnosztikus és terapias lehetéségeinek szélesedése nagyobb figyelmet fordit a sok
esetben néhdny éves tuléléssel jard (példaul IPF) betegekre. Hazank is csatlakozott 2015-2022 kozétt 6 centrummal
a jelenleg legnagyobb IPF regiszterhez (EMPIRE = European MultiPartner IPF REgisty), igy szdmos, nemzetkozi
kozlemény formajaban rendelkezésre allé sajat adatokkal is rendelkeziink errél a betegcsoportrol [8].

Az ILD-k csoportjaba tartozé nagyszamu, sokszor ritka betegség felismerése, kivizsgaldsa és kezelése ILD betegségek
elldtasadban jelentds jartassagot igényel tiidégyogyasztél, radioldgustdl és patoldgustol. Az ILD-betegek kivizsgalasa és
elldtasa megfelelden felkésziilt centrumokban javasolt.

A betegek eredményes kivizsgalasa és kezelése csak a kiilonbozé szakteriiletek szoros egyiittmiikddése esetén
valésulhat meg, melyben a tliidégydgyaszoknak kitlintetett helye van, de a diagnosztikdban a radiolégus és
patologus szerepe kiemelendd.

Bar az IPF tekinthet6é a progressziv kérformdak prototipusanak, szdmos mas ILD esetén is kialakulhat progressziv
pulmonalis fibrézis (PPF).
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Célok

Kihangsulyozandd, hogy a jelen ajénlas felndtt ILD-ben szenvedék diagnosztizaldséra és az IPF és PPF ellatdsara

vonatkozé irdnymutatas.

Az egészségligyi szakmai iranyelv célja, hogy javitsa az egészségligyi elldtds min6ségét azzal, hogy segitséget nyujt

ILD-s paciensnél a diagnozis feldllitdsdaban kompetens szakembereknek, akiket a kovetkez6é szakembercsoportok

jelentenek (kompetenciaszint):

- atlddégyogydszati szakelldtdsban dolgozé szakorvosok és szakorvosjeldltek;

- (tidégyodgydszati 6nallé kompetencia az ILD-k diagnosztikaja és terapiaja);

- konzultansként radiolégus és patolédgus szakorvosok;

- a héziorvosi szolgalat szakorvosai (rendszeres vényelldtas), illetve a slirg6sségi és intenziv terdpias osztalyokon
dolgozé szakorvosok és szakorvosjel6ltek (akut allapotromlas ellatasa).

Klinikailag felmertilé IPF és PPF betegség esetén a diagndzis megalapozott feldllitasa vagy kizarasa mellett a terapia

beallitasa és monitorizélasa a cél.

Az ILD-k diagnosztikdjdhoz elengedhetetlen a csaladi (esetenként genetikai), kordbbi megbetegedésekre,

kornyezeti és munkahelyi expozicidra kitéré részletes anamnézis, fizikalis vizsgédlat, mellkasrontgen, részletes

légzésfunkcios és CO-diffuzids vizsgalatok, laboratériumi vizsgalatok. Ezeket kévetik masodik 1épésként: a nagy

felbontasu mellkas CT (HRCT), illetve sziikség szerint bronchoscopia bronchoalveolaris lavage (BAL)-lal, és sziikség

esetén a tlid6biopszia valamely formaja.

Az ILD-k besoroldsat javasolt tlidégydgydszbodl, radiologusbol és - patoldégiai minta megléte esetén -

tidégyodgydszbol/radioldgusbdl/patolégusbdl és bizonyos esetekben elényként immunolégus/rheumatolégusbdl

allé multidiszciplinéris (ILD-team) orvosi megbeszélésen elddnteni [6]. A terdpia a kilonbozé koérképek esetén

véltozik, igy a megalapozott diagndzis alapfeltétele a leghatékonyabb kezelés megvalasztasanak.

A legfontosabb altalanos cél az ILD-betegek felkutatdsanak és diagnosztizaldsanak javitasa Magyarorszagon.

- ILD-team alapu dontéshozatal ardnya az 0sszes ILD esetén 50%-ot haladjon meg a 2028-as évig.

- ILD-team alapu dontéshozatal aranya az 6sszes IPF esetén 70%-ot haladjon meg a 2028-as évig.

. Felhasznaléi célcsoport

Az egészségligyi szakmai iranyelv célcsoportjai az ellatottak és az egészségligyi szakmai irdnyelvet alkalmazé ellatok
kore.

Ellatottak (megfeleld tajékoztatas biztositasa céljabdl): ILD megbetegedésre gyanus felndtt személyek, ezen beliil
IPF-betegek.

Az egészségligyi szakmai iranyelvet alkalmazé ellaték (a hazai elldtds egységes Utmutatdjaként torténd
felhaszndlasi céllal): felnéttek elldtdsdban dolgozé pulmonoldgiai jarobeteg-elldtd intézmények (tlidégondozdk,
tidégyogydszati szakrendelések); pulmonoldgiai fekvébeteg-ellatd intézmények (kérhazi és klinikai pulmonoldgiai
osztalyok); radiolégiai osztalyok (ezen belll mellkasi CT-t végzék); patoléogusok (ezen belll tidécytoldgiai és
-patoldgiai vizsgalataira specializalok); tlidé- és mellkassebészeti osztalyok. Konzultativ jelleggel rheumatologus-
immunolégus szakorvosok (diagnosztika: szisztémas autoimmun kérképeket kiséré SARD (kordabban CTD-ILD),
infektologus (diagnosztika), rehabilitacios szakorvos, csalddorvosi szakma képvisel6i.

. Kapcsolat hivatalos hazai és kiilfoldi iranyelvekkel

Egészségligyi szakmai iranyelv el6zménye:
Jelen fejlesztés az alabbi, lejart érvényességi idejli szakmai iranyelv témajat dolgozza fel.

Azonosito: 002097

Cim: Az interstitialis tid6betegségek (ILD) diagnosztizaldsardl és az idiopathias
tudofibrosis (IPF) kezelésérdl felnéttekben

Nyomtatott verzio: Egészségligyi K6zlony, 2020. évi 7. szam

Elektronikus elérhetéség: https://kollegium.okfo.gov.hu/iranyelvek
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Kapcsolat kiilfoldi szakmai iranyelvekkel:
Jelen irdnyelv az aldbbi kiilfoldi irdnyelv(ek) ajanlasainak adaptacidjaval késziilt.

Szerz6(k)/Tudomanyos
szervezet:

Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetdség:

American Thoracic Society/EuropeanRespiratory Society (ATS/ERS)

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://publications.ersnet.org/content/erj/19/5/794?implicit-login=true%26399

Szerzd(k)/Tudomanyos
szervezet:

Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetdség:

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)
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.
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24032382/

doi: 10.1164/rccm.201308-1483ST

Szerzd(k)/Tudomanyos
szervezet:

Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetdség:

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)

An official ATS/ERS/JRS/ALAT statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis:
Evidence.based Guidelines for Diagnosis and Management [4]

Am J Respir Crit Care Med. 2011 Mar 15;183(6):788-824.
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21471066/

doi: 10.1164/rccm.2009-040GL

Szerz6(k)/Tudomanyos
szervezet:

Cim:

Megjelenés adatai:

Elérhetdség:

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)

An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of
Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Update of the 2011 Clinical Practice
Guideline

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/10.1164/rccm.201506-1063ST
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Szerzd(k)/Tudomanyos Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, Richeldi L, Ryerson CJ, Lederer DJ, Behr
szervezet: 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, InoueY, 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)

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

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

Elérhetdség: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30168753/

Szerzd(k)/Tudomanyos Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, Thomson CC, Inoue Y, Johkoh T, Kreuter

szervezet: M, Lynch DA, Maher TM, Martinez FJ, Molina-Molina M, Myers JL, Nicholson

Wilson KC.
Cim: Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive Pulmonary
Fibrosis in Adults: An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. [7]
Megjelenés adatai: Am J Respir Crit Care Med. 2022 May 1;205(9):e18-e47
Elérhetdség: doi: 10.1164/rccm.202202-0399ST. PMID: 35486072; PMCID: PMC9851481.

AG, Ryerson CJ, Strek ME, Troy LK, Wijsenbeek M, Mammen MJ, Hossain T,
Bissell BD, Herman DD, Hon SM, Kheir F, Khor YH, Macrea M, Antoniou KM,
Bouros D, Buendia-Roldan |, Caro F, Crestani B, Ho L, Morisset J, Olson AL,
Podolanczuk A, Poletti V, Selman M, Ewing T, Jones S, Knight SL, Ghazipura M,

Kapcsolat hazai egészségiigyi szakmai iranyelv(ek)kel:
Jelen irdnyelv nem all kapcsolatban mas hazai egészségligyi szakmai irdnyelvvel.

VI. AJANLASOK SZAKMAI RESZLETEZESE

Ajanlas1
ILD-n beliil az IIP-k klasszifikacidja a kovetkezék szerint javasolt. (Nagyon alacsony minéségii evidencia,
feltételes ajanlas) [2, 3]:

Az idiopathias nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP) 6ndllé clinicopatholdgiai entitds. A betegség
progresszidja nagyon heterogén, és az érintett betegek egy részében végstadiumu fibrézis alakul ki.

A dohdanyzéssal 6sszefliggd IIP-k esetén a klinikai gyakorlatban a respiratérikus bronchiolitis-ILD (RB-ILD) egyre
nagyobb aranyban keril sebészi mintavétel nélkil igazolasra a klinikai, radiolégiai és BAL eredmények alapjan.
Az IPF progresszidja heterogén: egyesekben hosszabb stabil periédusokkal, mig masokban rapid folyamatos
romlassal jar, illetve megjelenhetnek akut exacerbaciok.

Az akut exacerbéacié a legjobban meghatarozott és felismert a fibrotizalé [IP-kban (IPF és NSIP).

Klinikai algoritmus szlikséges az IIP-k besorolasara és kezelésére, kiilondsen azon esetekben, ahol a szovettani
mintavétel nem kivitelezhet6 és a radiologiai mintazat nem diagnosztikus.

A pleuroparenchymas fibroelastosis kiilonallo ritka korforma.

Az lIP-betegek egy része nehezen besorolhato, leggyakrabban a tiidékarosodas kevert formaiban.

A gyorsan novekvd szamu molekuldris markerek haszndlata segitséget jelenthet a diagndzis feldllitdsaban,
a prognozis meghatarozasaban, valamint a kezelésre adott terdpias vélasz elérejelzésében.

Ajanlas2

Felnétt, Gjonnan 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]
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Ajanlas3

Felnétt, Gjonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Autoimmun korkép (SARD, korabban CTD) kizarasara immunszeroldgiai vizsgalat ajanlott. (Alapevidencia =
motherhood statement) [6]

Ajanlas4

Nem ajanlott a kovetkez6 szérumparaméterek meghatarozasa IPF-nek egyéb ILD-kt6l torténd
elkiilonitésében: matrix metalloproteinase-7, surfactans protein D, chemokine ligand-18, Krebs von den
Lungen (KL)-6. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [6]

Ajanlas5

Légzésfunkciés diagnosztika és vérgazvizsgalat: ILD esetén a diagnézis feldllitasahoz és a betegség
nyomon kovetéséhez is rendszeresen végzendé légzésfunkcids vizsgalat és legalabb évente, illetve légzési
elégtelenség gyanuja esetén vérgazvizsgalat. (Kivalé mindségi evidencia, erds ajanlas) [1, 2, 3,4, 5, 6]

Ajanlasé
Képalkot6 diagnosztika: ILD-k esetén a képalkot6 valasztandé eljaras a mellkasi HRCT (be- és kilégzésben),
melyen a mintazat megadasa sziikséges. (Kivalé6 minéségii evidencia, er6s ajanlas) [1, 2, 3,4, 5, 6]

Ajanlas7

Felnétt, ujonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT UIP-nak nem egyértelmii

vagy alternativ diagnézis mintazata esetén [6].

- BAL%-os sejtosszetétel-vizsgalat javasolt. (Nagyon alacsony mindségi evidencia, feltételes ajanlas)

- Transbronchial lung cryobiopsy (TBLC) javasolt, mint elfogadhat6 alternativa a sebészi biopszia helyett.
(Nagyon alacsony minéségii evidencia, feltételes ajanlas)

- Sebészi tiidébiopszia (SLB) javasolt. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas)

- A nemzetkozi iranyelv [6] bronchoscopos tiidéparenchyma biopszia (TBBx) tekintetében nem fogalmaz
meg ajanlast a genomikus klasszifikal6 hasznalatara, UIP megerésitésére.

Ajanlas8

Felnétt, Gjonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil, a HRCT UIP vagy valdszinii (p)UIP
mintazata esetén [6].

