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A tiddfibrosisok osztalyozasa

Az ismeretlen eredetl interstitialis pneumoniak
szOvettani besorolasanak klinikai értéke

Zsiray Mikloés

Az American Thoracic Society/European Respi-
ratory Society Gj besoroldsaban klinikai, radio-
l6giai és prognosztikai adatokat rendelnek a
tiidébiopszias leletekhez.

A hét alcsoport rovid ismertetése, valamint a dif-
ferencidldiagnosztika buktatéinak taglaldsa utén
a szerzd a korszovettani lelet klinikai értékét tar-
gyalja, kulon kiemelve, hogy az egyes entitasok
pontos azonosithatésdga csak sebészi, tobbnyire
videotorakoszképos mintabdél lehetséges.

tiidéfibrosis, osztalyozas,
idiopathias interstitialis pneumonia,
interstitialis tiidGbetegségek

CLASSIFICATION OF LUNG FIBROSES
— THE CLINICAL VALUE OF

THE CLASSIFICATION OF IDIOPATHIC
INTERSTITIAL PNEUMONIAS

The new classification by ATS/ERS classifies
clinical, radiological and prognostic data to the
reports of bronchial biopsies.

Our article discusses the clinical value of the
pathological results including a brief review of 7
sub-groups and the failures of the differential
diagnosis. The identification of each entity can
be carried out exactly only from surgical spe-
cimens obtained mostly with videothoracoscop.

pulmonary fibrosis, consensus classification,
idiopathic interstitial pneumonia,
interstitial lung diseases
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diffaz interstitialis tiid&betegségek sokszini

A csoportjaban ott taldljuk a koérnyezeti vagy
foglalkozasi expoziciéval 8sszetiiggd szimta-

lan kérképet, a kollagén-vascularis betegségek tiidéma-
nifeszticibit (1), a kilonféle granulomatosisokat, sét,
néhiny olyan nehezen osztilyozhatd, ritka entitdst s,
mint a lymphangioleiomyomatosis vagy a krénikus
eosinophyl pneumonia. Az ezektdl tobbnyire kiilon
targyalt idiopathids interstitialis pneumoniik esetében
a gyulladés és fibrosis olyan valtozatos megjelenési for-
miéirdl beszélhetiink, amely sordn a periférids légutak,
erek, légterek epithelialis és endothelboritasa rendkiviil
sokféle médon kirosodhat, eziltal megkisérelt rend-
szerezésiik szinte azonnal Gjabb vitdkat eredményez.
Hamman és Rich 1944-ben olyan négy, dltaluk akut
interstitialis fibrosisnak nevezett esetet ismertettek,
ahol a tiid6k interstitialis struktdraiban kiterjedt kots-
szovetes hyperplasidt észleltek. Liebow és Carrington
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1969-ben a krénikus idiopathids tiidéfibrosis 6t szo-
vettani csoportjat kiillénboztette meg:

— usual interstitial pneumonia (UIP),

— bronchiolitis obliterans interstitial pneumonia (BIP),

— desquamativ interstitial pneumonia (DIP),

— lymphoid interstitial pneumonia (LIP),

— giant cell interstitial pneumonia (GIP).

Sokdig agy vélték, hogy a desquamativ interstitialis
pneumonia és a usual interstitial pneumonia ugyan-
azon korkép kiilonboz8 stidiumat jelentik. Késdbb a
giant cell interstitial pneumonidrél kiderilt, hogy
tobbnyire keményfém-coniosisban észlelhetd, tehat
korintsem ismeretlen eredett (2, 3). A lymphoid
interstitialis pneumonidrél azt tartottdk, hogy malig-
nus lymphomadva fejlddik, ezért nem tartozik ide,
a bronchiolitis obliterans interstitialis pneumoniat
pedig (a késdbbi BOOP-t, vagyis a bronchiolitis

obliterans organizing pneumoniit) — mivel Ggy-
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ROVIDITESEK

AIP: acute interstitial pneumonia — heveny interstitialis
pneumonia.

