
A  brotizáló ILD-k de  níciója 
és diagnosztikája

Az interstitialis tüd betegségek 20�30%-a prog-
resszív fibrotizáló (1). A fibrotizáló ILD-k nem 
specifikus klinikai tünetei a terheléses nehézlégzés, 
száraz, improduktív köhögés. Fizikálisan a fibro-
tikus crepitatio (tép zárszer  hang), autoimmun 
betegségekben izületi eltérések, jellegzetes b r-
tünetek észlelhet k. Légzésfunkciós vizsgálat-
tal restriktív ventilációs zavar, csökkent diffúziós 

kapacitás igazolható. Azonban a fiziológiás lég-
zésfunkciós értékek nem zárják ki a tüd fibrózis 
fennállását. A progresszió definiálására számos kri-
térium ismert. IPF-ben a forszírozott vitálkapacitás 
(FVC) abszolút vagy relatív csökkenése és a diffú-
ziós kapacitás (DLCO) 5�10% vagy   10�15%-os 
romlása, >50 m romlás a 6 perces járás során vagy 
a nehézlégzés és életmin ség romlása (2, 3). Szisz-
témás sclerosishoz társuló ILD-ben (SSc-ILD-ben) 
a mortalitás prediktora az FVC  10% romlása 
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A tüd  interstitiumát érint  heterogén interstitialis tüd betegségek (ILD-k) azon alcsoportját, melyben 

a gyulladásos komponensek mellett a  brosis dominál  brotizáló ILD-nek nevezzük. A  brotizáló ILD-ben 

a fokozódó nehézlégzés, csökken  terhelési kapacitás, romló légzésfunkciós paraméterek, csökken  diffú-

ziós kapacitás és a radiológiai kép progressziója jelzi a progresszív  brotizáló ILD (PF-ILD) kialakulását. 

A diagnózisban a multidiszciplináris ILD teamnek kiemelked  szerepe van. A közleményben a PF-ILD tü-

neteit, radiológiai megjelenését és kezelését mutatjuk be. Néhány típusos esetismertetés is bemutatásra 

kerül.
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Progressive  brosing interstitial lung diseases in clinical practice
Fibrosing interstitial lung disease (ILD) is a subgroup of the heterogeneous ILD-s, which involve the lung 

interstitium and beside the in ammatory component,  brosis is the dominant component. Progressive  -

brosing-ILD (PF-ILD) is characterized by worsening dyspnea, excercise capacity, decline in lung function, 

and diffusion lung capacity and progression of the radiological appearence. The multidisciplinary ILD team 

is important on diagnosis of PF-ILD-s. In this article we discuss the symptoms, radiological features and 

treatment of PF-ILD-s. Some typical case reports will be also presented.
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vagy 5�9%-os és a DLCO 15%-os csökkenése (4). 
Fibrotizáló ILD-ben mellkasi HRCT-n a fibrózis 
jelei, mint a reticulatio dominálnak, jellegzetes el-
oszlással különféle mintázatokat kialakítva. Usual 
interstitialis pneumonitis (UIP) mintázatát tractios 
bronchiectasia, basalis és subpleuralis dominan-
cia, el rehaladottabb esetekben alsó lebeny volu-
mencsökkenése, illetve lépesméz rajzolat jellemzi. 
UIP mintázat idiopathiás pulmonalis fibrosisban 
(IPF-ben) és rheumatoid arthritishez társuló ILD-
ben (RA-ILD-ben) fordul el  leggyakrabban. Nem 
specifikus interstitialis fibrosist (NSIP-t) az eltér  
kiterjedés  reticulatio és a tejüveghomály kombi-
nációja, fibrotikus NSIP esetén trakciós bronchiec-
tasia jellemzi, autoimmun betegségekhez táruló 
ILD-ben típusos a subpleuralis tér megkíméltsége. 
A rendelkezésre álló klinikai adatok, kivizsgálási 
eredmények alapján a multidiszciplinális ILD team 
(MDT-ILD) meger sítheti a diagnózist, de továb-
bi invazív vizsgálatok (bronchoalveolaris lavage, 
tüd biopszia) végzésére is javaslatot tehet. 