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

- Nem ajanlott SLB. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas)

- Nem ajanlott TBBx. (Nagyon alacsony minéségii evidencia, erds ajanlas)

- Nem ajanlott cryobiopszia. (Nagyon alacsony minéségii evidencia, erds ajanlas)

Ajanlas9
A diagnézis feldllitasa multidiszciplinaris — ILD-team keretei kozott javasolt. (Nagyon alacsony mindségi
evidencia, feltételes ajanlas) [6]

Ajanlas10

IPF terapias lehetéségek ajanlasai:

Nem ajanlott a kovetkez6 kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Nem ajanlott a warfarin antikoagulans alkalmazasa IPF-ben, amennyiben nincs mas ismert terapias
indikacié. (Alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [5]

- Nem ajanlott az imatinib (szelektiv tirozin-kinaz inhibitor a vérlemezke eredetii névekedési faktor
receptor ellen) alkalmazasa IPF-ben. (Mérsékelt minéségii evidencia, erds ajanlas) [5]

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

- 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 min6ségii evidencia, erés ajanlas) [4]

- Nem ajanlott a colhicin kezelés alkalmazasa IPF-ben. (Nagyon alacsony min6ségii evidencia, erds ajanlas) [4]
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Nem ajanlott a cyclosporin terdpia alkalmazasa IPF-ben. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés
ajanlas) [4]

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

Nem ajanlott az interferon-gamma alkalmazasa IPF-ben. (Kival6 min6ségii evidencia, erés ajanlas) [4]
Nem ajanlott az etanercept terapia alkalmazasa IPF-ben. (Mérsékelt mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

Ajanlas11
Nem javasolt a kovetkezo6 kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

Nem javasolt a foszfodiészteraz-5 inhibitor, sildenafil alkalmazasa IPF-ben. (Mérsékelt mindéségii
evidencia, feltételes ajanlas) [5]

Nem javasolt a bosentan, macitentan, kettés hatasi endothelin-receptor antagonistak alkalmazasa
IPF-ben. (Alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

Nem javasolt az N-acetylcystein monoterapia alkalmazasa IPF-ben. (Alacsony mindségii evidencia,
feltételes ajanlas) [5]

Az IPF miatt légzési elégtelenségben szenved6 betegek tobbségénél nem javasolt a gépi lélegeztetés,
ennek ellenére a betegek kis hanyadaban észszerii beavatkozas lehet. (Alacsony minéségii evidencia,
feltételes ajanlas) [4]

Ajanlas12
Javasolt a kovetkez6 kezelési modok alkalmazasa IPF-ben:

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

Javasolt a pirfenidone alkalmazasa IPF-ben. (mérsékelt minéségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]
Javasolt a gyomorvédok haszndlata IPF-ben. (nagyon alacsony minéségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]
Javasolt a kortikoszteroidok alkalmazasa IPF-ben szenved6é betegek tobbségénél akut exacerbacid
esetén, mig a betegek kisebb hanyadaban a szteroid alkalmazasa nem célszerii. (nagyon alacsony
mindségli evidencia, feltételes ajanlas) [4]

Ajanlas13
Ajanlott a kovetkezo kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

Erésen ajanlott IPF-ben klinikailag szignifikans hypoxia esetén a hosszu tavu oxigénterapia alkalmazasa.
(Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [4]

Erésen ajanlott a transzplantaciora alkalmas IPF-ben szenved6 betegek szamara a tiidétranszplantacio.
(Alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

Nincs allasfoglalas:

Az egyoldali vagy kétoldali tlidétranszplantacio alkalmazasardl IPF-ben. [5]
Nincs allasfoglalas az egyidejlileg fenndllé pulmonalis hypertonia kezelésérél IPF-ben. [5]

Ajanlas14
Pulmonoldgiai rehabilitacio: a pulmonolégiai rehabilitacié célja ebben a kronikus légzési betegcsoportban

is a funkcidvesztés iitemének lassitasa, a beteg mobilitasanak, fizikai aktivitasanak, onellaté képességének

minél hosszabb idon at torténé megtartasa, az életmindség javitasa. (Alacsony mindségii evidencia,
feltételes ajanlas) [4]
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1. abra: ILD-k osztalyozasa ATS/ERS klasszifikacio szerint [2, 3]

ILD
— LD Egyéb ILD
anulomatosus
(pl. sarcoidosis) (pl. LCG,
LAM)
Major IIP
Ritka IIP
Nem besorolhato ITP

ILD = interstititalis, ILD = intersitialis tlidébetegség, IIP = idiopathias interstitialis pneumonia, SARD = szisztémas
autoimmun rheumas kérkép, LAM = lymphangioleiomyomatosis, LCG = Langerhans-sejtes granulomatosis

2, abra: IIP-k klasszifikacidja [2, 3]

Kromkus fibrotizala IP:
| -IFF (UTF)
=ldiopathins WSIP

Dobdnyzassal Osszeflged [P
-RB-ILD
Major 1P — -DIP

Akute/subakut [P:
| -cop
-ATP

) -ldiopaldes LIP
Ritka TP | ldiopathias plevroparenchymas fibrostastosis

MNem besorolhats TP
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1. algoritmus: ILD diagnosztikai algoritmusa [2, 3, 4, 5, 6]

[ ILD felmeriil }

h 4

Részletes anamnézis (pl. munkaanamnézis)
*Dohanyzasi adatok rogzitése
+Gyogyszerszedés rogzitése
Pulmonologiai alapvizsgalatok:
*Mellkasrontgen
Légzésfunkceio (IVC, FVC, FEV1, RV, TLC)
+Diffuzios kapacitas (DLCO és KLCO)
Laborvizsgalatok (autoimmun serologia is)
Vérgaz vizsgalat

nem

ILD ismert
etiologia

igen

tovabbi specifikus vizsgalatok ideértve
a HRCT-t is

igen
< ILD definitiv —p
diagnézis
nem .
v igen
- HRCT-n ILD
HRCT > definitiv diagnézis —>
nem ' nem
1
1
. v v
igen
ILD definitiv ¢ Granulomatosus és egyéb jellegzetes ILD-k iranyaban
diagnozis tovabbi diagnosztika
1
1
| nem
A 4
ILD- team dontése alapjan
Bronchoscopia (amennyiben nincs kontraindikacio) Bronchosconia
e BAL (részletes mikrobiologia, cytologia, ere dménys
sejtosszetétel) diagnosztikus
e bronchoscopos tiidébiopszia
o TBNA sz.e.
. Gyakorlott centrumban cryobiopszia !
1
! nem
nem |
; ILD definitiv ¢ =
] diagnozis ILD-team dontése alapjan sebészi tiiddbiopszia
' (amennyiben nincs kontraindikacio)
1
|
1
! Koérképnek
! megfelelo kezelés
1
v

ILD team diagnozis:
klinikai diagnézis/ismételtvizsgalatok
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2. algoritmus: IPF gyanuja esetén javasolt diagnosztikai algoritmus [6]

Betegnél IPF gyanuja felmeril

Lehetséges ok/6sszefliggés

Specifikus diagnoézis
Mellkasi HRCT mintdazat igazolasa (HRCT
elvégzése is)

UIP vagy
valészini
uIp*

Nem meghatarozhato vagy
Alternativ diagnézis

ILD-team

BAL
t+Transbronchialis
cryobopszia

Sebészi
biopszia

ILD-team

nem IPF

Az ajanlasok részletes kifejtése
AZ ILD-K DIAGNOSZTIKAJA

Az interstitialis tid6betegségeket az érvényben lévé ATS/ERS/JRS/ALAT (American Thoracic Society/European
Respiratory Society/Japanese Respiratory Society/Asociacion Latinoamericana de Térax) ajanlas alapjan a kovetkezé
fé csoportokba soroljuk: (1) ismert etiolégiaju interstitialis tlidébetegségek, az ismeretlen etiologiaju kérképek
kozott pedig (2) granulomatosus, (3) ritka ILD, jol definialhatd kliniko-patholdgiai elvaltozasokkal és (4) idiopathias
interstitialis pneumonia (IIP) (lasd 1. szdmu abra) [2, 3]. Az ILD-k szdmos més szempont alapjan (példaul kérkép
kialakuldsénak ideje, més betegségekkel 6sszefliggése) is csoportosithatdk, jelenleg nincs egységesen elfogadott
felosztas.

A legfontosabb ismert és ismeretlen etiologiaju ILD-ket az 1. tablazat 6sszesiti.
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1. tablazat: ILD-k felosztasa etioldgia alapjan [1, 2, 3]

Baktériumok

Virusok

Gombdék

Protozoonosis

Gyogyszerek (példaul bleomycin,
amiodaron, methotrexate)
Szerves vegylletek
(hypersensitiv pneumonitis)
Szervetlen anyagok (koniozisok):
Silicosis

Asbestosis

Berylliosis

Toxikus g6zok, gazok (6zon, klor)
Sugarkezelés

Szisztémas toxikus anyagok
(paraquat)

Kotoszoveti betegségek:
Szisztémas sclerosis

Rheumatoid arthritis

Szisztémas lupus erythematosus
Sjogren-szindréma

Polymyositis

Dermatomyositis

Spondylitis ankylopoetica
Behcet-szindréma

Vasculitisek:

GPA (kordbban Wegener)
Goodpasture-szindréma
Pulmonalis haemosiderosis EGPA
(kordbban Churg-Strauss)

Mas szervek betegségei:
Hepatitis, cirrhosis

Bal kamra elégtelenség

Krénikus uraemia

Gyulladasos bélbetegségek
Orokl6dé megbetegedések:
Neurofibromatosis

Sclerosis tuberosa

Lepidikus adenocarcinoma

interstititalis
pneumoniak (IIP)
Idiopathias
tlidofibrosis

(IPF, szbvettan:
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)
Lymphocytdas
Interstitialis
Pneumonia (LIP)

Sarcoidosis
Langerhans-sejtes
histiocytosis

ISMERT ES RENDSZERBETEGSEGHEZ ISMERETLEN EGYEB JOL
TARSULO ILD-K ETIOLOGIA e O LD MEGHATAROZHATO ILD-K
Infekcidk: Idiopathias Granulomatosus korképek | Alveolaris proteinosis

Alveolaris microlithiasis
Amyloidosis
Lymphangioleiomyo-
matosis

Pulmonalis eosinophilia

Ajanlas15

ILD-n beliil az IIP-k klasszifikacidja a kovetkezék szerint javasolt. (Nagyon alacsony minéségii evidencia,

feltételes ajanlas) [2, 3]:

- Az idiopathias nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP) 6nall6 klinikopatholdgiai entitds. A betegség
progresszidja nagyon heterogén, és az érintett betegek egy részében végstadiumu fibrézis alakul ki. Ezek egy
része a PPF kritériumainak felel meg, mas része a lassan progredialé klinikai format mutatja.

- A dohanyzassal 0sszefiiggé IIP-k esetén a klinikai gyakorlatban a respiratérikus bronchiolitis-ILD (RB-ILD) egyre
nagyobb ardnyban keril sebészi mintavétel nélkil igazolasra a klinikai, radiolégiai és BAL-eredmények alapjan.
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- Az IPF progresszidja heterogén: egyesekben hosszabb stabil periodusokkal, mig masokban rapid folyamatos
romlassal jar, illetve megjelenhetnek akut exacerbaciok.

- Az akut exacerbdcié a legjobban meghatarozott és felismert a fibrotizal6 IIP-kban (IPF és NSIP).

- Kilinikai algoritmus sziikséges az IIP-k besoroldséara és kezelésére, kiilondsen azon esetekben, ahol a szévettani
mintavétel nem kivitelezhet6 és a radioldgiai mintazat nem diagnosztikus.

- A pleuroparenchymas fibroelastosis kilonallé ritka kérforma. IPF mellett 6-10%-ban lehet jelen. Progressziv
formaja - légzésfunkcids értékek gyors romlasa, pneumothorax és pneumomediastinum lehetésége rossz
progndzist jelent.

- Az lIP-betegek egy része nehezen besorolhaté, leggyakrabban a tlidékarosodas kevert formaiban.

- A gyorsan ndvekvé szamu molekuldris és genetikai markerek haszndlata segitséget jelenthet a diagnozis
felallitdsdban, a prognodzis meghatarozasaban, valamint a kezelésre adott terdpids valasz el6rejelzésében.

- A progressziv fibrdzissal jaro klinikai formak minden altipusban eléfordulnak (PPF).