DAD: diffuse alveolar damage — diffaz alveoluskiro-
sodés.

ARDS: acute respiratory distress syndrome — heveny
légzési distressz szindréma.

COP: cryptogenic organizing pneumonia — ismeretlen
eredet szerviil§ pneumonia.

LIP: lymphocytic (lymphoid) interstitial pneumonia —
lymphocytés interstitialis pneumonia.

MALT: mucosa-associated lymphoid tissue — a nydlka-
hartysdhoz kapcsol6dé nyirokszévet.

BOOP: bronchiolitis obliterans organizing pneumonia
— obliteral6 bronchiolitis szerviil§ pneumoniaval.

GIP: giant cell interstitial pneumonia — dridssejtes in-
terstitialis pneumonia.

NSIP: nonspecific interstitial pneumonia — nem specifi-
kus interstitialis pneumonia.

UIP: usual interstitial pneumonia — szokvanyos inter-
stitialis pneumonia.

DIP: desquamativ interstitial pneumonia — desquamativ
interstitialis pneumonia.

RB-ILD: respiratory bronchiolitis-associated intersti-
tial lung disease — respiratorikus bronchiolitishez tirsu-
16 interstitialis tiid&betegség.

IPF: idiopathic pulmonary fibrosis — ismeretlen eredet
tiidéfibrosis.

HRCT: high-resolution computerized tomography —
nagy felbontéképességli szamitégépes rétegvizsgilat.
ATS: American Thoracic Society — Amerikai Mellkas-
gyogyaszati Tarsasag.

ERS: European Respiratory Society — Eurépai Tiidés-
gyogyasz Téarsasig.

CFA: cryptogen fibrotizilé alveolitis.

mond intraluminalis betegség — szintén mdshol tar-
gyaltdk egy ideig.

Az elmilt masfél évtizedben betegeinknél a kevésbé
megterhel8 videotorakoszképos mintavétel révén egy-
re tdbbszér jutottunk pontos szdvettani lelethez, a
HRCT (nagy felbontéképességli szimitégépes réteg-
vizsgalat) széles kort alkalmazasival pedig mind tébb
adat halmozédott fel az elviltozisok eloszlasirdl, meg-
jelenésérsl és salyossigirol. A sebészi biopszidk fel-
hasznaldsival végzett Gjabb és djabb osztilyozasok
alapkérdése, hogy van-e az alcsoportoknak terdpids és
prognosztikus, vagyis klinikai jelent&sége, illetve elha-
tirolhaték-e a fontosabb formédk szovettani vizsgilat
nélkiil.

Az 4j ATS/ERS (American Thoracic Society/Euro-
pean Respiratory Society) osztilyozdsban (1. tdbldzat)
klinikai adatokat rendelnek a tiid&biopszids jellegzetes-
ségekhez, és bar megtartjik a hagyomanyos klinikai és
kérszovettani elnevezéseket, gondosan meghatirozzik
ezek viszonyat. Ha a szdvettani lelet és a klinikai kép
megegyezik (mint példdul a desquamativ interstitialis
pneumonia esetében), a klasszifikicié a ,DIP szoveti
képe” sz6hasznilatot ajinlja a patolégusnak. Bar az osz-

talyozas alapjit a szovettani lelet adja, diagnézist — bele-
értve azt is, hogy valéban idiopathids-e a kérkép — csak
a klinikai és radioldgiai képpel végzett egyeztetés utin
mondhatunk. Az UIP (szokvanyos interstitialis pneu-
monia) kérszovettani lelete alapjin példaul a patolégus
nem adhat IPF (idiopathic pulmonary fibrosis, idio-
pathids tiid6fibrosis) diagnézist; ez a diagnézis csak a
klinikussal kozésen sziilethet, miutin az ugyanilyen
szdvettani képpel jiré sugdrfibrosist, azbesztézist,
collagenosist vagy késdi hiperszenzitiv pneumonitist
mar kizartak (4, 5).