PF-ILD-k kezelése

A kezelés célja els sorban az ILD progressziójának 
lassítása. A gyógyszeres kezelést befolyásolja az 
ILD-t kiváltó alapbetegség. Az IPF-es betegek ke-
zelésében az antifibrotikus terápia (pirfenidon vagy 
nintedanib) els dleges, míg egyéb ILD-kben, me-

lyek fenntartásában a gyulladásos mediátoroknak 
kiemelked  szerepe van az immunmoduláns szerek, 
így immunszuppresszív (ISU) szerek és glükokorti-
koidok alkalmazása els dleges, azonban a fibrosis 
progressziója esetén antifibrotikus szerekkel törté-
n  kiegészítése is indokolt. Scleroderma esetében 
a glükokortikoid kezelés fokozza a renalis krízis 
kockázatát, ezért sclerodermában kizárólag pericar-
ditis esetén javasolt az alkalmazása. A nintedanib 
törzskönyvezett az IPF mellett egyéb, progresszív, 
krónikus, fibrotizáló interstitialis tüd betegségek 
(PF-ILD-k) és szisztémás sclerosissal társuló inter-
stitialis tüd betegség (SSc-ILD) kezelésére is (5). 
A társbetegségek megfelel  kezelése, szükség ese-
tén oxigén szupplementáció biztosítása, profilak-
tikus influenza és pneumococcus ellen vakcináció 
alkalmazása szükséges. Amennyiben a maximális 
konzervatív kezelés ellenére a betegség progrediál 
és a beteg 2 éven belüli várható életkilátása 50% 
alá csökken, úgy a tüd átültetés jelentheti a végs  
megoldást.

PF-ILD-k egyes típusainak jellemzése 
és esetismertetések 

A Semmelweis Egyetem (SE) Pulmonológiai Klini-
káján gondozott és az SE ILD team által konzultált 
eseteken keresztül mutatjuk be a PF-ILD diagnosz-
tikáját és terápiáját. 

1. ábra RA-ILD progresszív UIP mintázattal. a) kiindulási mellkasi CT vizsgálat, a dorsobasalis subpleuralis 
területen reticulatio mellett tejüveghomály (GGO) is észlelhet . b) 5 évvel kés bb készült mellkasi HRCT-n kifejezett 
progresszió a fibrotikus komponensek tekintetében, lépesmézrajzolat megjelenése.



RA-ILD jellemz i

RA-ILD rizikótényez i a férfi nem, id sebb életkor, 
dohányzás, az RA fokozott aktivitása, extraarticula-
ris manifesztációk jelenléte, rheuma faktor (RF) és 
anti-ciklikus citrullinált peptid (ACPA) szeropoziti-
vitás. Klinikailag szignifikáns ILD az RA betegek 
5�10%-ban alakul ki, RA-ILD medián túlélése 3�7 
év. Az RA-ILD UIP vagy NSIP mintázatot mutat 
leggyakrabban, az UIP mintázattal járó RA-ILD ha-
lálozási kockázata 1,6-szor magasabb, mint egyéb 
mintázat esetén (6).

