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Az intersticialis tiidobetegségek (ILD-k) teriilete az
elmilt években jelentés valtozason ment keresztiil.
Ujabb betegségekre deriil fény, s az ismert ILD-k tekin-
tetében megszerzett névekvo tudas miatt azok beosztasa
egyre bonyolultabb s boviilo. Az intersticialis tiid6beteg-
ségek legsulyosabb formai a Iégzésfunkcio progressziv
csokkenéséhez, légzési elégtelenséghez és végiil ha-
lalhoz vezetnek. A legsulyosabb forma, a szokasos inter-
sticialis pneumonia (UIP) tulélése koriilbeliil 2-3 év. A
magas felbontasu CT (HRCT) vizsgalat a gold standard
képalkoté mddszer. Az ILD-k valtozatos morfoldgiai jel-
lemzdinek ismerete nélkiilozhetetlen a radiolégus sza-
mara a differencialashoz. A radiologusok szerepe napja-
inkban felértékel6détt, ugyanis nemcsak leletez6 funk-
ciot latnak el, hanem ILD team-eken keresztiil a betegek
terapias dontéshozatalaba is beleszolast nyernek. A
radiolégiai biomarkerek gyors fejlodése és Uj, kvantitativ
képalkoto6 technikak segitik a radiolégusokat manapsag
a fibrozis mértékének felmérésben és a mintak megkii-
I6nbo6ztetésében.

The field of interstitial lung diseases (ILD) has under-
gone significant evolution in recent years, with an in-
creasing number of new ILDs and more complex, ever
expanding and almost yearly changing disease classi-
fication. In their most severe forms, these diseases lead
to progressive loss of lung function, respiratory failure
and finally death. The survival of the most severe form,
usual interstitial pneumonia (UIP) is approximately 2-3
years. High Resolution CT (HRCT) is the gold standard
imaging technique. Knowledge of the complex variety of
imaging features of ILDs is essential for the radiologists
for the differentiation. The role of radiologists has be-
come more valuable nowadays, as they not only provide
a report, but also contribute to the therapeutic decision-
making of patients through ILD teams. Fast evolution
of radiological biomarkers and novel and quantitative
imaging techniques are of help for the radiologists in the
objective quantification of the extent of the fibrosis and
distinguishing the patterns.

BEVEZETES

Az intersticialis tid6betegségek (interstitial lung diseases,
ILD) a tidé diffuz parenchymas elvaltozasaval jar6 idilt,
progressziv korképek, melyekre a tidéparenchyma diffaz
gyulladasos karosodasa jellemzd. Prevalenciaja valamennyi
korképet egyutt véve 80-100/100 000, incidenciaja 20-30/

54 IME - INTERDISZCIPLINARIS MAGYAR EGESZSEGUGY

100 000. Ezek a gyulladasos folyamatok a tidd irreverzibilis
fibrozisahoz vezetnek. Az ILD-k csoportjaba tébb mint 200
kilénb6zd betegség tartozik, melyek hattere egyrészt jol
ismert (esetek harmada), de az esetek kétharmada ismeret-
len eredet(, az utobbit idiopatias intersticialis pneuméniaknak
ves és szervetlen anyagok, foglalkozasi vagy kérnyezeti ar-
talmak, kémiai vagy fizikai behatasok (gyogyszerek, radio-
aktiv sugarzéas). Az ILD-k jelentésen kllénbdznek a klinikai
lefolyas, a kezelés és a prognozis tekintetében. Idiopatias
tidofibrézishoz vezethetnek szisztémas betegségek (pl.
koétészdveti betegség) vagy kdrnyezeti tényezdk, melyek ko-
zé pl. expoziciok tartoznak (pneumotoxikus gyégyszerek,
sugarkezelés), foglalkozasi artalmak (pl. azbesztézis, madar-
tenyészték), kilénbozd allergének.

A pulmondlis fibrozis kilénb6zé formainak megkilénbdz-
tetése nélkildzhetetlen a megfeleld kezelés kivalasztasa és a
prognozis elérejelzése szempontjabdl; emiatt a képalkotasnak
kiemelt szerepe van ezen betegségek felismerésében és meg-
feleld elkilonitésében. A betegség hatterére valtozé foku
gyulladas és fibrézis jellemzd, kilénb6zé fokd dominanciaval:
»gyulladasos dominans betegségekben” mas kezelést valaszt
a tidégyogyasz, mint a ,fibrézis dominans betegségben”,
utébbi csoportba tartozik a legrosszabb prognézisu forma, a
szokasos intersticialis pneumonitis (un. UIP). A fibrézisok
kilénb6z6 radioldgiai mintazatokkal jellemezheték, melyek fel-
ismerése a radioldgus feladata, pl. az UIP-mintazat esetén nél-
klldzhet6 akar a biopszia és a széveti diagnozis [1].