Klinikopatolégiai entitdsok
Az idiopathids tiidsfibrosis

Huasz évvel ezel6tt az idiopathids tiidéfibrosis (IPF) el-
nevezést kizdrdsos alapon haszniltdk az interstitialis
tiid8betegségek egy igen heterogén alcsoportjira. Ma
az idiopathids tiid6fibrosis sokkal sziikebb, jellegzetes
(,pozitiv”) klinikai és radiolégiai jelek alapjin megha-
tarozott, kiilénallé entitds, morfolégiai megfelelje pe-
dig kizdrélag a sebészi tiidSbiopszidval igazolt szokvi-
nyos interstitialis pneumonia. (Az osztilyozisban sze-
replé masik hat kérszovettani képet eszerint mar nem
sorolhatjuk az idiopathiis tiidéfibrosisos betegekhez.
A szigort szdvettani kritériumok alapjin talhaladott-
nak tekinthetjiik azt is, miszerint a sejtdts biopszids
anyag jobb prognézist jelentene az idiopathids tiids-
fibrosisos betegeknél. Ilyen esetben ugyanis valszint-
leg mas kérforma, példaul desquamativ interstitialis
pneumonia all fenn. Ma mar azt is tudjuk, hogy a
desquamativ interstitialis pneumonia nem jelenti az
idiopathids tiid6fibrosis korai stidiumdt, mivel idio-
pathids tiid&fibrosisban a fibroblastgécok az elsddlege-
sek, az alveolitis csak mdasodlagos.) Az idiopathids
tiiddfibrosis diagnézisinak kimondasihoz sebészi bi-
opszia megléte mellett a kovetkezd ismérvek sziitksége-
sek:

1. gy6gyszertoxicitds, kornyezeti 4rtalom, illetve
kollagén-vascularis betegség kizardsa;

2. koros légzéstunkeié (restrikeid, csdkkent diffazi-
6s kapacitis);

3. jellemz8 rontgen- vagy HRCT-kép.

Sebészi tiidSbiopszia hiinydban az idiopathids
tiiddfibrosis diagnézisa bizonytalan, de az aldbbi négy
{6 1smérv mindegyikének, valamint a négy mellékkrité-
riumbdl legaldbb hdromnak a megléte esetén — ennek
ellenére — korrekt klinikai diagnézis mondhaté (2. tib-
lazat).

A mellkas-réntgenfelvételen mindkét oldali basalis
dominancidjt, tébbnyire aszimmetrikus reticularis raj-
zolat észlelhets. HRCT-vel els6sorban periférias, sub-
pleuralis, bibasalis reticularis rajzolatot, valtozé mér-
tékben tejiiveghomalyokat, a stlyosan érintett régidk-
ban pedig tractiés bronchioloectasidkat, subpleuralis
méhléprajzolatot liatunk. Hasonl6 HRCT-eltérések
sarcoidosisban fordulnak el§. Desquamativ interstitia-
lis pneumonidban kiterjedtebb a tejiiveg-drnyékoltsig,
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__ 1. TABLAZAT

Az idiopathids interstitialis pneumonidk kérszévettani
és klinikai osztdlyozdisa (ATS/ERS)

Szovettani kép

Klinikai (radiolégiai és patologiai)

diagnézis
uIpP IPF/CFA
NSIP Idiopathids NSIP (heterogén
csoport, rosszul jellemzett klinikai
és radiolégiai jelekkel)
Szerviilg Cryptogen szerviil§ pneumonia,
pneumonia COP (vagy idiopathids BOOP)
DAD AIP
Respiratoricus RB-ILD
bronchiolitis
DIP DIP
LIP LIP

respiratorikus bronchiolitishez tarsulé interstitialis tii-
débetegségben, ismeretlen eredetli szerviil6 pneumo-
nidban (COP) pedig hidnyzik a tejiivegirnyékok peri-
férids vagy basalis talsdlya.

