


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

Kilsé inhalativ exspositio hatasara kialakulé immunmedialt ILD.

Specifikus IgG jelenlétével igazolhaté a kivalté agens, azonban sokszor ismeretlen marad.
Nokben gyakoribb, de férfiakban rosszabb prognaézisu.

Lokalizacio: A fibrosis felso lebenyi dominanciaju.

Lépesméz rajzolat:16—69% .

»Head cheese sign

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

Tlidétranszplantacios (LuTx) indikacio.



Kronikus hyperszenzitiv pneumonitis
kezelese egy eset kapcsan.

szteroid Mycofenolat-mofetil 2x1000mg (OGYEI eng.)
Nintedanib 2x150mg




Interstitialis tlidGbetegségek (ILD) kivizsgalasanak menete

Anamnézis: csaladi, BAL+ biopszia
hobby, foglalkozasi,
Fizikalis vizsgalat gyogyszer HRCT
képanyag

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

perces jaras teszt



Mellkasi HRCT mintazatok jelentdsége az ILD
diagnosztikajaban



A HRCT morfolégia kiemelt jelent6sége az ILD-k
diagnosztikajaban.
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




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.



Autoimmun betegségek pleuropulmonalis manifesztacioi

/g'%\ Pleuritis, pleuralis folyadékgyllem ===  SLE, RA
* Interstitialis pneumonitisek (ILD-k) ===  Valamennyi CTD
. Vascularis eltérések: - pulmonalis embolia====) SLE, anticardiolipin+, lupus anticoagulans+

- vasculitis ===) AAV, SLE, SSc

- pulmonalis hypertonia (PH)===) SSc, SLE, MCTD
* Infekcidk: - tracheitis, bronchitis ===  SjD

- pneumonia (aspiratios) ====)  SSc, SJjD

*  Daganat képz6dés (tiid6cc., lymphoma) == SSc, PM-DM (anti-MDAS, TIF-1y, NXP-2) SjD

. Légzbizom diszfunkcid (shrinking lung) === SLE, PM), 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.



Az SLE pleuropulmonalis manifesztacioi

* Pleuritis (50%, punct. gli‘]*,LDH, ) 6‘ 0/0

® Pulmonalis fibrosis

* Diaphragma dysfunkciod ,,shrinking lung syndroma” (23%)

* Pulmonalis vascularis korképek (anticardiolipin AT, mélyvénas thromb., habit.
vetélések, kp. idegr.tiinetek, -»sec.pulm. HT)

* Akut és kronikus intersticialis pneumonitis (CIP) (1-4%, 3-13%)

* Akut alveolaris haemorrhagia (haemopthysis, anaemia, hypoxia, mortalitas* 50-
90%)

* Infektiv komplikacidok (Immunszupressziv kezelés, Alveolaris makrofagok
diszfunkcidja, neu. karosodott kemotaktikus és fagocita funkcidja, B-sejt,
denritikus-sejt, NK-sejtek funkcié zavara)

® Obstruktiv ventillacids zavar (5,7-24%)

* (Michael P Keane, Joseph P Lynch: Pleuropulmonary manifestation of systemic lupus erythematosus: Thorax
2000, 55, 159-166)



Rheumatoid arthritis (RA) pleuropulmonalis
manifesztacioi:

Pleuritis (20%, zoldes szinl, koleszterin kristalyok)

pneumonia

/,

Cricoarythenoid arhritis (insp.stridor, kohogés)

Necrobiotikus pulmonalis gécok (0,2%, subpleuralis fels6-, kp lebeny,
cavitatio—>asperg.,PTX) PET-FDG aviditas diff.dg & 4
Caplan-szindroma (silicosis+RA) (bilat. kerekarnyékok, 50%-ban progressziv
fibrosishoz vezet)

Gyogyszer okozta pneumonitis (MTX)



Szisztémas sclerosis (SSc) pleuropulmonalis
manifesztacioi

Pulmonalis hypertonia (limitalt cutan valtozatban ACA poz. 1",)
Pleuritis (7 % , CA-125 poz.)

Intestitialis tiidobetegség (NSIP, UIP, BOOP)
Bronchiolitis
Aspiratios pneumonia

(CREST oesoph.motilitas zavar) =

Limitalt SSc-s betegek 5 éves
tulélési esélye PH jelenléte
vagy hianya esetén



Pulmonalis érintettség jelentosége SSc-ben.

Muriel Elhai et al. Ann Rheum Dis 2017;76:1897-1905



Halalokok SSc-ben.

Muriel Elhai et al. Ann Rheum Dis 2017;76:1897-1905






SSc-s betegek pulmonologial
nyomonkovetésenek algoritmusa.



