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A kotSszoveti betegségek tekintetében a pulmonalis manifeszticidé megjelenése szisztémas lupus erythematosusban
az egyik leggyakoribb. Lupusban barmely szervrendszer érintett lehet, mégis a tiid6érintettség az esetek dontd tobb-
ségében kialakul, és jelentSs hatdssal van a betegség lefolydsara. Szisztémads lupus erythematosusban a pulmonalis
manifesztaciokat az anatémiai érintettség alapjan 6t csoportba lehet sorolni: pleura, tiid6parenchyma, bronchusok és
bronchiolusok, pulmonalis vasculatura, illetve a 1égz8izmok érintettsége. A leggyakoribb pulmonalis érintettség a
pleuritis, amely pleuralis folyadékkal vagy a nélkiil is el6fordulhat, gyakori a pulmonalis vascularis és a felsé és alsé
1égati érintettség, a tiid§parenchyma-eltérések és a diaphragmadiszfunkcié (shrinking lung szindréma). A szerzék a
kozlemény kapcesdn a lupusban szenvedd betegek pulmonalis eltéréseire, ezek diagnosztikdjira, a kezelésiikre és a
prognozisra szeretnék felhivni a figyelmet. Orv. Hetil., 2016, 157(29), 1154-1160.
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Pulmonary manifestations in systemic lupus erythematosus

Systemic lupus erythematosus is the most common connective tissue disease that is associated with pulmonary
manifestations. Although lupus has the potential to affect any organ, lung involvement is observed during the course
of the disease in most cases and it is prognostic for outcome. Pulmonary manifestations in lupus can be classified into
five groups based on the anatomical involvement: pleura, lung parenchyma, bronchi and bronchioli, lung vasculature
and respiratory muscles can be involved. The most common respiratory manifestations attributable to lupus are pleu-
ritis with or without pleural effusion, pulmonary vascular disease, upper and lower airway dysfunction, parenchymal
disease, and diaphragmatic dysfunction (shrinking lung syndrome). In this article the authors summarize lung in-
volvement of lupus, its diagnosis, therapy and prognosis.
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Roviditések

6MWT = (6-minute-walk test) 6 perces jardsteszt; ACR =
(American College of Rheumatology) Amerikai Reumatolégiai
Kollégium; ANA = antinukledris antitest; COPD = krénikus
obstruktiv tiid6betegség; DAD = (diffuse alveolar damage) dif-
taz alveolaris kirosodds; DL, = szén-monoxid diftziés kapa-
citds; FEV, = erdltetett kilégzési masodperctérfogat; FVC =
forszirozott vitilkapacitis; GGO = (ground glass opacity) tej-
tiveghomdly; HRCT = nagy felbontiasa CT-vizsgilat; IgG =
immunglobulin G; IgM = immunglobulin M; ILD = (intersti-

tial lung disease) interstitialis tiidGbetegség; INR = nemzetkozi
normalizilt rita; IVIG = intravénds immunglobulin; LDH =
laktitdehidrogendz; LIP = lymphoid interstitialis pneumonia;
NSIP = nem specifikus interstitialis pneumonia; OP = organi-
zal6 pneumonia; RA = rheumatoid arthritis; RNP = ribonukleo-
protein; SLE = szisztémdas lupus erythematosus; SLICC =
(Systemic Lupus International Collaborating Clinics) Sziszté-
mids lupus nemzetkozi kollaboraciés klinikai kritériumok;
SLS = (shrinking lung syndrome) zsugorod¢ tiid6 szindroma;
Sm = Smith-antigén; TLC = teljes tiidGkapacitas; UIP = szok-
vanyos interstitialis pneumonia
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A szisztémas lupus erythematosus (SLE) az egyik leg-
gyakoribb autoimmun betegség, amely leginkibb fiatal,
reproduktiv korban 1év6 néket érint. Hatterét tekintve
multifaktoridlis betegség, amelynek prevalencidja 50—
100,100 000 f6re tehet Magyarorszigon.

Az SLE valamennyi szervet érintheti, a pleuropulmo-
nalis érintettség a betegség korlefolydsa sorin barmikor
kialakulhat. A lupusos betegek dltalinos pulmonolégiai
vizsgilata soran gyakorta, tobb mint 50%-ban észlelhetd
pulmonalis manifesztacio [1]. Leggyakrabban a diffaziés
kapacitds (DL) csokkenése észlelhets, amely restriktiv
ventilacids zavarral jarhat egytitt [2, 3]. Kordbbi vizsga-
latunkban a pulmonalis panasz miatt vizsgilt SLE-bete-
gek 92%-dndl volt észlelhets 1égzésfunkcids eltérés [4].
Amennyiben felmeriil pulmonalis tiinet, minél el&bb ja-
vasolt egy dltalinos pulmonolégiai kivizsgilas (mellkas-
rontgenvizsgilat, mellkasatvildgitas [rekeszmozgis ellen-
Grzése végett], nagy felbontoképességli CT-vizsgilat
[HRCT], vérgazvizsgilat, 1égzéstunkcios és diffizios
kapacitis mérése, laboratoriumi vizsgélat). Az 1. tabli-
zatban a pulmonalis manifeszticiok csoportositisa litha-
té. A tovibbiakban a thoracalis manifeszticiokat anaté-
miai felosztas szerint ismertetjik.