A szokdsos interstitialis pneumonia szdvettanat kis
nagyitdssal heterogén megjelenés jellemzi: ép tiid8szo-
vet, friss aktiv fibrosis és régebbi méhlépeltérés valta-
kozik egymassal. Sulyosabb hegesedést f6leg a subple-
uralis régiokban litunk. Jellemz8, hogy Gjabb és Gjabb
fibroblastgécok keletkeznek a régi hegszovet mellett.
Definiciészerfien a transbronchialis biopszia nem al-
kalmas a szokvanyos interstitialis pneumonia diagnézi-
sanak feldllitisira (bar a szdveti minta sok esetben ko-
ros lehet), viszont kizarhatja az UIP lehet8ségét azzal,
hogy mas kérképet — példdul carcinosist, infekcidkat,
sarcoidosist, histiocytosist vagy bronchiolitis oblite-

2. TABLAZAT

Az idiopathids tiiddfibrosis klinikai diagnosztikdjinak
ismérver sebészi tiidébiopszia hidnydban (ATS/ERS)

F& ismérvek:

— gybgyszertoxicitas, kdrnyezeti vagy munkahelyi
expozicié, kollagén-vascularis betegség kizdrasa;

— koéros 1égzéstunkeié (restrikcid, gizceserezavar);

— HRCT-filmen bibasilaris reticularis rajzolat, mini-
milis tejiiveghomily;

— atransbronchialis tiidébiopszia vagy a bron-
choalveolaris lavage mas betegséget nem tdmaszt
ala.

Mellékismérvek:

— 50 évesnél id8sebb beteg;

— alattomosan kezd8d8, massal nem magyarazhaté
terhelési dyspnoe;

— tdbb mint hdrom hénapja tarté betegség;

— mindkét tiid8bazis felett inspiratorikus, szdraz
zorejek.

Zsiray Miklos: A tiiddfibrosisok osztalyozédsa

OSSZEFOGLALO KOZLEMENY | ———

ranst, szerviil§ pneumoniaval (BOOP-t) —igazol. Egy-
értelm@ diagnézis csakis sebészi tiid8biopszia révén
adhaté (6-8).

Desquamativ interstitialis pneumonia

A desquamativ interstitialis pneumoniiban (DIP-ben)
szenved8k dohdnyosok, dtlagosan 40 év koriili az élet-
koruk. Tiineteik nagyon hasonlitanak az ismeretlen
eredet(i tiid&fibrosisban tapasztalhatékhoz, a betegek
40%-4nal még oOraiivegkdormoket is lithatunk. A 1ég-
zésfunkci6 kirosoddsa viszont kordntsem annyira st-
lyos.

A mellkas-rontgenfelvételen az alsé tiid6mez8k fol-
tos drnyékoltsigit litjuk, a HRCT-filmeken pedig az
ismeretlen eredetl tiiddfibrosishoz hasonlé eloszlas-
ban, de szinte kizarélag tejiivegdrnyékokat észleliink.
Differencidldiagnosztikailag a P carinii-fert6zés és a
sarcoidosis jon széba.

Szovettanilag egységes megjelenés, az alveolusokban
macrophagok felszaporoddsa, megtartott tiid8archi-
tektdra jellemzd (9).

