


Allergias BronchoPulmonalis Aspergillosis
(ABPA)

Definicio: A horgbrendszerben kolonizalodott aspergillus antigén altal kivaltott
hiperszenzitiv reakcién alapulo, shubokban bronchospasmussal jaro, progessziv
lefolyasu megbetegedés.

MAJOR KRITERIUMOK:

* Asthma bronchiale (100%) MAINOI: KB'TEtRIUNI'(?K "
* Asp. Fumigatus a képetben
* Pulmonalis infiltratumok (60-100%) P. Fumigatu P
* Prick-teszttel késéi
* Periférias eosinophilia (90-100%) rIER TESEIte] XesOl
pozitivitas Asp.-ra

* Pozitiv Prick-teszt (90-100%)

* Magas spec. IgE és IgG
* Emelkedett total IgE szint (75-90%) Aspergillussal szemben.

* Pozitiv szeroldgiai reakcié (90%)

e Centralis bronchiectasia (40-80%)



ABPA stadiumai:

1. AKUT SZAK

2. REMISSZIO

3. EXACERBATIO

4. SZTEROID DEPENDENS ASTHMA
5. IRREVEZIBILIS FIBROSIS




Hiperszenzitiv pneumonitis

Kiilsé inhalativ exspositio hatasara kialakulé immunmedialt ILD.

Specifikus IgG jelenlétével igazolhatd a kivalté agens, azonban sokszor ismeretlen
marad.

Nokben gyakoribb, de férfiakban rosszabb prognozisu.

Lokalizacio: A fibrosis felso lebenyi dominanciaju.

Lépesméz rajzolat:16—-69% .

Terapia: szisztémas szteroid, refrakter esetekben immunmodulansok (azathioprine,
mycofenolat-mofetil, rituximab). Progressziv, fibrotizalé formajaban antifibrotikus
th.

Tiidotranszplantacioban is indikacio.



Kronikus hyperszenzitiv pneumonitis
kezelese egy eset kapcsan.

szteroid Mycofenolat-mofetil 2x10000mg (OGYEI eng.)
Nintedanib 2x150mg (OGYEI eng)




Szisztémas autoimmun rheumatologiai betegségekhez tarsulé

interstitialis tudobetegségek (SARDs-ILD).

I ! | I

Rheumatoid Kotoszoveti betegséghez ~ SARD feltételezett Egyéb SARD
arthritis (RA)-ILD tarsulé (CTD) ILD ILD-vel ILD
|
Szisztémas Kevert Sieren betepsé Idiopatl’miés Szisztémas lupus Axidlis spondylo-
sclerosis (S5¢)-ILD kotGszoveti beteg J g(S'D)-ILDg g _gyulladasos erythematosus arthropathia(AxSpA)-
(MCTD)-ILD J izombetegség (SLE)-ILD ILD

(IM)-ILD

ANCA asocialt
(AVV)-ILD

Hannah J et al. The diagnosis and management of systemic autoimmune rheumatic disease-related interstitial lung disease:
British Society for Rheumatology guideline scope. Rheumatol Adv Pract. 2024 Apr 18;8(2):rkae056.



Autoimmun betegségek pleuropulmonalis manifesztacioi

. Pleuritis, pleuralis folyadékgyiilem  ====)  SLE, RA
* Interstitialis pneumonitisek (ILD-k) ==  Valamennyi CTD
. Vascularis eltérések: - pulmonalis embolig===) SLE, anticardiolipin+, lupus anticoagulans+

- vasculitis =) AAV, SLE, SSc
- pulmonalis hypertonia (PH)===) SSc, SLE, MCTD

* Infekcidk: - tracheitis, bronchitis ===  SjD
- pneumonia (aspiratios) ===)  SSc, S|D
*  Daganat képz6dés (tiid6cc., lymphoma) = SSc, PM-DM (anti-MDAS, TIF-1y, NXP-2) SjD

*  Légzbizom diszfunkci6 (shrinking lung) === SLE, P, SjD

Myositis specifikus autoantitestek (MSA): melanoma differentiation-associated protein 5 (anti-MDA-5),
transcription intermediary factor 1y (TIF-1y), and nuclear matrix protein NXP-2.