1. tiblazat | Az SLE pulmonalis manifeszticidinak csoportositisa
Erintett struktara Akut manifeszticié Krénikus
manifeszticié
Pleura Pleuritis, pleuralis
folyadék
Vasculatura Pulmonalis embolia, | Pulmonalis artérids
akut reverzibilis hypertonia (PAH),
hypoxaemia SLE-asszocidlt
vasculitis
Parenchyma Akut lupus SLE-asszocidlt ILD
pneumonitis (ALP), | (fibrosis)
diffaz alveolaris
haemorrhagia
(DAH), infectiosus
infiltrdtum
Légat Akut Bronchiectasia,
cricoarythenoiditis bronchiolitis
obliterans
Diaphragma Shrinking lung
szindréma (SLS)

Pleuralis érintettség

A leggyakoribb manifeszticié a pleuritis (serositis),
amely szerepel az SLE 2012-es ACR/SLICC diagnosz-
tikus kritériumai kozott is [5]. Legjellemz6bb tiinete a
pleuralis mellkasi fijdalom, amely lehet egyoldali vagy
kétoldali, tovibba kisérheti kohogés, liz és dyspnoe.
SLE-ben gyakoribb a kis mennyiségii, bilateralis mellkasi
folyadékgyiilem, de ritkibban, az SLE aktivitisitdl fiig-
gden, akdr a scapula magassigdig vagy cstcsig ¢éré flui-
dum is megjelenhet [6]. Egy kanadai prospektiv vizsgi-

lat sordn igazoltak, hogy a betegség fennilldsinak ideje,
a beteg életkora az SLE diagnézisakor, a nagy kumulativ
karosodas, valamint az egyidejii RNP és Sm-antitest sze-
ropozitivitasa kozel kétszeresére noveli a pleuritis kiala-
kuldsanak kockazatat [7]. A pleuralis folyadéknak SLE-
ben gyakori oka lehet sziv- vagy veseelégtelenség is [8].

Tiinetek és diagnosztika

Nagy mennyiség(i folyadék esetén dyspnoe, pleuritis ese-
tén légzéssel Osszefliggs fajdalom jellemz6. A pleuralis
folyadék felmeriilhet a fizikalis vizsgalat sorin, amelyet
mellkas-rontgenvizsgalattal lehet igazolni, azonban az
etiolégidjanak tisztazasira thoracocentesis végzése sziik-
séges. A nyert fluidumbdl pH-, fehérje-, LDH-, gliik6z-
meghatarozast, citoloégiai és immunoldgiai vizsgilatot,
valamint infekciégyant esetén Gram-kenetbdl mikrobio-
logiai tenyésztést lehet végezni. Ha a mellkasi puncta-
tumban magas gliik6z-, alacsony LDH-szint és anti-
dsDNS-autoantitestek észlelhetSk, és amennyiben az
ANA-titer >1/160, 92%-o0s szenzitivitisban igazolhaté
az SLE-eredet [9].

Terapin

Az SLE-pleuritisek kezelésében f6 szempont, hogy az
aszimptomas, illetve kis mennyiségi folyadékgyiilemek
jol reagilnak nem szteroid gyulladasgatlé szerekre.
Amennyiben nagyobb mennyiség(i folyadékrél van szo,
oralisan 20-40 mg napi d6zist szisztémds kortikosztero-
id adhat6 [10]. A kezelés 3—4 hétig alkalmazhat6 a klini-
kai vélasz fiiggvényében. Terdpiarezisztens esetekben
pleurodesis végzése jon széba [11].

Vascularis érintettség

Pulmonalis hypertonin

Az SLE-hez kapcsoléd6 pulmonalis artérias hypertonia
(PAH) gyakorisiga 0,5-17,5% [12], amely jellemz&en
régota, dltalaban tobb mint 5 éve fenndllé SLE-ben, £6-
ként a 40 év feletti n6knél jelentkezik [13]. SLE-ben a
kisartéridk extenziv atalakulisa miatt szekunder, preka-
pillaris PAH alakul ki, amely végiil jobbszivfél-elégtelen-
séghez és halilhoz vezethet. Egy SLE-betegeken végzett
vizsgalat alkalmaval megallapitottik, hogy a Raynaud-
jelenség, valamint antikardiolipin és anti-Ul-antitestek
jelenléte 3-,4-, 5-sz0rosére emelheti a pulmonalis hyper-
tonia kialakuldsdnak a rizikéjat [14].