Bronchiolitis respiratoricus okozta
interstitialis tiidSbetegség

A bronchiolus respiratoricusok gyulladdsa a dohdnyo-
sok tobbnyire tiinetmentes betegsége, ehhez ritkin
interstitialis tiidd8betegség tarsul (RB-ILD). A korké-
pet macrophagakkumulicié jellemzi a bronchus res-
piratoricusokban, jellegzetes a peribronchialis septum-
megvastagodas. Kizdrélag a fiatalabb, er8s dohanyo-
sok érintettek; orativegkérmok nincsenek, a 1égzés-
funkciés eltérések diszkrét restrikcidt és reverzibilis,
szerény obstrukciét jeleznek. A mellkas-rontgenfelvé-
telen mérsékelt reticulonodularis rajzolat, a HRCT-n
tejiiveghomily lathatd, utébbi eloszlisa a desquamativ
interstitialis pneumoniaval ellentétben diffaz, vagyis
sem als6 lebenyi, sem periférids dominancia nem ész-
lelhets. Az eltérések altaliban enyhébbek. Mindkét
entitds pontos diagnézisihoz sebészi tiid8biopszia
sziikséges (10-12).

Cryptogen szerviil pneumonia

A szerviil8 pneumonia legtdbbszor szekunder folya-
mat, leggyakrabban infekciékban, malignus hematol6-
giai és kollagén-vascularis betegségben, csontvels-
vagy tiid8transzplanticié utdn, illetve sugarfibrosisban
észleljik. A cryptogen szervil6 pneumonia és az
idiopathids BOOP szinonimék: a betegség lazzal, fo-
gyassal, kohogéssel, dyspnoéval jir. A mellkas-réntgen-
felvételen migrilé foltos arnyékokat litunk, mindkét
oldali és periférids elrendez&désben. A HRCT-n az al-
s6 lebenyben tejiiveghomiélyok, az acinushatirokat res-
pektalé konszolidaciok jellegzetesek; differencidldiag-
nosztikailag az alveolaris sejtes carcinoma, a krénikus
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eosinophil pneumonia, illetve infekcidk egyarint sz6-
ba jonnek. A bronchoszképos biopszia is kérjelzd
lehet, az acinust granuliciés szovet tdla ki, amely a
terminalis bronchiolusokba polypoid képletként bol-
tosul. Ritkdbban progredidl6 fibrosisba dtmend, vil-
tozd progresszivitdst formadit is észleljiik, de létezik
szoliter kerek drnyék képében megjelend viltozata is
(13-15).

Akut interstitialis pneumonia

Az akut interstitialis pneumonia (AIP) rapidan kez-
dsds, lazzal, tachycardidval, dyspnoéval jiré beteg-
ség, el@szor altaldban sidlyos, kézosségben szerzett
pneumoniaként kezelik. A mellkas-réntgenfelvéte-
len a costophrenicus széget megkiméls, kiterjedt,
diffaz, kétoldali alveolaris infiltriciét latunk, jellegze-
tes leveg8bronchogrammal. A HRCT-filmeken tej-
tiveghomily, tig horgsék, konszolidicié lithats, az
ARDS-hez (a heveny légzési distressz szindrémahoz)
hasonléan a fekvésnek megfelelGen az als6-hatsé régi-
6ban.

Sebészi biopszids anyagban a diffaz alveolaris kiro-
sodds (DAD) képét létjuk jelentds mértékd intersti-
tialis fibrosist résnyire sztkilt légterekkel, szervils
exsudatummal, hialinmembrinnal. Hasonl6 patolégiai
képet észlelhetiink bleomycinkezelés, legionellosis,
collagenosisok, barmely etiol6gidja ARDS kapesan. Az
ismeretlen koreredet mellett a definiciba az is beletar-
tozik, hogy a beteg megel6z8 mellkasrontgenlelete le-
gyen negativ, az idiopathids tiid6fibrosis exacerbatiés
shubja ugyanis patolégiailag és klinikailag azonos képet
adhat (16, 17).