Ajanlas16

Felnétt, Gjonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Ajanlott részletes anamnézis felvétele, melynek ki kell terjednie a gydgyszerekre, kdrnyezeti expoziciokra
(otthon, munkahely, hobbitevékenység). (Alapevidenciak = motherhood statement) [6]

Az interstitium megbetegedése leggyakrabban lassan, alattomosan kezdddik, de ismertek gyors lefolyasu
esetek is. A gyulladas kovetkeztében megvastagodo alveolo-capillaris membran néveli a gazcsere diffuzids utjat.
Ez els6dlegesen az oxigéntranszportot érinti, hiszen az oxigénnek rosszabbak a diffuziét meghatarozo jellemzéi.
Fizikai aktivitds esetén gyorsul a tidé kapilldrisaiban a keringés és lerovidil az ott athaladd vorosvértestek
kontaktideje az alveolaris térrel. A hosszabb diffuzios Ut miatt jelentésen romlik az oxigénfelvétel. Ez a magyarazata
az ILD-k legjellemzébb tiinetének: a terhelésre jelentkez6 dyspnoenak.

A tudostruktura elmerevedése okozza a masik legjellemzébb tiinetet: a szaraz (inger-) kohogést. A kohogés
gyakran kinzé, 4ltaldban nem, vagy csak minimalis mennyiségii kdpet termelédésével jar egyiitt. Altalanos tiinetek
kozul gyengeség, rossz kdzérzet, étvagytalansag, testsulycsokkenés, faradékonysag, gyengeség, subfebrilitas, 1az
lehet jelen. Kisérheti cyanosis, haemoptoe, mellkasi fajdalom, Iégmell, pleuritis, a folyamat el6rehaladtéval 1égzési
elégtelenség.

Az anamnézisnek ki kell terjedni a csalad és az egyén korabbi megbetegedéseire, kdrnyezeti és munkahelyi
expoziciora, gyogyszerekre, a csaladban eléfordulé 6roklodé megbetegedésekre. A dohanyzési szokasok
pontos rogzitése elengedhetetlen ILD esetében is [6]. A dohanyzok korében gyakoribb a tiidé Langerhans-sejtes
granulomatosisa, a desquamativ interstitialis pneumonia (DIP), a respiratoricus bronchiolitis okozta interstitialis
tidébetegség (BR-ILD), az IPF, a Goodpasture-syndroma, az asbestosis, az alveoldris proteinosis és az amiodaron
okozta toxicitds is. A dohdnyzas elhagydsa mdr 6nmagaban is a folyamat regresszidjat okozhatja ezekben
a kérallapotokban [7]. Nem dohanyzoknal gyakoribb a hypersensitiv pneumonitis és a Boeck sarcoidosis.

A fizikalis vizsgélat soran a legtobb esetben nem észlelhetd koéros eltérés. A vizsgalat soran mindig rogziteni kell
a bér, periférias nyirokcsomok, maj, 1ép allapotat. A tidd hallgatodzasi lelete nem jellegzetes, kialakult fibrosis
esetén belégzésben, altalaban kétoldali fibroticus crepitatio (tépdzarszerl hang belégzésben) hallhato.

Ajanlas17

Felnétt, Gjonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil:

Szisztémas autoimmun kérkép (SARD/CTD) kizarasara immunszerolégiai vizsgalat ajanlott. (Alapevidenciak
= motherhood statement) [6]

ILD-k esetén altaldban a betegség felfedezésekor részletes laboratériumi vizsgélatok elvégzése sziikséges, melyek
magukban foglaljak a kvantitativ és kvalitativ vérképet, CRP-t, maj- és vesefunkciot, esetenként vérsejtsiillyedést,
valamint a vizeletvizsgalatot.

Amennyiben infekcié lehetdsége is felmeril, gyulladdsos paraméterek és szeroldgiai mikrobioldgiai vizsgalatok
végzendok.

Hypersensitiv pneumonitis esetén a feltételezett diagndzist megerdsitheti a keringé ellenanyagok kimutatasa,
autoimmun koérképek esetén pedig autoantitestek vizsgalata (ANA, ENA, anti-DNS, histon ellenes antitest, RF,
CCP, pANCA, cANCA, vese/tid6 basalmembran ellenes ellenanyag stb.) lehet indokolt [6]. A szérum angiotenzin
konvertalo enzim (SACE) emelkedett értéke sarcoidosis lehetéségét felveti, de specificitasa és sensitivitasa is
alacsony, tovabba alkalmatlan a betegség lefolydsanak kdvetésére vagy a terdpia monitorozasara. Hasznos és
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a terapiat befolyasolé paraméter sarcoidosisban a szérum Ca**-szint. EIkilonité korismében bir jelentéséggel és
terdpias kovetkezménnyel a tuberculinteszt, illetve az IGRA (Interferon Gamma Release Assay: példaul Quantiferon®)
vizsgélat. A SARD-ILD vizsgalatdra 6nmagaban nem elegendd azonban az immunszerolégiai vizsgélat annak relative
magas alnegativ és alpozitiv (példdul IPAF elkiilonitése: interstitial pneumonia with autoimmune features — mely
egy kutatési entitas, de immunoldgiai nyomon kdvetése javasolt) volta miatt, a kortdrténet és a fizikalis vizsgélat
ez irdnyu Kkiterjesztése elengedhetetlen. Ennek érdekében javasolt reumatolégiai szakvizsgalat ILD-team-tag
reumatolégus szakorvosa, vagy megyei szintd rheumatoldgiai szakellaté altal. Fontos tovabba kiemelni, hogy
az IPAF tovabbra sem klinikai entitas, hanem a kutatasban hasznalhatd kifejezés. Amennyiben a vizsgélatok soran
SARD/CTD-ILD igazolédik, ugy megfelelé rheumatolégiai/immunolégiai ellatas javasolt az EULAR irdnyelvek szerint
[111.

Ajanlas18

Nem ajanlott a kovetkezé6 szérumparaméterek meghatarozasa IPF-nek egyéb ILD-kt6l torténd
elkiilonitésében: matrix metalloproteinase-7, surfactans protein D, chemokine ligand-18, Krebs von den
Lungen (KL)-6. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [6]

Ajanlas19

Légzésfunkcios diagnosztika és vérgazvizsgalat ajanlott: ILD esetén a diagnaézis feldllitasahoz és a betegség
nyomon koévetéséhez is rendszeresen végzendé légzésfunkcios vizsgalat, és legalabb évente, illetve légzési
elégtelenség gyanuja esetén vérgazvizsgalat. (Kivalé mindségi evidencia, erds ajanlas) [1, 2, 3,4, 5, 6]
Leggyakrabban kiilonb6z6 mértéki restriktiv ventillaciés zavart lehet kimutatni, de vannak olyan koérformak,
melyeknél obstruktiv vagy kevert jellegl ventillacids zavar figyelheté meg.

A betegségek tobbségénél a TLC (teljes tid6kapacitds), az FVC (forszirozott vitalkapacitas) és a FEV1 (1 masodperc
alatt maximalisan kilélegezhet6 volumen) is csokken; mig a FEV1/FVC arany altaldban élettani tartomdanyban marad.
A szén-monoxid diffiziés kapacitasa (DLCO) és a diffizids koefficiens (KLCO) a tidéparenchyma karosodasa esetén
az ILD-k zomében - féként az aktiv alveolitis stadiumaban - csokken. A tlidétérfogatok és a diffuzios kapacitas
mérése jé kozelitéssel felvilagositast ad a megbetegedés kiterjedésérdl. A légzésfunkcids vizsgalatok egyike sem tud
kilonbséget tenni az aktiv gyulladasos folyamatok, illetve a fibrosis kdzott.

A vérgdzvizsgalat (artérids vagy arterializalt kapilldris) nyugalomban &ltaldban eltérést nem mutat. Terheléses
vérgazvizsgalat soran csdkken a pO2, mely a folyamat progresszidja esetén nyugalomban is mérhetd. A betegség
elérehaladtaval gyakran észlelheté hyperventillacié miatt csokkent pCO2, és ezzel parhuzamosan respiratorikus
alkalézis alakulhat ki.

Egyszerlen kivitelezhetd (de alacsony reprodukélhatdsagu) vizsgdlat, a klinikai allapotot jol tiikr6zd 6 perces séta
vizsgalat (6MWT), mely a megtett tavolsag mellett a terhelésre jelentkez6 deszaturaciot, szivfrekvencia-emelkedést
és a nehézlégzés véltozasat (BORG-skala) is jol jelzi [9].

A megbetegedés lefolydsanak, illetve a terdpia eredményének monitorozasara a FVC és a DLCO 6 és
12 hoénapos valtozasa hasznalt leggyakrabban [4, 5, 6]. A klinikai gyakorlatban a kontrollok sorédn javasolhato
a vérgazparaméterek, a 6MWT és ennek kapcsan észlelheté tavolsagvaltozas és deszaturdcié nyomon kovetése.

Ajanlas20

Képalkot6 diagnosztika: ILD esetén a képalkoté valasztandé eljaras a mellkasi HRCT, melyen a mintazat
megadasa sziikséges. (Kivalé6 minéségli evidencia, erds ajanlas) [1, 2, 3,4, 5, 6]

A legkisebb sugarterheléssel jaro képalkotd eljards megvélasztasanak szempontjai és eljarasrendje:

A mellkas leképezésére a legalacsonyabb sugdrdézissal jaré radiologiai vizsgédlati moédszer a kétirdnyu
mellkasrontgen, mellyel az interstitialis tidébetegség (ILD) gyanuja felvethet6. A leggyakoribb eltéréseket
a 2. szamu tablazat 6sszesiti. Klinikai ILD gyanu esetén a HRCT-vizsgalat elvégzése negativ mellkasi rtg. ellenére is
indokolt [2, 3, 4, 6]. A mellkasrontgen nem alkalmas az ILD pontosabb megitélésére és a jellegzetes mintdzatok
karakterizéldsara. Amennyiben a réntgenfelvétel alapjan felmeril ILD gyanuja, vékonyszeletes (< 1 mm), nagy
felbontasu mellkas CT (HRCT) elvégzése sziikséges. A vizsgdlat sordn belégzésben, és sziikség esetén kilégzésben
készitett sorozatokra is sziikség van.

Az ILD radioldgiai értékelése helicalis mellkas HRCT-vel térténik, mely jelenleg a ,gold standard” eljaras. Ezzel
a moddszerrel mind a diszkrét, mind a fokalis eltérések jol abrazolhatok, és lehetéség nyilik az ILD tipusainak
karakterizélasdra keresztmetszeti képek, valamint tobbsikd rekonstrukciok alapjan. Technikailag a leheté
legvékonyabb kollimacid, a legrévidebb rotacids idd és a legnagyobb pitch érték, amely biztositja a mozgdsmentes,
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nagy felbontasu képek elkészitését. A kilépd sugarzas mennyiségének (kV) és a cséaramnak (mA) meg kell felelnie
az alacsony dozisu CT-vizsgalatokra vonatkozé aktudlis szakmai ajanlasoknak. [7, 12-17]

Ajénlott sugdrterhelés a belégzési helicalis HRCT adatgy(jtéshez: 1-3 mSv (azaz ,csokkentett” dozis). Az ILD-k
kontrollvizsgalatara vékonyszeletes belégzéses HRCT sziikséges, bronchialis mintazat esetén ki- és belégzési sorozat
javasolhatd.

2, tablazat: Mellkasi rtg.-en észlelhet6 radiolégiai jellemzok ILD-ben [2, 3, 4, 6]

Reticularis (vonalas) rajzolat interface jel = horgdk, erek, pleurafelszinek mentén
irregularis rajzolat a felszaporodott interstitium
kovetkeztében

Nodularis (g6cos) rajzolat 1-10 mm gécok

Homaly (mellkasi HRCT-n tejiivegszerd homaly: a horgék és az erek jol kdvethetbk

GGO = ground-glass opacity)

A parenchyma transparencia csokkenése (opacitas vagy | az erek nem kovethetdk, a légutak folyadékkal,
consolidatio) proteinnel, sejtekkel stb. kitoltottek;
levegébronchogram, nagyfoku csdkkenés, elkilonitve
a dystelectasiatdl

Cysticus elvaltozas csokkent denzitasu elvaltozas

Mellkasi HRCT (high resolution = nagy felbontasi komputertomografia): ILD esetén a legfontosabb
radiolégiai vizsgalé moédszer a HRCT. A HRCT vékonyszeletes, szélkiemelé technikdt haszndl, mely nagy
térbeli felbontdsa révén alkalmas a tlidészovet secunder lobulusok anatémidjanak és patoldgiai folyamatainak
megjelenitésére. A helicalis adatgydjtésti CT-k felbontasa 1 mm alatti (altaldaban 0,625-0,7 mm). A HRCT-felvételek
nativan készlilnek be- és sz.e. kilégzésben (levegécsapda/obstrukcié kimutatdsara), bizonyos esetekben javasolhatd
pozicionalis vizsgélat is haton/hason fekve (a gravitacids dependencia vs. fibrosis diffencialasara).