CELKITUZES

Jelen dolgozatunk célja, hogy az ILD-k elkulénitésének
képalkotasi nehézségeit, magyarorszagi gyakorlatat bemu-
tassuk a legfrissebb irodalmi kdzlemények fényében. Tovabbi
célunk, hogy felhivjuk a figyelmet arra, hogy tdbb hazai ILD
centrum létrejéttére van szliikség, melynek egyik f6 tagja a
ol képzett radioldgus.

TEMAKIFEJTES, ALKALMAZOTT MODSZER

Szekunder lobulusok

A tidé anatomiai és funkciondlis egysége a szekunder
lobulus, mely 1,5-2 cm atméréjd, hexagonalis alaku, a pa-
renchyma periférias egysége, itt talalhatok az alveolusok és
a kapillarisok. A szekunder lobulusok kétészdvetes vazbol all-
nak, mely a szekunder lobulus centrumaban futo arteriolat és
bronchiolust is kdveti. A szekunder lobulusok periferiajan
talalhatok az oxigenizalt vért elszallitd vénak, a kétészdvet-
ben nyirokerek is futnak. A szekunder lobulusok csak HRCT-
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vel abrazolhatok, megjelenésik altalaban koéros folyamatot
jelez.

A tiid6fibrozisok csoportositasa

Az ILD-k csoportositasat az amerikai és eurdpai tidégyo-
gyasz tarsasagok (American Thoracic Society, ATS/Euro-
pean Respiratory Society, ERS) hataroztadk meg, a legfris-
sebb 2013-ban modositott beosztas hasznalatos napjaink-
ban (1. tablazat) [2].

IPE [UIP):
idlopathids
tiiddfibrosis

b
1. tablazat

Az intersticialis tiid6betegségek (ILD) ATS/ERS felosztasa (Miiller V.
nyoman) (Forras: [2].)

A tudofibrozisok diagnosztikai algoritmusa

Klinikailag elégtelen gazcsere, légszomj jellemzi a beteg-
séget. A paciensek leggyakrabban szaraz kbhdgéssel, terhe-
Iési dyspnoeval, bazalis sercegéssel (horopogas), egyes ese-
tekben oraliveg kérmokkel jelentkeznek. Amennyiben a hazi-
orvos ezen panaszokat észleli, tidégydgyaszhoz kell iranyi-
tania a pacienst. A pulmonoldgus részletes anamnézisfelvé-
telt veégez el, ugyanis nélkulézhetetlen a radiologus szamara
is: gyogyszerek, foglalkozas, hobbi, ,élvezeti szerek” (do-
hanyzas, drog stb.), csaladi anamnézis (familiaris formak).
Légzésfunkcid (altalaban restriktiv 1égzészavar jellemzd),
bronchoscopia, bronchoalveolaris lavage, szivultrahang,
valamint vérvétel (vesefunkcio, elektrolitok, CRP, vérkép),
antitestek (pl. RF, ANA, AMA, ANCA, immunglobulin, IgE stb.)
a kivizsgalas része a képalkotas mellett.

A tudofibrozisok képalkotasa

Els6 vizsgéalat leggyakrabban a mellkasfelvétel, melyen
foképp az eldrehaladott fibrozisra jellemzd kép mutathatd ki:
retikularis mintazat, illetve csékkent tidévolumen. Amennyi-
ben felmeril a mellkasrontgenen a fibrozis lehet6sége,
HRCT elvégzése szikséges (min. 0,9-1,5 mm szeletvastag-
sag), mely ILD-k esetében a gold standard modszer.

Bar minden egyes HRCT mintazat szamos kiilénb6z8
intersticialis tud6betegséget foglal magaban, gyakran el&for-
dul, hogy egy entitas sokféle kiilbnb6zd mintazattal jelenhet
meg, azaz sok kulénb6zd ,arccal” rendelkezik (pl. a szarkoi-
dozis, amit ,bohdcnak” szokas nevezni, annyi mindent uta-
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nozhat). Mindemellett a HRCT mintazatok sokszor atfedhet-
nek egy betegségen belll is. A mindennapi klinikai gyakor-
latban meg kell probalnunk egyesiteni a kulénb6z6 HRCT
mintazatot vagy azonositani a dominans mintazatot az anam-
nézissel és a laborparaméterekkel egyutt annak érdekében,
hogy a helyes diagnézist allithassuk fel és a differencialdiag-
nosztikai palettat sz(kithessik [3].