Pulmonalis manifesztacio jelentosége

A tulélés meghatdrozdja a pulmonalis érintettség jelenléte (pl.: pulm.
hypertonia, tiidéfibrosis).

Meghatarozza a kezelési tervet.

Immunbetegeket kezel6 team aktiv résztvevoje a tuidogyogyasz, expert

radioldgus, PAH centrum kardioldgus.

Beteg profilozas:
Klinikai jellemzdék, biomarkerek alapjan
kivalasztani a magas rizikoju betegeket.



ILD rizikd tényez8i SARDs-ban, mely alapjan sz(irés javasolt (l)

Szisztémas sclerosis (SSc)

Rheumatoid arthritis (RA)

Idiopathias gyulladasos myopathiak (11M)

Anti-Scl-70 pozitivitas, nucleolaris mintazata ANA
Diffuz cutan forma, férfi nem, afro-amerkai rassz
Betegség korai fazis (az els6 5—-7 év megjelenés o6ta)
Emelkedett akut fazis paraméterek

RA, anti-CCP magas titer

Dohanyzas, id6sebb életkor a betegség megjelenésekor
Magas betegség aktivitas

férfi nem, nagyobb BMI

Anti-szintetaz (Jo-1, PL7, PL12, EJ, O)J,
KS, Ha, Zo), anti-MDA-5, anti-Ku, anti-
Pm/Scl, anti-Ro52 antitest pozitivitas
Szerel6 kéz,, arthritis/arthralgia,
Ulceralodad lézidk

2023 American College of Rheumatology (ACR)/American College of Chest Physicians (CHEST) Guideline for the
Treatment of Interstitial Lung Disease in People with Systemic Autoimmune Rheumatic Diseases. Arthritis Care Res

(Hoboken). 2024 Aug;76(8):1051-1069.



ILD rizikd tényez6i SARDs-ban, mely alapjan szlrés javasolt (ll)

Riziks faktorok

Kevert kétoszoveti betegség (MCTD) * Dysphagia, Raynaud fenomeén
e SSc klinikai vagy labor jellemzéi
Sjogren betegség (SjD) * Anti-Ro52, ANA antitest

* Raynaud fenomén

* Idésebb életkor

* Lymphopenia

* Sulyos fogszuvasodas

2023 American College of Rheumatology (ACR)/American College of Chest Physicians (CHEST) Guideline for the
Treatment of Interstitial Lung Disease in People with Systemic Autoimmune Rheumatic Diseases. Arthritis Care Res
(Hoboken). 2024 Aug:76(8):1051-1069.



Pulmonoldgiai kivizsgalas

* Klinikai tiinetek (terheléses dyspnoe, 1az, kohogés)

* Autoimmun panell ( ismert autoimmun betegség esetén is a rizikofaktorok felmérése
céljabdl, pl. ANA dcSSc-ben pulm. hypertonia kockazat4*, anti-Jolpoz. PM/DM-ben
ILD4, anticardiolipin poz. thromboemboliak 1)

* jzo(ismert autoimmun betegség esetén is a rizikofaktorok felmérése HRCT PM/DM-
ben ILD, anticardiolipin poz. thromboemboliak41*)

* Mellkas rtg, atvilagitas, UH (pl. rekeszizom gyengeség)
* Mellkasi HRCT

 Légzésfunkcid

* Diffuzios kapacitas

* Pleurapunctio (LDH, fehérje, immun)

* Bronchologia (BAL, TBTB)




Interstitialis tlidGbetegségek (ILD) kivizsgalasanak menete

Anamnézis: csaladi, BAL+ biopszia
hobby, foglalkozasi,
Fizikalis vizsgélat gyogyszer

HRCT
képanyag

Pulmonoldgiai funkcionalis
Labor vizsgalatok: vizsgalatok: LF, diffazids
immunszeroldgia is! kapacitas mérés, vérgaz, 6

perces jaras teszt



Multidisciplinaris ILD Team
a Semmelweis Egyetemen

PAH centrum: dr Karldcai Kristof, dr Csosza Gyorgyi



Mellkasi HRCT mintazatok jelentdsége az ILD
diagnosztikajaban



A HRCT morfolégia kiemelt jelent6sége az ILD-k
diagnosztikajaban.
N

Tipusos UIP mintazat tractios
bronchiectasiaval és honey
combinggal.
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Nodularis eltérések felsé
lebenyi dominanciaval.
Galaxy sign.