Antifibrotikus (nintedanib) kezelés SSc-1LD
ben. (Senscis vizsgalat)

Az ISU ellenére kezelések ellenére progressziot mutato SSc-ILD-ben a nintedanib
lassitja a progresszio mértékét.

A mycofenolatot (MMF-et) szed6 alcsoportban volt a legkedvez6bb eredmény.
Csokkenti a nehézlégzést.

Nem befolyasolja a mRodnan bdérpontszamot.

Fobb mellékhatas: hasmenés, hanyinger, hanyas, testsuly csokkenés.

Nintedanib for Systemic Sclerosis—Associated Interstitial Lung Disease. N Engl J Med 2019; 380:2518-2528



PM/DM pleuropulmonalis manifesztacidi

Interstitialis tiidobetegség (Antiszintetaz szindréma:
myositis+arthritis+pulm.fibrosis; NSIP, UIP, BOOP, DAD; anti-Jol, PL-12, MDA-5
antitest jelenléte, HLA-DR1, DR5)

Pulmonalis hypertonia (secunder tip.)
Aspiratio

Légzbizomgyengeség

Malignitas (1 éven beliil 5-17%-ban tiidécc, gyomorcc.)

Acut/subacut Kronikus

NSIP és DAD NSIP
Nagy szteroid dozisu kezelésre és | Kezeléssel egyensulyban
immunszupressziora rosszul tarthato
reagal
Magas mortalitas S éves tulélés 100%




e Vo

MCTD pleuropulmonalis manifesztacioi
R0
20-35%

Pleuritis (kétoldali, tiinetmentes, pulm. infiltr.mellett,

Pulmonalis fibrosis

exudatum, norm.glii, LDH=400U/L)
Pulmonalis hypertonia (leggyakoribb halalok, anti-CL-ben

gyakoribb)



e Vo

Sjogren-szindroma pleuropulmonalis manifesztacioi

Tracheitis, laryngitis sicca, bronchitisek
Recidivalé pneumonia

BOOP

Tuddofibrosis

Pulm.hypertonia

Lymphocytas interstitialis pneumonia (LIP)

MALIGNUS LYMPHOMAK!!




Interstitialis tudobetegségek (ILD)
mintazatok autoimmun betegségekben

SLE RA Sc I/DM | Sjogren
S S
UIT X | X X
lop X | x | x X
_—
X X
[amyloidosis X X




Usual interstitialis pneumonia (UIP) CT
morfologiai jellegzetességei.

Dominaléan basalis tiidomezok

HRCT-n:
subpleuralis retikularis elvaltozasok
tractios bronchiectasia
|épesméz tid6é (honeycombing)



rr7 e

Idiopathias pulmonalis fibrosis (IPF) jellemzoi

Kronikus, progressziv interstitialis pneumoniak (IIP) egy specifikus formaja.
Ismeretlen eredetd], ritka betegségek kozé sorolhato kdorkép

Idosodo betegeket érinti (atlagéletkor 65 év feletti).

Az IPF jellemzd klinikai tlinetei: terhelésre jelentkez6 nehézlégzés, dobveréujj,
szaraz ingerkohogés. Tépozar crepitatio.

UIP HRCT mintazattal bir.




ILD centrumok, kijelolt intézmeények (15)

EG100 62 pont
. BNO:J84
@
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https://www.neak.gov.hu/pfile/file?path=/letoltheto/ATFO_dok/gyogyszer/ind/EU_kiemelt_tamogatasi lista 2024 01 0
1 _v3.pdf1&inline=true



Multidisciplinaris ILD Team
a Semmelweis Egyetemen

PAH centrum: dr Karldcai Kristof, dr Csosza Gyorgyi



Eur Respir J. 2025 Aug 28:2500158. doi: 10.1183/13993003.00158-2025.



Mintazatok kliniko-radio-patholdgiai diagndzis megfeleldi

Esetleges etioldgiai
korok kizarasara hivja
fel a figyelmet!

Desquamativ interstitialis

pneumonia (DIP)

BIP-et a Bizottsag 88%-a mintazatként bevonasra javasolta, idiopathias BIP-et 82%-uk ideiglenes multidiszciplinalis diagndzisnak




Progressziv, fibrotizalo interstitialis
(PF-ILD) tudobetegsegek

Progressive fibrosing

ILDs ‘ .
Non-IPF IIPs - Expo

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?




PF-ILD terapiaja

Bohacs A., Szamos Sz.: A fibrotizald tidbbetegségek spektruma. Med. Thor. 2020. 72 évf.5. 364-
368.



Nintedanib finanszirozasi tamogatas PPF-ben 2026.05.01.-tdl

BNO: J84

Nintedanib generikumok jelentek meg

https://www.neak.gov.hu/pfile/file?path=/letoltheto/ATFO_dok/gyogyszer/ind/EU_kiemelt_tamogatasi_lista_2026_05 01
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