AHRCT-n leggyakoribb radiolégiai jellemz&k az alabbiak:
tejuveghomaly (GGO), retikularis rajzolat, mézeslép rajzolat
(honeycombing) (1. abra), trakcids bronchiectasia, szerkezeti
torzulas, nodularis mintazat, konszolidacio, ritkan bronchusfal-
megvastagodas ill. mozaik rajzolat.

I1-;’oanber;combing és trakcios bronchiectasia HRCT felvételen, axialis

Is;:l"ra's: SE Radioldgiai Klinika

Az ILD-k megkulénboztetése olykor nem egyszerd feladat
a tobb szaz betegség kozil, sokszor nem ILD betegségeket
is (fibr6zishoz hasonl6 képet) utanozhat. Tébb betegseég idi-
opatias eredetl, azonban vannak definitiv kivalto okaik is (pl.
infekciok, gyogyszerek, immunoldgiai betegségek) [1].

A szamos ILD betegségen beliili differencialasban és
egyéb betegségektél valo elkildnitésben a legfontosabb
négy alap mintazat megkulénbdztetése: nodularis, retikularis
mintazat, emelkedett denzitasu tidéparenchyma, vagy ellen-
kezbleg, csokkent tidéparenchyma denzitasu mintazat
cystosus léziokkal. A predominans HRCT mintazatra kell
figyelniink, valamint tébbek kdz6tt arra, hogy latjuk-e a fibro-
zis jelét vagy sem. A radiologus feladata a differencialdiag-
nozis szlkitése és a HRCT mintazatok dsszevetése a klinikai
és hisztologiai eredményekkel, valamint az ILD team segit-
ségeével a legvaloszinlibb diagnozis és differencialdiagnozis
felallitasa, a betegségek kovetése.

A legrosszabb prognozisu (és egyben a leggyakoribb)
betegség az idiopatias tudéfibrozis (IPF), melynek a radiol6-
giai mintazata az un. UIP (2. &bra). Az IPF kronikus progresz-
sziv fibrotizald intersticialis pneumonia specialis formaja,
melynek oka ismeretlen, f6ként az idésebb pacienseket érinti.
Az IPF egy klinikai diagnézis, amely leggyakrabban radiol6-
giailag UIP mintazattal tarsul. Az ILD megfelel6 mintazatanak
felismerése és korai diagn6zisa a beteg és klinikus szamara
egyarant fontos, mivel a prognoézist jelzi és megfelel6 terapia
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kivalasztasara ad lehet6séget: immunszuppresszio, antifib-
rotikus kezelés (pl. nintedanib), vagy tlidétranszplantacio.

2. abra

UIP-mintazat, HRCT kép, axialis felvétel. Dorsobasalis dominancia-
val honeycombing és trakcios bronchiectasia abrazolédik.

Forras: SE Radioldgiai Klinika

A multidiszciplinaris team tagjai

A multidiszciplinaris team (MDT) tagjai a tudégydgyasz,
a radiolégus és a patologus. A kdzéttik konszenzussal meg-
hozott diagn6zis néveli az idiopatias intersticialis pneumonia
(IIP) diagnosztikai pontossagat [4].

A leggyakoribb megjelenések

Az ATS/ERS 2011-es konszenzusa meghatarozta a defi-
nitiv UIP mintazat kritériumait, amennyiben HRCT-n a kép
egyértelm(, a mintavétel nélkiilézhetd [5]. Ezen definitiv UIP
mintazat kritériumai: a.) szubpleuralis, bazélis predominan-
cia, b.) retikularis eltérések, c.) honeycombing trakcios bron-
chiektaziaval vagy anélkil, d.) UIP-mintazattal inkonzisztens
jellemzék hianya. Az esetek egyharmadaban egyértelmd, un.
definitiv UIP-mintazat észlelhet6, mig a nem egyértelm(i ese-
tekben mindenképpen mintavétel sziikséges.

Aktiv fibrozisos terlletek a tejiveghomalyként (ground
glass opacitas, GGO) lathatok, mely akut exacerbacio esetén
is megjelenik. A progressziét a honeycombing megjelenése,
kiterjedésének ndvekedése jelzi — utdbbi esetén a paciensek
6 honapos mortalitasa megkdzeliti az 50%-ot.

A HRCT képanyag megtekintése soran az alabbi leegy-
szerUsitett algoritmust érdemes hasznalni (2. tablazat) [6].:
+ Normalis vagy kéros-e a HRCT képanyag?