Cystosus elvaltozasok:
LAM, histiocytosis, LIP?

-

Tejliveghomaly (ground glass opacitas-GGO): NSIP

hiperszenzitiv pneumonitis? CTD-ILD aktivitassal?




Respiratorikus Bronchiolitis RB-ILD Desquamativ Interstitialis pneumonitis-DIP

Dohanyzas!

Akut Interstitialis Pneumonitis (AIP) Lymphocytas Intesrtitialis pneumonitis-LIP

Predisponald faktor vagy lehetséges ok hianyaban kialakuld ARDS

-
r




Mellkasi CT eltérések el6fordulasa autoimmun betegben.

SSc + +++
PM/DM + +++
SJS + ++
SLE + ++
MCTD + Ht

+
+++

++

RA +++ ++ ++ + + — +++ +++ +++

Mira-Avendano |, Abril A, Burger CD, Dellaripa PF, Fischer A, Gotway MB, Lee AS, Lee JS, Matteson EL, Yi ES, Ryu JH.
Interstitial Lung Disease and Other Pulmonary Manifestations in Connective Tissue Diseases. Mayo Clin Proc. 2019

Feb;94(2):309-325.



Ajanlas* a SARDs-ILD monitorizalasara

Légzésfunkcio, diffuzios kapacitas

e SSc és IIM-ben 3-6 havonta az 1. évben, stabilitas utan ritkabban
e RA, SjD, MCTD 3-12 havonta az 1. évben, stabilitas utan ritkabban

Ambulans deszaturacio mérés 6MWT részeként is jo
3-12 havonta

|\ Mellkasi HRCT

e sziikség szerint (ILD tiinetromlas, LF romlas)

* Conditional recommendation



2023-as SARD-ILD Guideline (ACR/CHEST)

Johnson SR el at 2023 Ameriacan college of rheumatology/American college of chest physicians guideline for the treatment of interstitial lung
diseaese in people with systemic autoimmune rheumatic disease. Arthritis care & Research 2024.1-19.



Antifibrotikus kiegészité terapia CTD-ILD-ben

- o IMmMmunszuppressziv kezelés + antifibrotikus
) o ‘ _ ) o

terapia (nintedanip) hozzaadasanak
meérlegelése,

_  Immunszuppressziv kezelés progresszio
(PPF) esetéen ISU intenzifikalasa +

antifibrotikus th.

Nintedanib torzskonyvel rendelkezik SSc-ILD és progressziv fibrotizalé ILD-ben,
nem kell OGYEI, azonban EMK sziikséges!



Progressziv, fibrotizalo interstitialis
(PF-ILD) tudobetegsegek

ILDs

Autoimmune

ol

Progrosslve fibrosing

lLDs
- e

M. Kolb, M. Vasakova: The natural history of progressive fibrosing interstitial lung diseases.Respir Res. 2019; 20: 57.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6417262/

A PF-ILD progressziojanak nyomonkovetése

Betegség
progresszio

M. Kolb, M. Vasakova: The natural history of progressive fibrosing interstitial lung diseases.Respir Res. 2019; 20: 57.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6417262/

Progressziv pulmonalis fibrozis (PPF) definicio
(2022.02.)

IPF-t6l kiilonb6z6 progressziv fibrotizalo korképek.
Kritériumai: (3-bol legalabb 2 teljesiil):
e 1. Léguti tunetek rosszabbodasa 12 honapon belul
* 2. Légzésfunkcids progresszido 12 honapon belul
> Abszolut FVC csokkenés >= 5% 1 éven belll
> Abszolut DLCO (Hgb korrigalt) csokkenés >=10% 1 éven beldl

3. Radioldgiai progresszio 12 honapon beliil ( extent & severity: tractios
bronchiectasia, honeycombing, GGO, increases lobar volume loss stb.)



Milyen gyakori a PPF egyes korformakban?
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