Nem specifikus interstitialis pneumonia

A nem specifikus interstitialis pneumonidt (NSIP)
jobb prognézisa és néhany szdvettani jellegzetessége
alapjn els@sorban az idiopathids tiid6fibrosistdl kell
elkiiléniteniink. Mig szokdsos interstitialis pneumo-
nidban id&beli heterogenitdst, friss és régi laesiok
egytittes jelenlétér litjuk, addig NSIP-ben jellemzd a
homogenités, vagyis a laesiék hasonlé koraak. Azonos
szovettani eltérések kollagén-vascularis betegségekben,
csontvel§-transzplantiltakon, exogen artalmak esetén
is észlelhet8k. Idiopathids formajinak pontos leirdsa a
régebbi, nagy betegszimot feldlel§ sebészi tiidébiop-
szids anyagok 1) kelet(i feldolgozasabol szirmazik; a
korabbi évtizedekben idiopathias tiidéfibrosisnak véle-
ményezett mintdk 10-30%-a bizonyult nem specifikus
interstitialis pneumonidnak. Az alveolaris szerkezet
meg8rzott, foltos fibrosist és septalis gyulladast 14-
tunk.

A panaszok azonosak az idiopathids tiidéfibrosisnl
emlitettekkel; a 14z gyakoribb, ritkibban észlelnek vi-
szont oOrativegkdrmoket. A 1égzésfunkcids vizsgalatnal
csokkent tiidétérfogatot, romls gizcserét mérhetiink.
A mellkas-rontgenfelvételen bilaterilis foltos alveolaris

és vonalas besz{ir6dést, a HRCT-n tejiiveghomalyt,
méhléprajzolatot litunk; a leletek éppen annyira nem
specifikusak, mint maga a széveti kép (18).

Lymbhoid interstitialis pneumonia

A lymphoid interstitialis pneumonia (LIP) a diffaz
lymphoid hyperplasia pulmonalis interstitialis varidnsa;
elkiilonitendd az utébbi évtizedben megismert MALT-
lymphoméktdl; reaktiv jellegt.

Sjégren-szindréma, primer biliaris cirrhosis, kolla-
gén-vascularis betegségek, Hashimoto-thyreoiditis mel-
lett is el6fordul. Idiopathids formdban ritkdk a 1égzés-
funkciés eltérések, a beteg kohdgést és dyspnoét pana-
szol. A mellkas-rontgenfelvételen difftz méhlépraj-
zolatot és basalis alveolaris arnyékoltsigot litunk, a
HRCT-t tejiiveghomily, reticularis rajzolat jellemzi.
Tiid8biopszids anyagban interstitialis lymphoid beszii-
rédés, nyiroktiisz&k, méhléprajzolat lithaté. Differen-
cidldiagnosztikailag a follicularis bronchiolitis, a nodu-
laris lymphoid hyperplasia és a MALT-lymphoma j6én
sz6ba (19).

Diagnosztikus gondolatmenet

A klinikai anamnézis, a mellkas-rontgenfelvétel és a
légzéstunkci6 ismeretében el kell tudnunk donteni,
hogy van-e betegiinknek interstitialis tiid&betegsége.
Etioldgiai tényez8ként szdmitisba kell venniink a
kollagén-vascularis kérképeket, a kdrnyezeti és foglal-
kozisi expoziciét, az immundeficiens édllapotokat, a
gyogyszer okozta artalmakat stb. A mellkas-rént-
genfelvetel alig korreldl a szdvettani képpel, a HRCT
viszont szdmos jellegzetességgel szolgil (3. tiblizat).
Idiopathids tiidéfibrosis fennéllisa esetén a HRCT
szenzitivitdsit 43-78%-osnak taldltdk, de histiocyto-
sisban, lymphangioleiomyomatosis vagy proteinosis
esetén szintén j6 korreldciot taldlunk. Idiopathids
tiidfibrosisban olyan vélekedés is olvashat6, amely
csak atfpusos HRCT-jelek (példdul dominalé tejiiveg-
homilyok, felss lebenyi vagy peribronchialis dominan-
cia), valamint nem tipusos klinikai jelek (példdul a
dyspnoe vagy a restrikciora utal6 légzésfunkcié hia-
nya) esetén javasolja a sebészi biopsziat (20, 21).