+ Amennyiben koéros, vannak-e fibrozis jelei?
+ Amennyiben van fibrézis, klasszikus UIP mintazat jelei
lathatoak-e?

Gyakran talalkozhat a radiologus a fibrozis mellett emfi-
zéma egyUlttes megjelenésével, melyet kiilén entitasként, kli-
nikai fenotipusként un. combined pulmonary fibrosis and
emphysema-ként (CPFE) nevezhetd.

A nem specifikus intersticiélis pneumonia (NSIP) mintazat
az idiopétias tuddéfibrozisok kulén csoportja, prognoézisa val-
toz6, azonban az UIP-hoz képest sokkal jobb (3. abra).
Szamos betegséghez tarsultan is talalkozhatunk vele, ront-
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| Normiilis vagy kiros-e a HRCT képanyag? |

Intersticialis — Lithard-e fibroti-
«ild tinddbetensée ielei?

1égutak

Fibrotizéld — lithatd-e klasszikus UIP-
intazat iele?

_—— \

Elasszikus UIP-mintizat Nem klasszikus UIP-min- »  Nem specifikus in-
Lzl tersticidlis pueu-

monia (NSIP)

»  Fibrotizild organi-
zald pneumonia

»  Kronikus (fbroti-
zild) hyperszenzi-
liv preumonitis
{TTP)

*  Kronikus (fibroti-
#ild) sarcoidosis

Nem fibrotizalé

2. tablazat
HRCT elemzésének algoritmusa fibrozis esetén (forras: [6].)

genjelei nem tipusosak, az esetek 90%-ban negativ mellkasi
képpel talalkozhatunk. HRCT megjelenésére jellemzd a reti-
kulaciés mintazat, mely a subpleuralis tér vékony savszeri
megkiméltségével jarhat (subpleural sparing).

3. abra

NSIP-mintazat, HRCT kép, axialis felvétel. Subpleuralisan finom reti-
kulaciés rajzolat észlelheté.

Forras: SE Radioldgiai Klinika

Szisztémas autoimmun vagy kotészOveti betegségek
(CTD) jellemzdje a sokszervi érintettség, melyek gyakran
tidGérintettséggel jelentkeznek, kilénbdzd kiterjedésben és
radiologiai megjelenéssel. Legfontosabb betegségek kdzé
tartozik a szisztémas sclerosis (SSc), rheumatoid arthritis
(RA), polymyositis/dermatomyositis (PM/DM), szisztémas
lupus erythematosus (SLE), Sjogren-szindréma, kevert koto-
szOveti betegség, illetve a spondylitis ankylopoetica. Az SSc
radiologiai megjelenése leggyakrabban NSIP (4. abra), mig
RA-ILD esetében UIP mintazat gyakori. PM/DM-ILD organi-
zalé pneumonitissel mutatkozik. Mindezen CTD ILD-k diffe-
rencialasa multidiszciplinaris feladat, az ILD team doéntése

[7].

XVIIl. EVFOLYAM 4. SZAM 2019. MAJUS



KEPALKOTO

4. abra

Scleroderma, NSIP-mintazattal. a, Mellkasréntgen: fibrozis jele nem
lathato rajta. b, HRCT kép, axialis sik: subpleuralisan finom retiku-
l4cio és trakcios bronchiectasia Iathato.

Forras: SE Pulmonoldgiai Klinika és SE Radioldgiai Klinika

Az ILD-k jovGje a képalkotas terén

A HRCT technika gyors fejlédésének kdszénhetben a tex-
tura-alapu tidéparenchyma analizis igen nagy fejl6édésnek
indult, melyek a radiolégus szubjektivitasat kikertlve kilén-
b6z8 ILD-mintazatok kvantitativ elemzésén alapszanak, azaz
a legbonyolultabb mintazatok felismerésében (pl. retikulacio,
tejiveghomaly, emfizéma, ill. honeycombing) segitik a radio-
l6gust, valamint ezen mintazatok kiterjedésének objektiv sza-
mitasat is elvégzik, segitve az adott kezelésre adott valasz
monitorozasat, progresszid vagy regresszio megitélését.

