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Rºvidit®sek 

· ILD: interstitialis t¿dŐbetegs®g=diff¼z parenchymalis 

t¿dŐbetegs®g (DPLD) 

·CTD-ILD: kºtŐszºveti betegs®ghez t§rsul· interstitialis 

t¿dŐbetegs®g. 

· IIP: idiopathi§s interstitialis pneumonia 

· IPF: idiopathi§s pulmonalis fibrosis 

· IPAF: interstitial pneumonia with autoimmune features ( IP 

autoimmun megjelen®ssel) 

·NSIP: nem specifikus interstitialis pneumonia 

·OP: organiz§l· pneumonia 

·UIP: usual interstitialis pneumonia 



Autoimmun betegs®gek lehets®ges 

pulmonalis  manifeszt§ci·i (CTD-sek 20%-§ban) 

· Pleuritis   

· Pulmonalis  fibrosis  

· Bronchiolitis  obliterans  szerv¿lŏ pneumoni§val 

(BOOP)  

· Interstitialis  pneumonitisek  (IP)  

· Vascularis elt®r®sek: - pulmonalis  embolia  

                                            - vasculitis  

                                            - pulmonalis  hypertonia  

· Infekci·k:  - tracheitis , bronchitis  

                           - pneumonia  (aspiratios ) 

· Daganat k®pzŏd®s (t¿dŏcc., lymphoma ) 

· L®gzŏizom diszfunkci· (shrinking  lung)  

leggyakoribb 



J Clin Med. 2017 May 4;6(5).  



Nem klasszifik§lhat· ILD-k ®s CTD-k 

Ferri C et al: Interstitial pneumonia with autoimmune features and undifferentiated 

connective tissue disease. Our interdisciplinary rheumatologyïpneumology 

experience, and review of the literature. Autoimmunity reviews 2015. 



Ferri C et al. 2015 



IPAF: megfigyel®s 

Ferri C et al. 2015 



Kivizsg§l§s 

·Klinikai t¿netek (terhel®ses dyspnoe, kºhºg®s, l§z) 

·Autoimmun panell  (ismert autoimmun betegs®g eset®n is a 
rizik·faktorok felm®r®se c®lj§b·l, pl. ANA dcSSc-ben pulm . 

hypertonia  kock§zatŷ, anti -Jo1poz. PM/DM-ben ILDŷ, 

anticardiolipin  poz. thromboemboli§kŷ) 

·Mellkas rtg , §tvil§g²t§s, DTS, UH (pl. rekeszizom 

gyenges®g) 

·HRCT  

·L®gz®sfunkci· 

·Diff¼zi·s kapacit§s 

·Pleurapunctio  

·Echocardiogr§fia  

 



Invaz²v bronchol·giai kivizsg§l§s 

·Bronchoalveolaris 

lavage (BAL) 120ml 

be/éki, 

·Transzbronchialis 

biopszia 

 

·IdŐtartam 30perc 



Pulmonalis  manifeszt§ci· jelentŏs®ge 

·A t¼l®l®s meghat§roz·ja a pulmonalis  ®rintetts®g 
jelenl®te (pl.: pulm . hypertonia , t¿dŏfibrosis). 

·Kezel®si tervet meghat§rozza. 

·Immunbetegeket kezelŏ team akt²v r®sztvevŏje a 
t¿dŏgy·gy§sz, expert  radiol·gus, PAH centrum 
kardiol·gus.  

 



Az SLE pleuropulmonalis  manifeszt§ci·i 

ÅPleuritis  (50%, punct . gl¿ŷ,LDHŹ ) 

ÅPulmon§lis fibrosis   

ÅDiaphragma  dysfunkci· ăshrinking  lung syndroma ó 
(23%) 

ÅPulmonalis  vascularis k·rk®pek (anticardiolipin  AT, 
m®lyv®n§s thromb ., habit. vet®l®sek, kp. idegr.t¿netek, Ÿsec.pulm . 
HT)  

ÅAkut ®s kr·nikus interst²cialis pneumonitis  (CIP)  (1-4%, 
3-13%) 

ÅAkut alveolaris  haemorrhagia  (haemopthysis , anaemia , 
hypoxia ,  mortalitas ŷ 50-90%) 