3. tablazat: HRCT-szkennelési paraméterek

Ajanlott vizsgalati protokoll
ACR-SPR-STR PRACTICE PARAMETER FOR THE PERFORMANCE OF HIGH-RESOLUTION
COMPUTED TOMOGRAPHY (HRCT) OF THE LUNGS alapjan

1. Nem kontrasztos (nativ) vizsgélat

2. Helicalis akvizici6 a kovetkezdk kivélasztasaval:
— Lehet6 legszélesebb kollimacio, mely mellett elérheté 1 mm-nél vékonyabb szelet rekonstrukcios
lehetdsége.
- 0,5 s-nél rovidebb rotacids id6 (16 vagy kisebb szeletszam esetén 0,7s).
- 0,9-1,4 kozotti pitch.
- A beteg méretének megfeleld cséfesziiltség és csGaram:
- Jellemz6en 80 kg alatti betegek esetén 100 kVp, 80 kg feletti beteg esetén 120 kVp és < 240 mAs.
- 120 kVp cséfesziiltség esetén atlagosan 110-150 referencia mAs.
- 1,25 mm szeletvastagsadg esetén 23-25 Noise Index.
— Afelesleges sugdérterhelés elkeriilésére rendelkezésre all6 technikék alkalmazasa (pl. cséaram-moduldcio).
- Vizsgalati paraméterek (rotacios id6, pitch, kollimacio) beallitasa ugy, hogy lehetéség szerint a vizsgalat egy
Iégvétel alatt megtorténjen.
- Optimalis Iégzéstechnika (vizsgélat elétti begyakoroltatdssal).
- A vizsgadlat tartomdnya a teljes tlidé: a tiidécsucsoktdl a hatsé sinus aljaig.

3. Doziscsokkentési technikdk a kilégzésben késziilt sorozathoz:
- Szekvencidlis szkennelés, 5 mm szeletvastagsaggal, 20 mm |éptetéssel.
— Helicalis szkennelés, mely soran a referencia mAs csokkenthet (20-40 mAs 120 kVp esetén) vagy a Noise
Index emelhetd (30-35, 5 mm szeletvastagsag mellett).
- Prefiltracié hasznalata, amennyiben elérhetd (referencia mAs emelésével).




2.szam

EGESZSEGUGYI KOZLONY

277

Ajanlott vizsgalati protokoll
ACR-SPR-STR PRACTICE PARAMETER FOR THE PERFORMANCE OF HIGH-RESOLUTION
COMPUTED TOMOGRAPHY (HRCT) OF THE LUNGS alapjan

4. Vékonyszeletes CT-rekonstrukcio (< 1,5 mm):
- Szomszédos vagy atfedé.
- Magas térbeli frekvenciaju algoritmus hasznalata.
— AFOV csak a tid6kre korldtozédjon.
- Készuiléktdl fliggben a rekonstrukcids matrix méretének novelése.
— Iterativ rekonstrukciés algoritmus, ha validalt.
— Sagittalis és corondlis siku rekonstrukciok is.

5. Akvizicidk szama:
- Haton fekve: belégzésben (helicalis).
- Haton fekve: kilégzésben (helicalis vagy szekvencialis).
- Hason fekve: csak belégzésben (helicalis vagy szekvencialis); opcionalis.
— Mély belégzésben készitett belégzési felvételek — opcionalis.

6. Ajanlott sugardozis a belégzési térfogatfelvételhez:
- 1-3 mSv (azaz,csokkentett” dézis).
- Hatarozott ajanlés az ,ultraalacsony doézisu CT” (<1 mSv) elker(lésére.

Az aktivitas, a varhat terapias valasz megitéléséhez és a terdpia nyomon kovetéséhez is a HRCT az elengedhetetlen

vizsgdlo eljards. Néhany esetben a radiolégia kép annyira jellemz6, hogy bizonyos betegeknél a sebészi

mintavételtdl is el lehet tekinteni (példaul IPF egyes esetei), amennyiben az ILD-team megfelel6 bizonyossaggal erre

tesz javaslatot.

A HRCT indikacidja és feladata:

1. negativ rontgenfelvétel esetén felmerilé ILD, normal/kéros légzésfunkcios teszt esetén korai diagnoézis
felallitasara,

2. parenchyma eltérések morfoldgiai elemzése és osztalyozasa,

3. betegség aktivitasdnak megitélése, quantitativ mérések, progndzis meghatérozasa, terdpia kovetése,

4. ILD-team altal javasolt biopszia tipusanak megvdlasztésa, helyének kijeldlése (bronchoscopos és/vagy
sebészi),

5. UIP (usual = szokasos interstitialis pneumonia) és specialis morfoldgiadju diffuz tidébetegségek eseteiben

a diagnézis felallitasaban dontd lehet a radioldgiai minta meghatarozasa.

HRCT-vel gyakran jellegzetes képet mutatd interstitialis tid6betegségek kozul néhany példa:
- silicosis,

— sarcoidosis,

- lymphangiosis (lymphangitis) carcinomatosa,

- subacut hypersensitiv pneumonitis,

— COP = cryptogenic organizing pneumonia (kordbban BOOP=bronchiolitis obliterans organizing pneumonia),

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

Egyéb képalkoté modszerek ILD esetében rutinszertien nem javasolhatdk, de mas kérkép kizarasara scintigrafia, MR,

esetenként PET-CT lehet szlikséges. Az ultrahangvizsgdlatnak szerepe van a rekeszmozgds megitélésében (példaul

shrinking lung ILD esetén), valamint akar a sz(irésben (B vonalak szdma CTD-ILD esetén).

Jellegzetes kombinécidk eléforduldsa esetén a HRCT és szOvettani minta mintazata sordn javasolt IPF diagnézist

a 4. tablazat Osszesiti.
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4. tablazat. IPF diagnosztikdja HRCT és szdvettani mintazat alapjan [7]

Szovettani mintazat

nem egyértelmii

IPF klinikailag felmeriil i
9 uIP valészinii (p)UIP |  UIP, vagy nem alternativ
PP . diagnézis
késziilt biopszia
HRCT UIP nem IPF
valészint (p)UIP IPF (valdszin() nem IPF

UIP-nak nem IPF (valdszin() nem egyértelmd | nem IPF
egyértelmd diagndzis

alternativ IPF (valészind) nem egyértelmd | nem IPF nem IPF
diagndzis diagnézis

Ajanlas21

Felné6tt, djonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT UIP-nak nem egyértelmi,

vagy alternativ diagndzis mintazata esetén [6].

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

- Transbronchial lung cryobiopsy (TBLC) javasolt, mint elfogadhat6 alternativa a sebészi biopszia helyett.
(Nagyon alacsony minéségli evidencia, feltételes ajanlas)

- Sebészi tiidobiopszia (SLB) javasolt. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas.)

- A nemzetkozi iranyelv [6] bronchoscopos tiidoparenchyma biopszia (TBBx) tekintetében nem fogalmaz
meg ajanlast a genomikus klasszifikalé hasznalatara, UIP megerdsitésére.

Bronchoscopia és bronchoalveolaris lavage, sebészi mintavétel

Annak ellenére, hogy a kordbbi ajanlasok javasolték az ILD diagndézisanak szovettani megerdsitését, mind
az USA-ban, mind pedig Anglidban csak a betegek 8-33%-ndl tortént anyagvételi kisérlet. Napjainkban a biopszias
maodszer kivalasztasat a klinikai diagnoézis valdszinlsége, a szakmai/technikai adottsdgok, valamint a betegek
altalanos allapota befolydsolja. A biopszia helyének kivélasztasdban a képalkoté modszereknek jelent6s szerepiik
van.

Az ILD-k esetében a tlidészoveti gyulladas jellegzetességeit szovettani vizsgélattal lehet meghatérozni. Amennyiben
nincs kontraindikacio, és az elvégzett vizsgdlatokkal az ILD nem azonosithatd, lehet sziikség szovettani mintavételre.
Bronchoscopia sordn minden esetben javasolt mintavétel infekcié megerdsitésére vagy kizarasara (virus, baktérium,
gomba és protozoon).

Bronchoalveolaris lavage (BAL): a bronchoscopos vizsgélat sordn végzett BAL sejtdsszetétele segithet az elkllonité
korismében és a prognozis megitélésében.

A diagnodzisban donté fontossagu eljaras a BAL a kovetkezd esetekben:

- alveolaris proteinosis,

- lipoid pneumonia,

- malignus tiidéfolyamatok (példaul lymphangitis carcinomatosa),

- Langerhans-sejtes histiocytosis (elektronmikroszképia, CD1a immunhisztokémia), de a HRCT &ltalaban
onmagéban diagnosztikus.

A BAL fontos szerepet jatszik:

- diffuz alveoléris haemorrhagia megerdésitésében/kizarasaban,

- obligat patogén kérokozék kimutatdsanal (példaul Mycobacterium tuberculosis),

- immunszupprimdlt betegek opportunista infekcidja esetén (példdul autoimmun immunszupprimélt betegek
infekcidinak kimutatadsa, vagy HIV-fertézott betegek Pneumocystis jiroveci-fertézése esetén akar 90%-os
diagnosztikus eredményesség is elérhetd).

A BAL- és a HRCT-eredmény egyiittesen a RB-ILD és hypersensitiv pneumonitis diagnézis felallitdsanal fontos.

Anorganikus porexpozicié esetén és egyes gyogyszer-indukalta megbetegedéseknél is segitséget nyujt. Egyéb

korképekben a BAL-ban levd sejtek eltéré6 mértékben jellemzdéek lehetnek az adott kdrképre, illetve azok egyes

gyulladasos szakaszaira (lasd 3. szdmu tablazat).
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A BAL elvégzése mindig a terapia megkezdése el6tt javasolt, és a fentiekben is emlitett betegségeken tul nem
szliikséges azokban az esetekben, ahol a klinikai kép és HRCT IPF-re tipusos. Amennyiben a klinikai kép és
a HRCT-vizsgélat alapjan a diagnézis bizonytalan, a BAL ismerete egyes korképek feldllitdsdban emeli a diagnoézis
bizonyossagat [6].

A beavatkozas 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.

5. tablazat: BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tiid6betegségekben [10]

AMac Lym Neu Eos Plas Hiz CD4:CD8
Infekciés korképek
Bakterialis baktérium ~ ++ + 0 ? ~
Virdlis 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 ~/+ +/~/-
Hypersensitiv pneumonitis +habos” ++ + ~/+ 1/0 ++ —/~
Gyodgyszer indukalta
pr):eS:lnonitisa i * * 1/ i /-
IPF + +/++ 0 + ~
cop +habos” + + + 0/1 ~/+ -
Eosinophil pneumonia + ~ ++ 1/0 ~/+ -
Alveolaris proteinosis +habos” + ~ ~ 0 ? +/~
Kotészoveti betegség + ~/+ ~/+ 0 ~/+ +/~/-
Pneumoconiosis zarvany + + ~/+ 0 ~/+ +/~/-
Diffuz alveolaris Fe-festés
haemorrhagia +++ o " ~* 0 ! -
AIP Fe-festés ++ ~/+ ++ ~/+ -/+ ~ ~
ARDS Fe-festés + + ++ + 0 ~/+ —/~

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

A nem-sebészi mintavételek koziil a bronchoscopos tiidébiopsziat (kordbbi, ma is elterjedten hasznalt elnevezése:
transbronchialis tiidSbiopszia) alkalmazzuk leggyakrabban. Indikaldsakor mérlegelni kell a vérhaté diagnosztikus
eredményességet, az altaldnos kockazatokat (a beteg altaldnos allapota, kiséré betegségek, légzésfunkcié stb.),
valamint magénak a beavatkozasnak a varhaté szévédményeit. Morbiditdsa < 3%, mortalitasa < 1%. El6rehaladott
folyamatoknal a nyugalmi hypoxia és a tlidGszovet merevsége miatt a beavatkozds nagy kockézatu, ezért
ILD gyanuja esetén, lehet6leg még a kezdeti stddiumban sziikséges a részletes bronchoscopos vizsgalat.
Bronchoscopos tiidébiopszia a valasztandé kezdeti eljards minden olyan diffuz tlidébetegségben, ahol a kis minték
diagnosztikusak lehetnek, kiilondsen, ha a betegség bronchocentrikus lokalizaciéjunak latszik. A HRCT a biopszia
helyének kivalasztasaban segit, altaldban 4-6 feldolgozasra alkalmas tiidéminta vétele javasolt. Sarcoidosis gyanu
esetén, bronchoscopos tlidébiopszids minta mellett bronchialis nyalkahartya-biopszia vétele is ajanlott, mivel
ez noveli a diagnosztikus eredményességét.
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6. tablazat: Bronchoscopos tiidébiopszia diagnosztikus értéke [1, 2, 3, 4, 6]

Diagnosztikus Esetenként diagnosztikus Nem diagnosztikus
Sarcoidosis L?n.(_:jerhan.s—sejtes IPF
histiocytosis
Lymphangitis carcinomatosa Amyloidosis Egyéb
. o disszeminalt
Alveolaris proteinosis GPA korképek

Adenocarcinoma lepidikus novekedési . -
— Hypersensitiv pneumonitis
mintazattal

Eosinophil pneumonia Ccop

Berylliosis

Transbronchialis aspiracids tlibiopszia (TBNA): megnagyobbodott mediastinalis nyirokcsomok vizsgalatara alkalmas.
Leggyakrabban citolégiai mintavétel torténik, melynek eredménye (a malignus sejtek jelenlétét kivéve) csak
a megbetegedés gyanujat veti fel.