1. eset: Rheumatoid arthritishez társuló 
progresszív,  brotizáló ILD esete
A 76 éves n nek 5 éve volt ismert RF szeropozitív 
rheumatoid arthritise, methotrexát (MTX) kezelés 
alatt állt. Recidív tüd gyulladások miatt történt 
mellkasi CT vizsgálat, mely RA-ILD-t vélemé-
nyezett. MTX indukálta tüd fibrózis lehet sége is 
felmerült, azonban a rövid alkalmazási id  miatt 
nem volt valószín síthet . Ennek ellenére az MTX 
kezelést leállították és kisdózisú szisztémás szte-
roidkezelés indult. Klinikánk ILD ambulanciájára 
2020 szén irányították terheléses nehézlégzésé-
nek fokozódása és mellkasi CT-n a fibrózis foko-
zódása miatt (1. ábra). Légzésfunkciós paraméte-
reit összehasonlítottuk a korábbi, magával hozott 
eredményeivel, az FVC-je 26%-ot romlott, diffú-
ziós kapacitása 47%-ról 28%-ra csökkent, vérgá-
zában mérsékelt hypoxaemia (pO2 73 Hgmm) volt 
igazolható ILD team bemutatása történt: tekintettel 
a kliniko-radiológiai progresszióra RA asszociált 
PF-ILD diagnózisa kimondható volt, egyedi méltá-
nyossági kérvény (EMK) pozitív elbírálását köve-
t en nintedanib 2×150 mg/nap kezelés indult. A 3 
hónapos kontroll során funkcionális paraméterei-
nek stabilizálódását tapasztaltuk.

 Szisztémás sclerodermához társuló 
ILD (SSc-ILD) jellemz i

Szisztémás sclerodermában az autoimmun beteg-
ség diagnosztizálását követ en az els  3 évben van 
a legnagyobb esély ILD kialakulására, ezért fontos 
a betegek 4�6 havonta történ  légzésfunkciós kont-

rollálása. Az ILD az egyik leggyakoribb halálozá-
si oka az SSc-nek (7). Az SSc-ILD mortalitásának 
független faktora a fibrosis kiterjedésének mértéke 
a HRCT-n és az alacsony FVC, FVC 10% rela-
tív csökkenése és/vagy FVC of 5�9% és a DLco of 
>15%-os romlása. Az SSc-kezelésében az immun-
szuppresszív kezelés (azathioprine, cyclophosp-
hamide, mycofenoláte-mofetil, rituximab) jelenti 
a bázis terápiát. SSc-ILD-ben a SENSCIS® klinikai 
vizsgálat igazolta a nintedanib progressziót mér-
sékl  hatását (9).

2. eset: Szisztémás sclerodermához társuló 
ILD (SSc-ILD) progresszíven progrediáló 
formájának esete
A 67 éves n nél mellkasi CT-n észlelt tüd fibrózis 
miatt indult kivizsgálás Klinikánkon. A Raynaud 
tünet és sclerodactylia alapján autoimmun ok volt 
feltételezhet , így immunpanel történt, mely Scl 70 
pozitivitást igazolt. A klinikai és immunszerológiai 
eredmények alapján SSc diagnózisát immunológus 
állította fel és vette gondozásba. Kezdetben azat-
hioprine, majd mycofenolát-mofetil kezelés indult, 
mely mellett a beteg klinikai állapota és funkcio-
nalis paraméterei 2,5 évig stabil állapotot mutattak. 
Rendszeres légzésfunkciós kontrollok során 2020-
ban észleltük megtartott FVC mellett a diffúziós 
kapacitás 26%-os romlását (Tlco:4,07(55%) lett) és 
mellkasi HRCT-n az ILD progresszióját észleltük 
(2. ábra). A UIP mintázat a tüd  20%-át érintette. 
EMK engedéllyel a mycofenolate-mofetil immun-
szuppresszív kezelés mellett a nintedanib terápia 
került bevezetésre.