ÅInfekt²v komplik§ci·k (Immunszupressz²v kezel®s, Alveolaris  
makrof§gok diszfunkci·ja, neu. k§rosodott kemotaktikus  ®s 
fagocita funkci·ja, B-sejt , denritikus -sejt , NK -sejtek  funkci· zavara) 

ÅObstrukt²v ventill§ci·s zavar (5,7-24%)  

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

 



Rheumatoid  arthritis  (RA) 

pleuropulmonalis  manifeszt§ci·i 

·Pleuritis  (20%, zºldes sz²nŝ, koleszterin krist§lyok) 

·Interstitialis  t¿dŏbetegs®g (inc. 1,6-5%, ffi 
gyakoribb, 50 -60 ®letkor) 

·BOOP  

·Cricoarythenoid  arhritis  (insp.stridor , kºhºg®s) 

·Necrobiotikus  pulmonalis  g·cok (0,2%, 
subpleuralis  felsŏ-, kp lebeny, 
cavitatio Ÿasperg.,PTX) PET-FDG aviditas  diff.dg  

·Caplan-szindr·ma (silicosis+RA) (bilat . 
kerek§rny®kok, 50%-ban progressz²v fibrosishoz  
vezet)  

·Gy·gyszer okozta pneumonitis  (MTX)  



Sziszt®m§s sclerosis (SSc) 

pleuropulmonalis  manifeszt§ci·i 

·Pulmonalis  hypertonia  (limit§lt cutan  v§ltozatban ACA 

poz. ŷ,) 

·Pleuritis  (7 % , CA-125 poz.) 

· Intestitialis  t¿dŏbetegs®g (NSIP, UIP, BOOP)  

·Pulmonalis  fibrosis  

·Bronchiolitis  

·Aspiratios  pneumonia   

               (CREST oesoph.motilitas  zavar)  

 

Limit§lt SSc-s betegek 5 ®ves 

t¼l®l®si es®lye PH jelenl®te 

vagy hi§nya eset®n
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SSc-s betegek pulmonol·giai 

nyomonkºvet®s®nek algoritmusa. 



PM/DM pleuropulmonalis  manifeszt§ci·i 

·Interstitialis  t¿dŏbetegs®g (Antiszintet§z 

szindr·ma:myositis +arthritis +pulm.fibrosis ; NSIP, UIP, BOOP, 

DAD; anti -Jo1 antitest jelenl®te, HLA-DR1, DR5 )  

·Pulmonalis  hypertonia  (secunder  t²p.) 

·Aspiratio  

·L®gzŏizomgyenges®g 

·Malignitas  (1 ®ven bel¿l 5-17%-ban t¿dŏcc, gyomorcc .) 

Acut/subacut Kr·nikus  

NSIP ®s DAD NSIP 

Nagy szteroid d·zis¼ kezel®sre ®s 

immunszupresszi·ra rosszul reag§l 

Kezel®ssel egyens¼lyban 

tarthat· 

Magas mortalit§s 5 ®ves t¼l®l®s 100% 



MCTD pleuropulmonalis manifeszt§ci·i 

·Pulmonalis  fibrosis  

·Pleuritis  (k®toldali, t¿netmentes, pulm . infiltr.mellett , 

exudatum , norm.gl¿, LDHÓ400U/L)  

·Pulmonalis  hypertonia  (leggyakoribb hal§lok, anti -

CL-ben gyakoribb)  

Bodolay: Klin . Immun. £s Allerg.:III/3, 54 -58, 2000 

Lupus: 15, 132-37, 2006 



Sjºgren-szindr·ma pleuropulmonalis 

manifeszt§ci·i  

·Tracheitis , laryngitis  sicca, bronchitisek  

·Recid²v§l· pneumonia  

·BOOP  

·T¿dŏfibrosis 

·Pulm.hypertonia  

 

 

·Lymphocyt§s interstitialis  pneumonia  (LIP)  

·MALIGNUS LYMPHOMćK!! 

 

 



Intersitialis  t¿dŏbetegs®gek autoimmun 

betegs®gekben 

ILD 

t²pusa 

SLE RA SSc PM/DM  Sjºgren 

NSIP X X X X X 

UIP X X X X 

OP X X X X X 

LIP  X X X 

AIP X X 

amyloidosis X X 