Percutan tlbiopszia: az Ugynevezett ,vastagt(i” biopszia (sz6vettani vizsgdlatra alkalmas anyagvételt tesz lehet6vé)
alkalmazasa interstitialis tid6betegségek esetén napjainkban teljesen kiszorult a klinikai gyakorlatbol.

Sebészi mintavétel: a sebészi mintavételt a kezelés megkezdése elétt javasolt elvégezni. Interstitialis pneumoniara
gyanus esetekben, lehetéség szerint tobb mint egy biopszids mintat kell venni, ami térténhet egy lebeny tobb
helyérél, de optimélis a kilonb6z6 lebenyekbdl vett minta. Tobbszords, sok lebenybdl torténd tuddbiopszia
technikailag kénnyebb VATS-szal (Video Assisted Thoracoscopic Surgery), mint nyitott tiid6ébiopszidval. Javasolt,
hogy a mintavétel helyének megviélasztasa a HRCT-n latott elvaltozasok alapjan torténjen. Alternativ lehetdség
a nagy gyakorlattal rendelkez6 esetekben a bronchoscopos cryobiopszia, melynek a sebészei mintavételnél kisebb
a morbiditdsa és mortalitdsa [6]. EQyéb szervek biopszidja (nyirokcsomé, bér, maj, csont stb.) szisztémas és/vagy
rosszindulaty megbetegedések esetén adhat definitiv diagnézist.

Az interstitialis tud6betegségek egy (kisebb) részének jellegzetes szovettani képe van (silicosis/silicium
kimutatdsaval, tuberculosis mycobaktérium azonositasaval, alveolaris proteinosis, lymphangioleiomyomatosis,
amyloidosis, Langerhans-sejtes histiocytosis).

Egy masik csoport szovettani képe alatdmasztja a klinikai diagnézist, de 6nmagaban nem jellemzé a koérképre
(granulomatosus elvaltozésok, vasculitisek).

A fentiekhez nem sorolhatd ismeretlen eredet(i tlidébetegségek (IIP) beosztasa az 5. szamu tablazatban lathato,
illetve a 2. és 3. szamu abran [2, 3]. Az egyes szdvettani tipusok tobbféle klinikai korképhez tarsulhatnak, egymassal
egy idében keveredhetnek és egymdsba dtmehetnek.

7. tablazat: Ismeretlen eredet interstitialis pneumonidk (IIP) klasszifikacioja [2]

Szoveti kép Klinikai - radiolégiai - patholdgiai diagnézisok

Usual (szokdsos) Interstitialis Pneumonia (UIP) | Idiopathias Pulmonalis Fibrosis (IPF)

Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP) | Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP)

Organizalé Pneumonia (OP)/(BOOP) Cryptogen Organizalé Pneumonia (COP)

Diffuz alveolaris kdrosodas (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)

Az 1. és 2. dbra mutatja az [IP-k aktudlis klasszifikaciojat. [2, 3]

Ajanlas22

Felnétt, ujonnan felfedezett ILD-betegekben, ahol klinikailag IPF felmeriil a HRCT UIP, vagy valészinii UIP
(pUIP) mintazata esetén (2. tablazat): [6]

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

- Nem ajanlott SLB. (Nagyon alacsony minéségii evidencia, erds ajanlas)
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- Nem ajanlott TBBx. (Nagyon alacsony minéségii evidencia, erds ajanlas)
- Nem ajanlott cryobiopszia. (Nagyon alacsony minéségii evidencia, erds ajanlas)

Ajanlas23
A diagnozis felallitasa multidiszciplinaris — ILD-team keretei koz6tt javasolt. (Nagyon alacsony mindségii
evidencia, feltételes ajanlas) [6]

A diagnézis felallitasa

A 3. szamu abra Osszegzi az ILD-k diagnosztikus algoritmusa soran idérendben javasolt eljarast. IPF gyanuja
esetén a 4. szdamu dbra mutatja a diagnosztikus algoritmust. A nem egyértelmi esetekben, éltaldban mar a HRCT
eredményével érdemes ILD-teamen a tovabbi diagnosztikdt meghatdrozni. A végsé diagnozis feldllasaban
ILD-team-ddntés altaldban javasolhatd, IPF esetében minden esetben javasolt.

ALTALANOS TERAPIAS MEGFONTOLASOK ILD-BEN

Az ILD-k kezelésének alapja nem infektiv korképekben az immunszuppresszié. Az egyes betegségek korlefolyasa,
gyogyitasa és progndzisa kiilénbozo, elkilonitésik elengedhetetlen. Az IPF-t kivéve tébbségik csak bizonyos
szazalékban progressziv, és immunoszuppressziv kezelés mellett javul vagy stabilizdlodik. Nem egyértelmd, vajon
a preciz diagnézis értéke mennyiben csokkent, és hogy a betegség viselkedése szabja-e meg az elsévonalbeli
terapiat. PPF-ben (idesorolhaté az ILD-betegek 20-30%-a) az antifibroticumok immunszuppressziv szerekkel valo
kombinacios lehetdségei is szertedgazdak. Autoimmun hatterl ILD-k — kiilondsen IPAF, illetve definitiv szisztémas
autoimmun kotdszoveti betegség részeként jelentkezé SARD/CTD-ILD és PPF - immunszuppressziv terdpidk
alkalmazasa is dltaldban indokolt az egyes kérképekre vonatkozé ajanlasokat kovetve. [11]

Leggyakrabban kortikoszeroid addsa, dltaldban prednisolon forméjaban torténik. Ezt a kezdeti szakaszban nagyobb
(0,5-1 mg/tskg/nap, az elsé 1-2 honapban) dézisban kell adni, majd folyamatosan kell a fenntartd dézisra (altalaban
0,25 mg/tskg/nap) csokkenteni és tovabbi 2-3 hénapig alkalmazni. A gyakorlatban a szteroid 16késterapia per os
35-40 mg/die prednisolon kezd6 ddzissal indul, 4-8 hét utan a ddzis 6-10 hét alatt csokkentendd, illetve fenntartd,
10-15 mg/die prednisolonnal folytatandé. Az egész kira minimalis id6tartama 6-12 hénap.

A kortikoszteroid addsanak kontraindikacioja, sulyos mellékhatasok, évekig elnyulé kezelés esetén szteroid
megtakarité céllal kombinacidoban vagy monotherapidban mas immunszuppressziv szerek (példaul: azathioprin,
methotrexate, mycophenolate, cyclophosphamid, TNF-alfa inhibitorok, egyéb célzott kezelések stb.) adasa
johet még szdéba. Fontos, hogy a kezelés megkezdése elétt torténjen meg a pontos diagndzis felallitasa (sz. sz.
biopszidval), hiszen a kezelés moédosithatja a szovettani képet. A kezelés csak az aktiv, alvolitisszel jaré stddiumban
hatasos. A kiégett fibrosis kezelése nemcsak értelmetlen, hanem kifejezetten karos is, hiszen pozitiv hatas nem
vérhato téle, de a hosszan adott kortikoszteroid-kezelésnek szamos mellékhatdsa alakulhat ki.

65 év alatt, a tiddfibrézisok végstadiumaban gondolni kell a tlidétranszplantécio lehetéségére is (Boeck-sarcoidosisban,
IPF-ben, LAM-ban, Langerhans-sejtes histiocytosis/eosinophil granulomaban, DIP-ben és kotszoveti betegségekben
lehet elérheté terdpias moddszer). Fenti betegségek végstadiumaban a betegek életkildtasai jelentésen novelheték
a sikeres tudoétranszplantaciét kovetden.

A betegek terhelésre jelentkezd oxigéntenzié esése miatt a mozgashoz/terheléshez javasolt oxigénterdpia (mobil
oxigén). A tiinetek csdkkentésében horgbtagitok, kohdgéscsillapitas, egyéb tlineti terdpia alkalmazasa javasolhato
(6. szamu tablazat).

8. tablazat: Tiineti terdpia lehetdségei IPF, illetve egyéb ILD-k esetén [11]

Terapia Indikacio
e Faradtsag/ Depresszio/
Dyspnoe Kohogés dekondicionalas szorongas

Gyodgyszeres kezelés

- Antacida +
- Antidepresszans ++
— Anxiolytikum ++

- Kéhogéscsillapito +
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Terapia Indikacio
Dyspnoe | Kohoges | g R woronads.

- Corticosteroid +
- Decongestéans +
- So/steroid orrcsepp +
- Opioid +
- Sildenafil
Nem farmakoldgiai terapia
- Betegoktatas és 6nsegitd

technikak o o o i
- Tarsbetegségek kezelése ++ ++ ++ ++
- Pszichés tanacsadas ++
- Rehabilitacioé ++ ++ +
- Beszédterapia +
- Oxigén ++ ++
- Onsegité csoportok + + + ++
- Testsulykontroll

++: javasolt IPF esetén, +: valogatott IPF-es betegekben javasolt

TERAPIAS LEHETOSEGEK IPF-BEN

IPF terapias lehet6ségek ajanlasai [4, 5, 6, 7]

Ajanlas24
Nem ajanlott a kovetkez6 kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

Nem ajanlott a warfarin antikoagulans alkalmazasa IPF-ben, amennyiben nincs mas ismert terapias
indikacié. (Alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [5]

Nem ajanlott az imatinib (szelektiv tirozin-kinaz inhibitor a vérlemezke eredetii novekedési faktor
receptor ellen) alkalmazasa IPF-ben. (Mérsékelt minéségii evidencia, erds ajanlas) [5]

Nem ajanlott a prednisolon+azathioprine és N-acetylcystein kombinacié alkalmazasa IPF-ben. (Alacsony
mindségli evidencia, erés ajanlas) [5]

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

Nem ajanlott a kortikoszteroid monoterapia IPF-ben. (Nagyon alacsony min6ségii evidencia, ers ajanlas) [4]
Nem ajanlott a colhicin-kezelés alkalmazasa IPF-ben. (Nagyon alacsony mindségui evidencia, eros ajanlas) [4]
Nem ajanlott a cyclosporin-terapia alkalmazasa IPF-ben. (Nagyon alacsony mindségii evidenica, erés
ajanlas) [4]

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

Nem ajanlott az interferon-gamma alkalmazasa IPF-ben. (Kivalé mindségii evidencia, erés ajanlas) [4]
Nem ajanlott az etanercept (TNF-a-gatlo) terapia alkalmazasa IPF-ben. (Mérsékelt minéségii evidencia,
erds ajanlas) [4]

Nem ajanlott a gyomorvédok hasznalata IPF-ben a légzési paraméterek javitasa céljabél. (Nagyon
alacsony mindségi evidencia, feltételes ajanlas) [7]

Nem ajanlott az IPF-nem szenved6 betegeknek az anti-reflux-miitét elvégzése a légzési eredmények
javitasa céljabol. (Nagyon alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [7]
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Ajanlas25

Nem javasolt a kovetkezo 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, kettés hatasu endothelin-receptor antagonistak alkalmazasa
IPF-ben. (Alacsony minéségti evidencia, feltételes ajanlas) [5]

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

- Az IPF miatt légzési elégtelenségben szenved6 betegek tobbségénél nem javasolt a gépi lélegeztetés,
ennek ellenére a betegek kis hanyadaban észszerii beavatkozas lehet. (Alacsony minéségii evidencia,
feltételes ajanlas) [4]

Ajanlas26

Javasolt a kovetkezo kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Javasolt a nintedanib (tirozin-kinaz 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 minéségii evidencia, feltételes ajanlas) [5]