Krónikus hiperszenzitív pneumonitis (CHP) 
jellemz i

A hiperszenzitív pneumonitis (HP) küls  inhalá-
ciós expozíció hatására kialakuló immunmediált 
ILD. Specifikus IgG jelenlétével igazolható a ki-
váltó ágens, azonban sokszor ismeretlen marad. 
A krónikus formája alattomosan, lassan hónapok, 
évek alatt alakul ki, tüd fibrosis kialakulásával 
jár. Annak ellenére, hogy a HP n kben gyakrab-
ban fordul el , férfiak körében rosszabb túléléssel 



társul. CHP-ban a fibrózis fels  lebenyi dominan-
ciájú. Lépesméz rajzolat az esetek 16�69%-ában 
alakul ki. Szisztémás szteroid kezelésre nem rea-
gáló esetekben immunmodulánsok (azathioprine, 
mycofenolát-mofetil, rituximab) kezelés javíthatja 
a gázcserét, csökkentheti a szteroid igényt. A CHP 
progresszív formájában antifibrotikus kezelés las-
síthatja a betegség súlyosbodását (11). Amennyiben 
mindezen terápiák ellenére a kórkép progrediál és 
krónikus légzési elégtelenséghez vezet, úgy tüd á-
tültetéssel javítható a beteg életkilátása. 

3. eset: Krónikus, hiperszenzitív pneumonitis 
(CHP) progresszív formája
A 45 éves férfinél videó asszisztált thoracoszkópia 
(VATS) során nyert szövettani vizsgálat igazolta 
a hiperszenzitív pneumonitist. Kóroki tényez -
ként anorganikus festék és azbeszt expositio volt 
csak feltételezhet  a környezeti anamnézis alap-
ján. Szisztémás szteroid kezelés ellenére sem kli-
nikai, sem radiológiai javulás nem volt igazolható. 
Három évvel a diagnózist követ en konzultálta az 
SE-ILD teamünk az esetet és mycofenolát-mofetil 
kezelés bevezetését tanácsolta. OGYÉI engedély 

2. ábra Szisztémás sclerodermához társuló interstitialis tüd betegség mellkasi HRCT képe. A 2017-es (a, c, e) 
képekhez képest 2020-ban radiológiai kép progressziója észlelhet  fokozódó subpleuralis reticulatioval és basalisan 
tractios bronchiectasiával (b, d, f). Mindkét id szakból egy csúcsi szelet (a és b), egy carina szintjében lev  szelet 
(c és d), valamint egy basalis szelet (e és f) kerül bemutatásra. 



és EMK alapján a betegnél elindult ez az immun-
moduláns kezelés, mely mellett csak lassú, fokoza-
tos progresszió következett be a beteg funkcionális 
paramétereiben. A közel 500 ml-es FVC csökkenés 
és a 6 perces járásteszt során észlelt 20%-os desza-
turáció, 20%-os diffúziós kapacitás és radiológiai 
progresszió észlelésekor merült fel a fenti terápia 

kiegészítése antifibrotikus szerrel (nintedanibbal) 
(3. és 4. ábra). Mivel ekkor a készítmény még 
nem rendelkezett PF-ILD-ben törzskönyvvel, így 
OGYÉI engedélyeztetést követ en, EMK támo-
gatással indult el a beteg nintedanib kezelése. Ek-
kor már a betegnél a Magyar Tüd transzplantációs 
Bizottság döntése alapján a tüd transzplantáció 
irányú kivizsgálás is megkezd dött. A nintedanib 
terápia hozzájárult a beteg tüd transzplantációs vá-
rólistán tartásában. 2020-ban megtörtént a betegnél 
a tüd átültetés. 

Pleuroparenchymalis  broelastosis (PPFE) 
jellemz i

A PPFE ritka idiopathiás ILD, a fibrózis mind 
a pleurát, mind a subpleuralis tüd állományt érin-
ti, dönt en a tüd csúcsok dominanciájával. A nem 
ismeretlen eredet  PPFE hátterében állhatnak kol-
lagén vaszkuláris betegségek, tüd transzplantáció 
utáni restriktív allograft szindróma (RAS), exogén 
azbeszt vagy aluminium ártalom, kemoterápia és 
telomeráz mutáció is. 40�70 éves korban gyakoribb 
az el fordulása, n i dominancia jellemzi. A nehéz-

3. ábra Krónikus hiperszenzitív pneumonitises 
beteg mellkasi HRCT vizsgálata során fels  lebenyi 
dominanciájú fibrosis észlelhet , a két kép (a és b) 
között 4 év telt el, progresszió észlelhet . c) PET-
CT vizsgálattal a basalis területeken az alveolitises 
komponens FDG felvétele fokozott.