Uj technikak, mint a hiperpolarizalt proton MR és a PET
igéretesnek tlinnek a strukturdlis és funkcionalis informacié
kombinalasaban. Belélegzett hiperpolarizalt 29Xenon gaz
MR-ben nagy lehetéségek rejlenek a ventillacié, intraacinalis
gaz diffuzié és alveolaris-kapillaris diffizid megismerésében.
PET-tel kapcsolatos kutatasok bizonyitottak, hogy fibrotikus
tid6tertletek magas SUV-értékliek, mely a ,kiégett”, ill. a me-
tabolikusan inaktiv régidk felismerésében nyujthat segitsé-
get. A napjainkban elterjedést mutat6 gépi tanulas segithet a
betegségek kategorizalasaban és rizikbcsoportok felallitasa-
ban, valamint déntési tamogatast nyujthat az optimalis keze-
Iés kivalasztasaban.

A jovében genomikai technikak alkalmazasaval akar ILD-
s betegek molekularis fenotipusat is meg lehet allapitani vér
vagy tidéspecifikus molekularis biomarkerekbdl, amelyeket
mas klinikai, fiziologiai vagy képalkotd tényezdkkel lehet kom-
binalni. A technika fejl6édésével a jelenleg mar rendelkezésre
allé Uj mintavételi eljarasok (példaul transbronchialis criobi-
opszia) és az innovativ képalkotasi technolégiak (példaul
micro-CT) a kozeljévében a diagnosztikat nagyban segiteni
fogjak [8, 9].
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OSSZEGZES

Az intersticialis tid6betegségek valtozatos és kihivast
jelentd betegségcsoportot jelentenek, radiologiai véleménye-
zéslk komplex és igen bonyolult feladat. Napjainkban a
betegségrél keveset tudunk, az irodalom folyamatosan val-
tozik, ezaltal a guideline-ok is akar évente valtoznak, melyet
a radiolbgusoknak kévetnitk szikséges. 2002-ben és 2013-
ban az Amerikai Tuddgyogyasz Tarsasag (ATS) és az Euro-
pai Tudégyogyasz Tarsasag (ERS) k6z6s nyilatkozata az ILD
diagnozisanak integralt és dinamikus megkozelitését java-
solta, a klinikusok, radiologusok és a patologusok részvéte-
lével ILD teamek felallitasat javasoltak. A fibrézisok kezelése
nagyban fligg a pontos radiolégiai diagnoézistél. A kezelési
algoritmus a kévetkez6 lehet: konzervativ kezelés, fogyas,
fokozott aktivitas, dohanyzas elhagyasa, oxigénterapia,
emellett gydgyszeres kezelésre (pl. szteroid, antibiotikum), ill.
sulyos esetben transzplantaciora is sor kertilhet. Amennyiben
a radiologus egyértelmien UIP-mintazatot allitott fel a HRCT
alapjan, ugy a jelenlegi guideline-ok szerint a szévettani min-
tavétel elkerilhetd. A megfeleld radiolégiai differencialdiag-
nozis felallitashoz nélkildzhetetlen a részletes anamnézis és
klinikum, valamint HRCT el6zmények, mely jo klinikus-radio-
logus kapcsolat nélkiil nem lehetséges. Hazankban tébb
centrumban mikddik ILD team, azonban sok kérhazban még
nem léteslltek, igy a fibr6zis-gyanus paciens esetén ILD-
centrumokba sziikséges a pacienst iranyitani. A kdzeljévében
els6sorban a biomarkerek kutatasa, a HRCT textlra analizis
fogja nagyban segiteni a jévo radiologusait a pontosabb min-
tazat felismerésében [10].

JAVASLATOK

A fibrozis sikeres differencialdiagnézisahoz vezet6 ut a
radiologusok szamara a kdvetkezd:

« Anamnézis ismerete: torténet, panaszok, expozicio (fog-
lalkozasi artalom, allatok, gyoégyszer stb.), laborlelet
(autoimmun betegségek)

+ Betegség lefolyasa: akut, szubakut, kronikus

« CT eredmény: mintazat (pattern), eloszlas, egyéb eltéré-
sek

+  Szbvettan: nem egyértelml CT eredmény vagy eltéré kli-
nikai és képalkotd vélemények soran sziikséges

Osszegezve, a radiologusoknak fel kell ismerniiik a leg-
gyakoribb tidéfibrozis-mintazatot, az UIP-patternt, mely a
legrosszabb prognozisu fibrozist jelenti. A tovabbi mintazatok
elkilénitése a tidégydgyasz szamara igen fontos, ugyanis
nagyban fligg a beteg kezelési stratégiaja és életkilatasa a
radiologustol. ILD teamek feléllitdsaval (hasonloképp az
onkoteamekhez) nemcsak a klinikusok jarnak jol, hanem a
péaciensek is, akik magas szinvonall radiologiai ellatasban
részeslilhetnek, hozzasegitve a pacienst a legjobb kezelés
kivalasztasahoz.
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