A bronchoalveolaris lavage-t differencialdiagnoszti-
ka1lag hasznosithatjuk (segitségével eosmophyl pneu-
monidt, infekciét, malignus betegséget, prote1n051st bi-
zonyithatunk). A transbronchialis biopszia szintén
sz6ba j6n egyéb betegségek kizdrisiban (22).

A kérszovettani lelet klinikai értéke

Az egyes kérformék kozotti — helyenként igen mar-
kins — prognosztikai eltéréseket a 4. tabldzatban részle-
tezziik. A folyamatosan véiltoz6 definiciok mellett
prognosztikai szempontb6l kordbban az is eltérd ada-
tokhoz vezetett, hogy az idiopathids tiid&fibrosis kate-
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_ 3. TABLAZAT
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HRCTelek az idiopathids interstitialis pneumonidk elkiilonits diagnosztikdjdban

Klinikai diagnézis  Tipusos eloszlds

a HRCT-n

Tipusos HRCT-lelet

HRCT-differencidldiagnézis

IPF perifériis,
subpleuralis, basalis

cisztik

reticularis rajzolat, lépesméz-tiidé,
tractiés bronchioloectasia,
architektdra distorsio, fokalis
tejiivegrnyékok

tejiivegarnyék, septalis és
bronchovascularis
megvastagoddsok, vékony fala

azbesztézis, kollagén-vascularis
betegségek, hiperszenzitiv
pneumonitis, sarcoidosis

DIP alsé z6nak, tejiiveghomalyok, reticularis RB-ILD, hiperszenzitiv pneumonitis,
legtobbszor vonalak sarcoidosis, P carinii-pneumonia
periférids dominancia

RB-ILD diffaz bronchusfal-megvastagodis, DIR

centrilobularis nodulusok, NSIB hiperszenzitiv pneumonitis
foltos tejiivegirnyékok

cor subpleuralis, foltos konszolidicié és/vagy infekcidk, vasculitisek, sarcoidosis,
peribronchialis csomék alveolaris sejtes cc., lymphoma, NSIB

krénikus eosinophil pneumonia

AIP diffaz konszolidacié és tejiiveghomaly, hidrosztatikus oedema, pneumonia,

gyakran lobularis elrendez8dés, akut eosinophil pneumonia
késsbb tractiés bronchiectasidk

NSIP periférids, tejiivegarnyékok, irregularis UIR, DIR, COP hiperszenzitiv
subpleuralis, basalis, vonalak, konszolid4cié pneumonitis
szimmetrikus

LIP diffaz centrilobularis csomék, sarcoidosis, lymphangiosis

carcinomatosa, histiocytosis X

LIP: lymphocytds interstitialis pneumonia

IPF: ismeretlen eredetii tiddfibrosis, DIP: desquamativ interstitialis pnewmonia, RB-ILD: respiratorikus bronchiolitishez tarsuld interstitialis
tiidébetegség, COP: ismeretlen eredetdi szerviil6 pneumonia, AIP: heveny interstitialis pneumonia, NSIP: nem specifikus interstitialis pneumonia,

goridjaba soroltdk a kollagén-vascularis betegségekhez
tirsulé tiidémanifeszticickat is. Igen tanulsigosak
azok az Gjraosztilyozisok, ahol a kordbban idiopathids
tiiddfibrosisként véleményezett sebészi tiiddSbiopszids
anyagokat vizsgaljak at. E mintak dtlagosan fele tartha-
t6 usual interstitial pneumonidnak, 14-36%-a nem spe-
cifikus idiopathids pneumonidnak, 10-17%-a desqua-
mativ interstitialis pneumonidnak, mig a tébbi tipus
minddssze néhany szdzalékot jelent (23, 24).