4. ábra Légzésfunkciós paraméterek és diffúziós 
kapacitás alakulása és terápiás modalitások a krónikus, 
progresszív, hiperszenzitív pneumonitisben szenved  
beteg gondozása során. 
Rövidítések: MMF-mycofenolát-mofetil, 
LuTx-tüd transzplantáció



légzés mellett pleuralis fájdalom, dobver ujj fordul 
el . A progresszív formáját jelent s testsúlyvesztés 
kíséri. A suprasternalis nyaki terület behúzódása, 
a mellkas anteroposterior irányú ellapulása jelleg-
zetes (12). Progresszív kórformájának kimenetele 
rendkívül kedvez tlen 2�3 év. RAS szindrómában 
pirfenidone kezeléssel folynak klinikai vizsgálatok 
(13). Hatékony terápia nem ismert.

4. eset: Pleuroparenchymalis  broelastosis 
(PPFE) progresszív kórlefolyással 
A beteg terhelési nehézlégzése 46 éves korában 
kezd dött. Légzésfunkciós vizsgálattal restriktív 
ventilációs zavar igazolódott (FVC 74%, FEV1 
45% volt), diffúziós kapacitása is 63%-os csökkent 
értéket mutatott. Mellkasi CT kétoldali tüd fibró-
zist igazolt. Munkahelyi anamnéziséb l vegyszer, 
oldószer expositiot lehetett kiemelni. Immunpa-
nelben kóros eltérés nem igazolódott. Négy évvel 
kés bb ILD teamünk a HRCT alapján PPFE-t vé-
leményezett, a cachexiás (BMI:18 kg/m2) beteg 
légzésfunkciós paramétereiben jelent s romlás kö-
vetkezett be FVC-je 26%-ot csökkent (5�6. ábra). 
OGYÉI engedély birtokban, EMK támogatással 
indult nintedanib kezelés oxigén szupplementáció 
és 4 mg/nap dózisú methylprednisolon kezelés mel-
lett. A beteg közel 1 évig állt a fenti terápia alatt, 
azonban gastrointestinalis panaszok, fogyás miatt 
a kezelést nem tolerálta, így a nintedanib kezelés 
leállításra került. A maximális konzervatív kezelés 
ellenére progresszív PPFE miatt tüd transzplantá-
ció irányú kivizsgálása indult és jelenleg aktív stá-
tusú a várólistán. 

5. ábra Pleuroroparenchymalis fibroelastosis mellkasi 
CT képe. A tüd csúcsban pleura megvastagodás 
és a subpleuralis fibrosis észlelhet . A mellkas 
anteroposterior irányban ellapult. Az a és b ábra között 
2 év telt el. c) A coronális rekonstrukció jól szemlélteti 
az elváltozás fels  lebenyi dominanciáját. 

6. ábra A pleuroparenchymalis fibroelastosisban 
szendev  beteg funkcionális paramétereinek alakulása 
7 év alatt. A diagnózis követ en 4 évvel jelent s 
progresszió következett be.



Összefoglalás 

A progresszív, fibrotizáló interstitialis tüd beteg-
ségek kedvez tlen kórlefolyása miatt a korai diag-
nózis és kezelés kiemelt jelent ség . A multidisz-
ciplináris ILD teamek segítséget nyújtanak mind 
a diagnosztikában, mind a terápiás lehet ségekben. 
A terápia ellenére progrediáló PF-ILD-ben végs  
megoldást a tüd átültetés jelentheti. 
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