- Javasolt a pulmonalis rehabilitaci6 a betegek tobbségénél, egy résziiknél azonban nem célszerii.
(Alacsony minéségii evidencia, feltételes ajanlas) [4]

- Javasolt a kortikoszteroidok alkalmazasa IPF-ben szenved6 betegek tobbségénél akut exacerbacio
esetén, mig a betegek kisebb hanyadaban a szteroid alkalmazasa nem célszerii. (Nagyon alacsony
mindségli evidencia, feltételes ajanlas) [4]

Ajanlas27

Ajanlott a kovetkezo kezelési médok alkalmazasa IPF-ben:

- Erésen ajanlott IPF-ben klinikailag szignifikans hypoxia esetén a hosszu tavu oxigénterapia alkalmazasa.
(Nagyon alacsony mindségii evidencia, erés ajanlas) [4]

- Erésen ajanlott a transzplantaciora alkalmas IPF-ben szenvedé betegek szamara a tiid6étranszplantacio.
(Alacsony mindségii evidencia, erds ajanlas) [4]

Nincs allasfoglalas:
- Az egyoldali vagy kétoldali tidétranszplantacio alkalmazasardl IPF-ben. [5]
- Nincs éllasfoglalds az egyidejlileg fennallé pulmonalis hypertonia kezelésérdl IPF-ben. [5]

Ajanlas28

A pulmonoldgiai rehabilitacio célja ebben a kronikus légzési betegcsoportban is a funkciovesztés litemének
lassitasa, a beteg mobilitasanak, fizikai aktivitasanak, onellaté képességének minél hosszabb id6én at
torténé megtartasa, az életminéség javitasa. (Alacsony mindségii evidencia, feltételes ajanlas) [4]

A rehabilitacios kezelések soran mindvégig szem el6tt kell tartani, hogy a beteg esetleg transzplantacios varolistara
keriilhet, ezért a rehabilitaciés programot ugy kell felépiteni, hogy az minden elemében a mdtéti felkészités céljait is
szolgdlja.

A rehabilitaciés program legfébb eleme a fizikai tréning. Az allapotfelmérést kdvetéen a munkat célszerl
naponkénti két egyéni kezeléssel kezdeni, majd 4-5 nap utan a beteg bevonhaté a csoportos foglalkozasba. A fizikai
tréning kilonbozé elemei (kerékpér, futdszényeg, 1épcséjards, felsé végtagi edzés) legaldbb 45-60 perc idétartamot
tegyenek ki naponta. Az ellenallassal szemben végzett gyakorlatok hangsulyozottan erdsité és kondicionalo
hatasuak. A bemelegités konny( sétaval, majd temes gyaloglassal torténhet. Ezt kdveti az alsévégtagi tréning
tornatermi kerékpdron a maximalis terhelés 70-80%-an. A felsé végtagi és térzsizmok erésitése gumiszalaggal,
konnyd (300-500 grammos) sulyzokkal és kézi hajtokarral folyhat. A gyakorlatok ismételt végzése noveli a betegek
terheléstoleranciajat. A 6MWT jé informaciét adhat az elért eredményrél, a beteg aktualis fizikai allapotarol.
A terhelésre jelentkez6 hypoxaemia miatt a terheléshez emelt mennyiségben javasolt oxigénkezelés.
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Progressziv pulmonalis fibrézis (PPF)

Ajanlas29

PPF definicidja [7]

Ismert vagy ismeretlen eredetli ILD esetén, ide nem értve az IPF-t, radioldgiailag igazolt tlidéfibrozis esetén
a progressziv pulmonalis fibrosis (PPF), kimondhato az alabbi harom kritérium koziil legalabb kettd, az elmult 1 év
alatt bekovetkez6é megjelentével:

1. Klinikai tinetek romlasa (példaul dyspnoe, kohdgés, kopetirités, terhelhetéség).
2. Betegségprogressziot igazold légzésfunkcié (az aldbbiak kozil valamelyik):
a. FVC >5% abszolut csdkkenése, és/vagy
b. DLCO (Hb-korrigalt) >10% abszolut csokkenése.
3. Progressziora utalo radioldgiai eltérés (az aldbbiak kozil egy vagy tobb):
C. Uj finom retikuldris rajzolat fokozodas vagy a retikularis eltérések kiterjedésének, intenzitasanak
fokozddasa,
d. trakcids bronchiectasia és bronchiolectasia kiterjedésének vagy sulyossaganak fokozédasa,
e. Uj tejuveghomalyok trakcios bronchiectasiaval,
f. Uj vagy novekvo lépesméz-rajzolat,
g. a lebeny térfogatvesztésének névekedése.

PPF radioldgiai kritériumai

A tiidéfibrozis progresszidjdnak vizudlis meghatdrozdsa

A fibrézis progresszidja altaldban vizudlis értékeléssel hatdrozhaté meg, a fibrozisra jellemzd eltéréseket
tartalmazoé tidétérfogat szazalékos aranydnak megitélésével a felsd, kdzépso és alséd tlidézondkban, a kiinduld és
a kontroll HRCT-vizsgalatok axialis, coronalis és sagittalis rekonstrukcidinak 6sszehasonlitasaval, figyelembe véve
a tlidétérfogat esetleges valtozasait.

A progressziot jelzi a fibrotikus eltérések fokozddasa, mint példaul az Uj GGO-k megjelenése, a trakcids
bronchiectasia és bronchiolectasia és/vagy a retikuldris rajzolat fokozéddasa, a Iépesméz-rajzolat kiterjedésének
novekedése, csakugy, mint a térfogatvesztése.

Az IPF esetében a progressziot altaldban az UIP-mintazat fokozdddasaval mutatjak ki axialis, és koronalis sikokban.
A lépesméz-rajzolat cystainak mérete és szdma gyakran né a betegség elérehaladtaval. A trakcids bronchiectasia
és bronchiolectasia progresszidja erés fliggetlen haldlozasi prediktora az IPF-nek. Az IPF-tél eltéré ILD-k esetében
a progresszié mintazata valtozo, és magaban foglalhatja a GGO-k retikularis rajzolat fokozddasat, vagy a retikularis
rajzolat lépesméz-rajzolatba valo atalakuldsat. A fibroticus NSIP-s betegek HRCT mintazata UIP-szer(i lépesméz-
rajzolattd alakulhat at.

Klinikailag felmertlt progressio esetén kontroll HRCT ajanlott, ennek optimalis ideje a betegség progresszidjanak
meghatarozasara jelenleg még nem ismert. Korlatozott irodalmi adatok arra utalnak, hogy a rendszeres
HRCT-vizsgélatok, kiiléndsen szisztémas sclerosis (SSc) esetén stabil 1égzésfunkcid mellett a kiindulé vizsgalattol
szamitott 12-24 hoénapon belll hasznos lehet a progresszié gyors észleléséhez és esetlegesen a progndzis
befolyasolasahoz. Evenként végzett HRCT-vizsgélat is megfontolandé a szévédmények, mint példaul a tidérak
kisz(irésére.

Nehéz megjdsolni, hogy a nem-IPF ILD-ben szenvedd betegek hédny szdzalékdnadl alakul ki progressziv fibrozis;
azonban egyes betegségcsoportokban bizonyos HRCT-mintdzat a betegség progresszidjanak prediktoranak
tekinthetd. A 1épesméz-rajzolat és a trakcios bronchiectasia eleve rosszabb prognézissal jar, de a fibrotikus eltérések
nagy kiterjedése rontja a mortalitast IPF, RA-ILD, SSc-asszocialt ILD, a fibrotikus HP, a pulmonalis sarcoidosis és a nem
osztalyozhatd (unclassifiable) ILD esetében.

A korai tlidéfibrozis HRCT-jellemzéi kozé tartozik a finom retikularis rajzolat fokozodasa, intralobularis vonalak
megjelenése, és a parenchyma disztorzi, melyek mind tejliiveghomalyok nélkil, mind azokkal kiegészilve
is lathatéak lehetnek. Ez a mintdzat az interstitialis valtozasok korai fazisara jellemzéek, incidentdlisan, mas
célokra késziilt mellkasi vagy hasi CT-vizsgalatokon is lathatoak lehetnek, ezeket nevezziik véletleniil azonositott
interstitialis tiddeltéréseknek (ILA-interstitial lung abnormality), melyek fliggetlen haldlozasi kockézati tényezék.
Az ILA-s személyek legalabb 40%-anal radiomorfoldgiai progresszié lathatd 4-6 év alatt.
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A tiidé6fibrozis kvantitativ értékelése

A szamitégép-alapu kvantitativ CT (QCT) objektivebb és reprodukédlhatébb mérésekkel szolgal a progressziod
megitélésre, mint a vizualis értékelés. A széles korl alkalmazasuk elétt tovabbi validaciéra és az Uj protokollok
elfogadasara van sziikség.

Jovébeli iranyok: nagy HRCT adathalmazokbdl kifejlesztett konvoluciés neurdlis halézatokat (példaul gépi és
mélytanulas algoritmusok), a jovében segithetnek a betegségmintak felismerésében, a progresszié azonositasaban,
valamint a véletlendl észlelt ILA-k jellemzésében.

Ajanlas30

PPF kezelése, kivéve az IPF-et [7]

- Javasolt nintedanib alkalmazasa fibrotikus ILD-ben, a standard kezelés elégtelen hatasa esetén.
(Alacsony minéségii evidencia, feltételes ajanlas)

- Javasolt tovabbi kutatas a hatékonysag és biztonsagossag tekintetében a nem-IPF PPF nintedanib
kezelése kapcsan.

VII. JAVASLAT AZ AJANLASOK ALKALMAZASAHOZ

. Az alkalmazas feltételei a hazai gyakorlatban

1.1. Ellatok kompetencidja (pl. licence, akkreditacio stb.), kapacitasa

Tiid6égyogyaszat:

- Tudbégondozdi haldzat: felndttek szlrése; felnétt ILD- és ezen belil IPF-betegek gondozésa
(kiegészit6 kezelés, ellendrzé vizsgélatok); rizikdcsoportok vizsgélata;

- pulmonolégiai fekvébeteg-osztaly: diagndzis feldllitasa; ILD-team szervezése és vezetése, ILD - ezen
belll IPF-betegek — kezelése;

- Iégzdszervi rehabilitacio: specidlis dllapotot javito / tlineteket enyhité ILD-betegek kezelése.

Radiolégia:

- HRCT ILD mintazatok meghatarozasa,

- ILD-teamen részvétel.

Patoldgia:

- Szovettani mintazatok meghatérozésa,

- ILD-teamen részvétel.

Reumatolégus/immunolégus:

- ILD-teamen konzultansként segiti a CTD/SARD-ILD diagndzis feldllitasat,

- jaro- és fekvébeteg CTD/SARD felnéttek kivizsgalasa, kezelése és gondozasa.

Sebészet:

- Szovettani mintavétel.

Haziorvos:

- Felmerdild ILD esetén pulmonoldgidra irdnyitas,

- tarsbetegségek ellatdsa,

- valamennyi elldté kompetencidja az ILD-gyani megfogalmazasa a tlinetek alapjan és a beteg
megfeleld ellatd intézménybe torténd iranyitasa.

1.2. Specialis targyi feltételek, szervezési kérdések (gatlo és el6segité tényezék, és azok megoldasa)

Targyi feltételek:

- Az orszag egész teriiletén elérhetd jard- és fekvObeteg-szakellatas (tlidégondozok, pulmonoldgiai
osztalyok).

- Medfelel6 diagnosztikus hattér biztositasa (komplex légzésfunkcid, bronchoscopia, BAL diagnosztika,
HRCT, sz6vettani labor).

- Mellkassebészeti beavatkozas elérhetésége regionalisan.

Személyi feltételek:

Célszer(i a tidégondozdkban 50 000 lakosonként egy tiidégydgyasz szakorvos. A minimumfeltételekhez
igazoddan a pulmonoldgiai osztalyokon megfelelé szamu tlidégydgyasz szakorvos vagy szakorvosjelolt,
minden intézményben megfelelé szamu egészségligyi szakdolgozo.
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Mellkasi radioldgiai diagnosztikdaban jartas radiolégus ILD centrumban (ILD-team résztvevod). ILD patoldgidban
jartas patolégus ILD centrumban (ILD-team résztvevo).

Szakmai/képzési feltételek: Az egészségligyi szakmai iranyelv oktatdsa a szakorvosképzés és szakorvos-

tovabbképzés keretében.

Egyéb feltételek: Célzott gydgyszeres kezelés biztositasa a gydgyszertéri forgalomban.

1.3.

1.4.