A mini thoracotomiék alig hdromezrelékes mortali-
tisa ellenére uralkodévd vilt a videotorakoszkopos
biopszia; ennek sorin a tiidéfelszin j6l dttekinthetd,
egymastol tivol esd teriiletekbdl is vehetd minta. Ki-
terjedt adhézidk vagy a féloldali lélegeztetés virhat6
tolerdlhatatlansiga esetén véltozatlanul nyilt biopszia
vélasztand6. A sebészi biopszia lehet6vé teszi az
idiopathids interstitialis pneumonidk definitiv oszta-
lyozését, és biztonsiggal kizarja az olyan alternativ di-
agnézisokat, mint a sarcoidosis vagy a lymphangiosis
carcinomatosa (25).

Tiz évvel ezeltt Nagy-Britannidban még az idio-
pathiés tiid&fibrosisban szenvedd betegek csupén tore-
dékénél (7,5%-anal) végeztek sebészi biopszidt. Abbol
a meggondolasbdl, hogy ,a szovettani lelet tgysem be-
folyasolja a kezelési tervet”, a klinikus sajnos hajlamos
lehet arra, hogy a terdpia kudarcabdl vagy az észlelt ja-
vuldsbol kovetkeztessen vissza a kezelendd korképre,
lletve a virhat6 korlefolydsra. Transbronchialis tiid6-

Zsiray Miklos: A tiiddfibrosisok osztalyozédsa

4. TABLAZAT

Prognosztikus kiilonbségek az idiopathids interstitialis
pneumonidk egyes csoportjai kézétt
Median  Mortalitdss A szteroid-
talélés kezelés ered-
ményessége
IPF 2,8 év 70% -
DIP 12 év 27% +
RB-ILD atalélés 0% +
nem
csokken
cor >10év  13% +
ATP 6 hét 80% -
NSIP 13 év 11% +
LIP - - +

biopszidval az idiopathids interstitialis pneumonidk kii-
16nb6z8 formai — taldn egyediil a COP/BOOP kivéte-
lével — nem igazolhatdk, segitségével csupin a ma-
lignitast, a granulomatosisokat és néhiny infekciét zar-
hatunk ki. Hasonléképpen, a HRCT az idiopathids
tiidétibrosisban szenved8k harmadinal atipusos, jel-
legtelen képet ad, nem is szélva a t6bbi kérformérél. A
pontos szoveti diagnézis hidnya igy sokszor elfogadha-
tatlan egyszer(sitést, a prognoézis és kérlefolyds ho-
mélyban tartdsit, mindezek mellett terdpids igénytelen-
séget eredményez (26-30).
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zelés alatt. Az el8zetes diagnézis intravascularis koleszte-
rinembolia volt; a kivizsgalds soran eosinophilidt, fokozott vo-
rosvértest-siillyedést, és a b8rbiopszids mintdban is eosino-
philidt észleltek. A szerz8k éllitasa szerint megfelel anamnézis
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A szerz8k azt vizsgaltdk, hogy az internet hét vezetd keress-
programjanak els§ tiz lapjan milyen informacidk jelennek meg a
vakcindcié és az immunizdcié keres8sz6 beirdsakor. Az azonosi-
tott honlapok 43%-a vakcinicidellenes volt. A Google keresd-
programban megjelend elsd tiz oldal mindegyike ebbe a csoport-
ba tartozott.

A Google hasznalatdval azonositott vakcindcidellenes szaz ol-
dal érvelését és modszereit elemezték. Ezek kozott az alabbiak
szerepeltek: hivatkozas a szakmai hozz4értésre és a tudomanyos
pontossdgra (,tudomanyos referencidk” hasznélata 75%), érzel-
mi szinezetd apellicidk (példdul felel8s sziil6i gondoskodas
67%), nyilvanvalé konspiricié (az igazsig elfedése 88%, szovet-
kezés a profit érdekében 62%, a lizad6 orvosok timogatdsa
56%).

A hatarozott kinyilvanitisok kozott ilyenek szerepeltek: az
oltdsok artalmasak (99%), hatdstalanok (83%), kérositjik az im-
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