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 végzé
személyzet kitarto és szoros egylttmUikodését megkovetel6 folyamat. Az ellatottak és a segit6 csaladtagok
tdjékoztatdsa sordn alapvetdé annak hangsulyozdsa, hogy az ILD-k rendkivil heterogén betegségcsoport,
és a kimenetel nagyon varidbilis. Nem medfelel6 beteg-egylttmiikodés (példdul ellenérzé vizsgalatok
elhanyagoldsa) tanusitasaval jelentésen megné a nehezen kezelhet6 betegség esélye. A beteg feleléssége
a megdfelelé egylttmikodés, amelynek hidnydban, egészségkarosodas alakul ki, vagy gyorsabb lefolyasu
lehet a betegség.

A beteg tajékoztatasa soran az ILD-re vonatkozd informacio atadasan, megbeszélésén tul nélkilozhetetlen
annak felmérése is, hogy van-e a betegnek tarsbetegsége, vagy van-e a hattérben olyan szocialis, kulturalis,
illetve egyéb tényezé, amely akaddlyozhatja a beteget a megfelel6 egylittmUikodés kialakitadsaban.

Kulon érdemes kitérni az ILD teriiletén lathat6 gyors orvostudomanyi fejlédésre, mely a diagnoézis és a terapia
id6szakos feliilbiralasat igényelheti a kezel6orvostél.

Az ILD-k egy jelentds részében a progressziv allapotromlas elkeriilhetetlen, igy a palliativ lehetéségekrdl,
egyéb szupportiv kezelési eljardsokrdl is érdemes a beteget és csalddjat tajékoztatni. Sziikség lehet
pszicholdgus, fizioterapeuta és dietetikus bevonasara.

Egyéb feltételek

Nincs.

2. Alkalmazast segit6 dokumentumok

2.1.

2.2,

2.3.

24.

2.5.

Betegtajékoztato, oktatasi anyagok

Tajékoztat6 anyagok a Magyar Tidéfibrozis Egyesiilet honlapjan talalhaték. [10]
Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellen6rzé kérdoivek, adatlapok
Nincsenek.

Tablazatok

1. tablazat: ILD-k felosztasa etioldgia alapjan.

2. tablazat: Mellkasi rtg.-en észlelheté radioldgiai jellemzok ILD-ben.

3. tablazat: HRCT szkennelési paraméterek.

4, tablazat: IPF diagnosztikaja HRCT és szOvettani mintazat alapjan.

5. tablazat: BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tid6betegségekben.

6. tablazat: Bronchoscopos tiidébiopszia diagnosztikus értéke.

7. tablazat: Ismeretlen eredetd interstitialis pneumoniak (IIP) klasszifikacidja.

8. tablazat: Tuineti terdpia lehet6ségei IPF, illetve egyéb ILD-k esetén.
Algoritmusok/abrak

1. algoritmus: ILD diagnosztikai algoritmusa.

2. algoritmus: IPF gyanuja esetén javasolt diagnosztikai algoritmus.

1. abra: ILD-k osztalyozasa ATS/ERS klasszifikacié szerint.

2, abra: IIP-k klasszifikacioja.

Egyéb dokumentumok

Nincs.

3. A gyakorlati alkalmazas mutatoi, audit kritériumok. Az ellatas megfelel6ségének indikatorai
Diagndzis: az ILD diagndzis feldllitdsaban ILD-team dontése az irdnyadd [6]. IPF esetén minden esetben
ILD-team-dontés alapjan javasolt célzott kezelés megkezdése.
Terapia: a kezdé gyodgyszer-kombindcié Osszetétele ILD-fliggd. Jelen egészségligyi szakmai irdnyelv részleteiben
csak az IPF-kezelésre tér ki.
Monitorozas: az IPF célzott kezelés hatdsossaganak ellenérzésére 6 havonta végzett légzésfunkcié (FVC)
kontrollvizsgalat elvégzése javasolt.
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Gydgyeredmény: ILD-k esetében valtozo a kimenetel. IPF esetén gydgyulds nem varhato, a légzésfunkcié romlasi
Utemének mérséklése varhaté a betegek kortlbeliil 50%-aban 6 hdnapos tavlatban.

VIII. IRANYELV FELULVIZSGALATANAK TERVE

Az egészségligyi szakmai irdnyelv tervezett feliilvizsgalata 3 évenként torténik. A feliilvizsgalat folyamata
az érvényesség lejarta el6tt fél évvel kezdédik el. A Tudbégydgyaszat Tagozat elndke kijeldli a tartalomfejlesztd
felelést, aki meghatdrozza a fejleszt6 munkacsoport tagjait, illetve befogadja a tarstagozatok &ltal delegalt
szakértoket.

Az aktudlis egészségligyi szakmai irdnyelv kidolgozasaban részt vevé, fejleszté csoporttagok folyamatosan kovetik
a szakirodalomban megjelend, illetve a hazai ellatokdrnyezetben bekdvetkezd valtozasokat. A tudomdnyos
bizonyitékokban, valamint az ellatékornyezetben bekovetkezé jelentds valtozas esetén a fejlesztdé munkacsoport
konszenzus alapjan dont a hivatalos véltoztatds kezdeményezésérél és annak mértékérol.
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X. FEJLESZTES MODSZERE

. Afejlesztécsoport megalakulasa, a fejlesztési folyamat és a feladatok dokumentalasanak médja

Az egészségligyi szakmai iranyelv fejlesztése a témdaban megjelent nemzetkozi irdnyelvek alapjan tortént.
Az Uj egészségligyi szakmai iranyelv fejlesztésének megkezdésekor a Tudégydgyaszat Tagozat elndke kijeldlte
az iranyelvfejlesztés felel6sét. Az iranyelvfejlesztés-felel6s kijelolte a fejlesztécsoport tagjait és meghatarozta a tagok
feladatait. Az iranyelv kialakitdsa a tagok egyéni munkajan és tobbszori konzultacion keresztil valésult meg.

Az eljaras a fejlesztés a relevans nemzetkozi irdnyelvek attekintésével és intenziv irodalomkereséssel kezd6dott,
az ajanlasok megfogalmazasa és a szakmailag indokolt tartalombdvités megvaldsitdsa érdekében. A tartalom
aktualizaldsa nem vaéltoztatta meg a kordbban meghatarozott irdnyelvszerkezetet. Az elérhetéségeket beillesztettiik
az egészségligyi szakmai irdnyelvbe.

. Irodalomkeresés, szelekcio

Az egészségligyi szakmai iranyelv a témaban meghatarozé jelentéségl nemzetkozi (ATS, ERS), 2018-ban érvényben
Iévé ajanlésait és a hazai rendelkezéseket vette figyelembe.


http://empire.registry.cz/index-en.php
https://tudofibrozis.hu
https://www.bioline.org.br/pdf?mf06012
https://socrad.hu/info.aspx?sp=53&Ord=0&Asc=1&web_id=
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Az irodalomkeresés a Magyar Orvosi Bibliografia, a PubMed adatbazisban fellelhet, az utébbi 20 év nyilvantartott
publikacioi, kozleményei alapjan tortént. A keresés az alabbi keresészavak (és ezek magyar megfeleldje), valamint
ezek kombinacidjanak segitségével valdsult meg:

Interstitialis tidébetegség (ILD), diffuz parenchymas tiidébetegség, idiopathias tiidéfibrosis (IPF), sarcoidosis, nagy
felbontasu komputertomografia (HRCT), idiopathias interstitialis pneumonia (IIP), szokasos interstitialis pneumonia
(UIP), nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP), légzésfunkcio, pletysmogragia, CO-diffizié (DLco), vérgaz,
6 perces séta teszt (6MWT), bronchoscopia, transzbronchialis tlidébiopszia, bronchioalveolaris lavage (BAL),
cryobiopszia, sebészi tiid6ébiopszia, célzott kezelés.

. A felhasznalt bizonyitékok erésségének, hianyossagainak leirasa (kritikus értékelés, ,bizonyiték vagy

ajanlas matrix”), bizonyitékok szintjének meghatarozasi médja

Az egészségligyi szakmai irdnyelv az ERS altal kiadott 5 irdnyelv adaptécioja, amelyekben a bizonyitékok erésségi
szintjének meghatdrozadsa a fentiekben részletezetteken alapul. A nemzetkozi irdnyelvek altal megallapitott
bizonyitékerdsségi szinteket elfogadtuk, minden esetben a legujabb ajanlast vettiik alapul. A fejlesztécsoport
mindig ellendrizte a bizonyitékok hazai viszonyok kozotti relevancidjat. Amennyiben a bizonyiték nem
a magyarorszagi viszonyoknak megfeleld kiinduldsi adatokra tdmaszkodott, ott a fejlesztécsoport konszenzusa volt
mérvado.

. Ajanlasok kialakitasanak modszere

Valamennyi, a kordbbi egészségligyi szakmai iranyelvben megfogalmazott ajanlas fellilvizsgalata megtortént. Ahol
a fejlesztécsoport sziikségesnek itélte, Uj ajanlasok keriltek beillesztésre. A fejleszték fokozottan torekedtek arra,
hogy elkeriiljék a témakorhoz kapcsolodd masik iranyelv ajanlasaival valé atfedéseket.

Az ajanlasok rangsoroldsanal két kategoria kialakitdsara kerilt sor. Erés ajanldsnak tekintendé az, amelynek
a betartasaval az elérend6 kivant hatasok egyértelmuien feliilmuljak a mellékhatasokat a fejlesztécsoport megitélése
szerint. Feltételes ajanlasnak tekintend6é az, amelynek a betartasaval az elérendé kivant hatasok feltehetéen
felulmuljak a mellékhatasokat a fejlesztécsoport meggy6zédése szerint. A rangsorolasok mellett feltlintetésre
keriiltek a bizonyiték erésségi szintek is. A rangsorolas figyelembe vette a hazai elldtérendszer j6 gyakorlatat is.
Az ajanlasok kialakitasa informalis konszenzussal valésult meg.

. Véleményezés modszere

Az egészségligyi szakmai irdnyelv szakmai tartalménak Osszedllitdsdt kdvetéen megkildésre keriilt a korabban
véleményezési jogot kérd és a fejlesztécsoport véleményezdi felkérését elfogadd Egészségligyi Szakmai Kollégium
tagozatainak. A visszaérkezé javaslatok beillesztésre keriltek az irdnyelv szévegébe, vagy azok alapjan médositasra
kerult a dokumentum szerkezete, amennyiben az irdnyelvfejleszt6 szakérték egyetértettek azok tartalmaval.

. Fliggetlen szakértdi véleményezés modszere

Nem kerlt bevonasra.

XI. MELLEKLET

. Alkalmazast segit6 dokumentumok

1.1. Betegtajékoztato, oktatasi anyagok
A Magyar Tuidéfibroézis Egyestilet honlapjan talalhatdk: http://tudofibrozis.hu/ [12]
1.2. Tevékenységsorozat elvégzésekor hasznalt ellen6rzé kérdoivek, adatlapok
Nincsenek.



http://tudofibrozis.hu/
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1.3. Tablazatok

1. tablazat: ILD-k felosztasa etioldgia alapjan [1, 2, 3]

ISMERT ES RENDSZERBETEGSEGHEZ ISMERETLEN EGYEB JOL
TARSULO ILD-K ETIOLOGIA GRANULOMATOSUS ILD-K MEGHATAROZHATO ILD-K
Infekcidok: Idiopathias Granulomatosus korképek | Alveolaris proteinosis

Baktériumok

Virusok

Gombdék

Protozoonosis

Gyogyszerek (példaul bleomycin,
amiodaron, methotrexate)
Szerves vegylletek
(hypersensitiv pneumonitis)
Szervetlen anyagok koniozisok:
Silicosis

Asbestosis

Berylliosis

Toxikus g6zok, gazok (6zon, klor)
Sugérkezelés

Szisztémas toxikus anyagok
(paraquat)

Kotoszoveti betegségek:
Szisztémas sclerosis

Rheumatoid arthritis

Szisztémas lupus erythematosus
Sjogren-szindréma

Polymyositis

Dermatomyositis

Spondylitis ankylopoetica
Behcet-szindroma

Vasculitisek:

GPA (kordbban Wegener)
Goodpasture-szindroma
Pulmonalis haemosiderosis EGPA
(kordbban Churg-Strauss)

Mas szervek betegségei:
Hepatitis, cirrhosis

Bal kamra elégtelenség

Krénikus uraemia

Gyulladasos bélbetegségek
Oroklédé megbetegedések:
Neurofibromatosis

Sclerosis tuberosa

Lepidikus adenocarcinoma

interstititalis
pneumoniak (IIP)
Idiopathias
tlidéfibrosis

(IPF, szovettan:
usual interstitial
pneumonia = UIP)
Nem-specifikus
Interstitialis
Pneumonia (NSIP)
Cryptogen
Organizélo
Pneumonia (COP)
Akut Interstialis
Pneumonia (AIP)
Respiratory
Bronchiolitis
Interstitial Lung
Disease (RB-ILD)
Desquamative
Interstitialis
Pneumonia (DIP)
Lymphocytas
Interstitialis
Pneumonia (LIP)

Sarcoidosis
Langerhans-sejtes
histiocytosis

Alveolaris microlithiasis
Amyloidosis
Lymphangioleiomyo-
matosis

Pulmonalis eosinophilia
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2, tablazat: Mellkasi rtg.-en észlelheté radioldgiai jellemz6k ILD-ben [2, 3, 4, 6]

Reticularis (vonalas) rajzolat interface jel = horgdk, erek, pleurafelszinek mentén
irregularis rajzolat a felszaporodott interstitium
kovetkeztében

Nodularis (g6cos) rajzolat 1-10 mm gdcok

Homaly (mellkasi HRCT-n tejiivegszerd homaly: a horgék és az erek jol kovethetbk

GGO = ground-glass opacity)

A parenchyma transparencia csokkenése (opacitas vagy | az erek nem kovethetdk, a légutak folyadékkal,
consolidatio) proteinnel, sejtekkel stb. kitoltottek;
levegébronchogram, nagyfoku csdkkenés, elkilonitve
a dystelectasiatdl

Cysticus elvaltozas csokkent denzitsu elvaltozas

3. tablazat: HRCT szkennelési paraméterek

Ajanlott vizsgalati protokoll
ACR-SPR-STR PRACTICE PARAMETER FOR THE PERFORMANCE OF HIGH-RESOLUTION
COMPUTED TOMOGRAPHY (HRCT) OF THE LUNGS alapjan

1. Nem kontrasztos (nativ) vizsgélat

2. Helicalis akvizici6 a kovetkezdk kivélasztasaval:
— Lehet6 legszélesebb kollimacio, mely mellett elérheté 1 mm-nél vékonyabb szelet rekonstrukcios
lehetdsége.
- 0,5 s-nél rovidebb rotacids id6 (16 vagy kisebb szeletszam esetén 0,7s).
- 0,9-1,4 kozotti pitch.
- A beteg méretének megfeleld cséfesziiltség és csGaram:
- Jellemz6en 80 kg alatti betegek esetén 100 kVp, 80 kg feletti beteg esetén 120 kVp és < 240 mAs.
- 120 kVp cséfesziiltség esetén atlagosan 110-150 referencia mAs.
- 1,25 mm szeletvastagsadg esetén 23-25 Noise Index.
— Afelesleges sugdérterhelés elkeriilésére rendelkezésre all6 technikék alkalmazasa (pl. cséaram-moduldcio).
- Vizsgalati paraméterek (rotacios id6, pitch, kollimacio) beallitasa ugy, hogy lehetéség szerint a vizsgalat egy
Iégvétel alatt megtorténjen.
- Optimalis Iégzéstechnika (vizsgélat elétti begyakoroltatdssal).
- A vizsgadlat tartomdnya a teljes tlidé: a tiidécsucsoktdl a hatsé sinus aljaig.

3. Doziscsokkentési technikdk a kilégzésben késziilt sorozathoz:
- Szekvencidlis szkennelés, 5 mm szeletvastagsaggal, 20 mm |éptetéssel.
— Helicalis szkennelés, mely soran a referencia mAs csokkentheté (20-40 mAs 120 kVp esetén) vagy a Noise
Index emelhetd (30-35,5 mm szeletvastagsag mellett)
- Prefiltracié hasznalata, amennyiben elérhetd (referencia mAs emelésével)

4. Vékonyszeletes CT-rekonstrukcié (< 1,5 mm):
- Szomszédos vagy atfedd.
— Magas térbeli frekvencidju algoritmus hasznalata.
— AFOV csak a tudokre korldtozodjon.
— Késziiléktdl fiiggben a rekonstrukcids matrix méretének névelése.
- Iterativ rekonstrukciés algoritmus, ha validalt.
- Sagittalis és corondlis siku rekonstrukciok is.
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Ajanlott vizsgalati protokoll
ACR-SPR-STR PRACTICE PARAMETER FOR THE PERFORMANCE OF HIGH-RESOLUTION
COMPUTED TOMOGRAPHY (HRCT) OF THE LUNGS alapjan
5. Akviziciok szdma:
- Haton fekve: belégzésben (helicalis).
- Haton fekve: kilégzésben (helicalis vagy szekvencialis).
- Hason fekve: csak belégzésben (helicalis vagy szekvencidlis); opcionalis.
- Mély belégzésben készitett belégzési felvételek — opciondlis.
6. Ajanlott sugarddzis a belégzési térfogatfelvételhez:
- 1-3 mSv (azaz,csokkentett” dozis).
- Hatarozott ajanlas az ,ultraalacsony do6zist CT” (<1 mSv) elkerlésére.
4. tablazat: IPF diagnosztikdja HRCT és szdvettani mintazat alapjan [7]
Szovettani mintazat
IPF klinikailag felmerdl uIpP valészinii (p)UIP nﬁr:;gaa;é;:‘e:mﬁ al‘terne’m:v
késziilt biopszia diagnézis
HRCT uIP nem IPF
valészinu (p)UIP IPF (valdészind) nem IPF
UIP-nak nem IPF (val6szinti) nem egyértelmd | nem IPF
egyértelmd diagnoézis
alternativ IPF (val6szint) nem egyértelm(i | nem IPF nem IPF
diagnozis diagnézis
5. tablazat: BAL diagnosztikus értéke az interstitialis tid6betegségekben [10]
AMac Lym Neu Eos Plas Hiz CD4:CD8
Infekcios korképek
Bakterialis baktérium ~ ++ + 0 ? ~
Virdlis zarvany + + + 0 ? —/~
Thc + ~ ~/+ 0 + ~
HIV (AIDS) zarvany + + +/~ 0 -
Daganatos kérképek
Bronchuscarcinoma ~ ~ ~ 0 ~ ~
Lymphangitis carcinomatosa +/~ +/~ +/~ 0/1 +/~ —/~
Hematoldgiai malignitas +/- +/- +/- 0/1 +/- —/~
Nem infekciézus kérképek
Sarcoidosis + ~ ~/+ 0 ~/+ +/~/-
Hypersensitiv pneumonitis +habos” ++ + ~/+ 1/0 ++ -/~
Gyogyszer indukalta
pr):egl)'/nonitisa i " - 170 i /-
IPF + +/++ 0 + ~
CcoP +habos” + + + 0/1 ~/+ -
Eosinophil pneumonia + ~ ++ 1/0 ~/+ -
Alveolaris proteinosis +habos” + ~ ~ 0 ? +/~
Kotbszoveti betegség + ~/+ ~/+ 0 ~/+ +/~/-
Pneumoconiosis zarvany + + ~/+ 0 ~/+ +/~/-
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Diffuz alveolaris Fe-festés

. ~/+ + ~/+ 0 ? ~
haemorrhagia +++
AIP Fe-festés ++ ~/+ ++ ~/+ -/+ ~ ~
ARDS Fe-festés + + ++ + 0 ~/+ ~/~

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

IPF = idiopathias ttidéfibrosis, COP = cryptogen szerviil6 pneumonia, AIP = akut interstititalis pneumonia, ARDS =

akut respiratorikus distress syndroma.

6. tablazat: Bronchoscopos tiidébiopszia diagnosztikus értéke [1, 2, 3, 4, 6]

Diagnosztikus
Sarcoidosis
Lymphangitis carcinomatosa
Alveolaris proteinosis

Adenocarcinoma lepidikus novekedési
mintazattal

Eosinophil pneumonia

Berylliosis

Esetenként diagnosztikus Nem diagnosztikus
Langerhans-sejtes IPE
histiocytosis
Amyloidosis Egyéb

GPA disszeminalt
korképek

Hypersensitiv pneumonitis

cop

7. tablazat: Ismeretlen eredetd interstitialis pneumonidk (IIP) klasszifikaciodja [2]

Szoveti kép

Klinikai - radiolégiai - patholdgiai diagnézisok

Usual (szokasos) Interstitialis Pneumonia (UIP)

Idiopathias Pulmonalis Fibrosis (IPF)

Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP)

Nem-specifikus Interstitialis Pneumonia (NSIP)

Organizalé Pneumonia (OP)/(BOOP)

Cryptogen Organizalé Pneumonia (COP)

Diffuz 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)

Az 1. és 2. dbra mutatja az lIP-k aktualis klasszifikacidjat. [2, 3]

8. tablazat: Tuineti terdpia lehet6ségei IPF, illetve egyéb ILD-k esetén [11]

Terapia Indikacio
Dyspnoe K6hdgés T 222:::155:;2/

Gyodgyszeres kezelés

- Antacida +

— Antidepresszans ++

— Anxiolytikum ++

- Kéhogéscsillapito +

- Corticosteroid +

- Decongestéans +

- S6/steroid orrcsepp +
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Terapia Indikacio
yproe | Kahoges | firdde | oo

- Opioid +
- Sildenafil
Nem farmakoldgiai terapia
- Betegoktatas és 6nsegit6

technikék * * A +
- Tarsbetegségek kezelése ++ ++ ++ ++
- Pszichés tanacsadas ++
- Rehabilitacio ++ ++ +
- Beszédterapia +
- Oxigén ++ ++
- Onsegitd csoportok + +

- Testsulykontroll

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

1. algoritmus: ILD diagnosztikai algoritmusa [2, 3, 4, 5, 6]

[ ILD felmeriil ]

v

Részletes anamnézis (pl. munkaanamnézis)
+Dohanyzasi adatok rogzitése
+Gyogyszerszedés rogzitése

Pulmonologiai alapvizsgalatok:
+Mellkasrontgen
+Légzésfunkceio (IVC, FVC, FEV1, RV, TLC) —
+Diffuzios kapacitas (DLCO és KLCO)

ILD ismert nem

etiologia

igen

tovabbi specifikus vizsgalatok ideértve

La,b01:viz§géle}tok (autoimmun serologia is) a HRCT-t is
Vérgaz vizsgalat
igen
«— ILD definitiv —p
diagnézis
nem .
v igen
HRCT-n ILD
HRCT > definitiv diagnozis
nem I nem
1
1
v v

igen
ILD definitiv
diagnézis

¢ Grapulgmatosus és egyéb jellegzetes ILD-k iranyaban
tovabbi diagnosztika

ILD- team dontése alapjan
Bronchoscopia (amennyiben nincs kontraindikacio)
o BAL (részletes mikrobioldgia, cytologia,
sejtosszetétel)
e bronchoscopos tiidébiopszia
. TBNA sz.e.
o Gyakorlott centrumban cryobiopszia

Bronchoscopia
eredménye
diagnosztikus

I
1
: nem
|

A 4

ILD-team doéntése alapjan sebészi tiiddbiopszia
(amennyiben nincs kontraindikacio)

ILD definitiv
diagnézis

Korképnek
megfelelo kezelés

ILD team diagnoézis:
klinikai diagnozis/ismételtvizsgalatok
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2. algoritmus: IPF gyanuja esetén javasolt diagnosztikai algoritmus [6]

Betegnél IPF gyanuja felmeril

Lehetséges ok/6sszefliggés

Mellkasi HRCT mintazat

UIP vagy
valdszint
uIp*

Specifikus diagnézis
igazolasa (HRCT
elvégzése is)

Nem meghatarozhato vagy
Alternativ diagnoézis

BAL
1tTransbronchialis
cryobopszia

ILD-team

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

Sebészi
biopszia

ILD
anulomatosus
(pl. sarcoidosis) (pl. LCG,
LAM)
Major IIP
Ritka TP
Nem besorolhato ITP

ILD = interstititalis, ILD = intersitialis tidébetegség, IIP = idiopathias interstitialis pneumonia, SARD = szisztémas

autoimmun rheumas korkép, LAM = lymphangioleiomyomatosis, LCG = Langerhans-sejtes granulomatosis
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2. abra: IIP-k klasszifikacidja [2, 3]

1.5.

Kromkus fibrotizala IP:
-IPF (UTF}
=ldiopathins WSIP

Major 1P

Dobdnyzassal Osszeflged [P
-RB-ILD»
-DIP

Akute/subakut [P:
-COP
-ATP

Ritka IIF

Sldiopaldes: LIP

| -Idiopathias plevroparenchymas fbsoetrstoss

Egyéb dokumentumok
Nem készdilt.

MNem besorolhats IIP
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