Tiinetek és diagnosztika

A PAH legfontosabb tiinete lehet a légszomj, amely ter-
helésre fokozodik. Jarhat mellkasi fijdalommal, koho-
géssel, illetve mellkasi folyadékgyiilemmel. El6rehaladott
pulmonalis hypertonia esetén a betegek egyharmadanal
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‘ SLE-asszocialt PAH kezelése ‘

[

Terapia: antikoaguldns kezelés, INR-célérték: 1,5-2,5,
diuretikus kezelés, illetve sziikség esetén oxigén adasa

|

‘ NYHA-stadium alapjan ‘

‘ Immunszuppresszivterépia‘

‘ 4—6 honap mulva kontrollvizsgalat ‘

‘ 11 (CI1>3,1 L/min/m?) }74{ 11 (CI<3,1 L/min/m?) ‘

Pulmonalis vasodilatator +
Immunszuppressziv terapia

|

‘ 4-6 honap mulva kontrollvizsgalat

Megfelel§ terapias valasz ‘ ‘ Megfeleld terapias valasz }—

Nem megfelel
terapias valasz

Nem megfelelé
terapids vélasz

Immunszuppressziv kezelés

Kezdhetd a fenntarto kezelés
(azathioprin, mycophenolate mofetil)

Immunszuppressziv

ledllitasa, kivéve, ha
pulmonalis vasodilatator

kezelés elhagyasa,
megfontolandd
kombinalt pulmonalis

kezelés indul

*‘ Szoros klinikai nyomon kévetés }——4 vasodilatatorok addsa

1. 4bra SLE-asszocidlt PAH kezelési irdnyvonala [19]

CI = cardiac index; NYHA = New York Heart Association

jobbszivtél-elégtelenség tiinetei is észlelhetSk. Az SLE-
vel asszocidlt PAH felismerése transthoracalis echokardi-
ografia, valamint a jobbszivfél-katéterezés segitségével
torténik. SLE-ben azonban szimos mds etioldégia miatt
is kialakulhat PAH, amelynek eredetét mindenképpen
tisztazni kell: perfiziés tidbszcintigrafidval /mellkasi an-
giokomputertomografia- (aCT-) vizsgalattal kizdrandé a
krénikus thromboembolisatio, mellkasi CT-vizsgalattal
az interstitialis tid8betegség (ILD), poliszomnogrifos
szliréssel az obstruktiv alvisi apnoe szindréma, tovibbd
kizdrand6 HIV- és krénikus méjbetegség.

Terapin

Egységes iranyelvek az SLE-asszocidlt PAH kezelésére
nincsenek. Az immunszuppressziv (cyclophosphamid,
kortikoszteroid) kezelést immunmodulins (azatioprin,
ciclosporin, mycophenolat mofetil) kezeléssel lehet ki-
egésziteni. A kozelmultban végzett vizsgilatok kimutat-
tak, hogy hatékony lehet az epoprostenol [15], bosentan
[16], sitaxsentan [17] és a sildenafil [ 18] alkalmazdsa. Az
SLE-asszocialt PAH kezelési algoritmusat az 1. 4bra mu-
tatja [19].

Alkut reverzibilis hypoxaemin

Akut reverzibilis hypoxaemia szindréma az SLE extrém
ritka vascularis manifeszticioja. Patogenezise nem tisztd-

zott, az aktivalt endothelium, valamint a komplement-
rendszer aktivaciéjanak kombinacidja vezethet a pulmo-
nalis leukocytaaggregacidhoz [20].

Tiinetek, diagnosztika és terapin: Klinikailag hirtelen fel-
1ép6 akut hypoxaemia normalis radiolégiai kép mellett
[21]. Legtobb esetben jol reagil a nagy dézisu kortiko-
szteroidra [22].

SLE-asszocialt vasculitis

Pulmonalis vasculitis SLE-ben parenchymaérintettség
nélkiil ritka.

Tiinetek és dingnosztika: A szekunder vasculitis gyantjat
felvetheti a haemoptysis, 1dz vagy subfebrilitas, illetve a
dyspnoe. Nagyon fontos elkiiloniteni az infekcids erede-
td korképektdl (pneumonia, szepszis) és egyéb nekroti-
zal6 vasculitisektdl (granulomatosis polyangiitissel [We-
gener], illetve eosinophil granulomatosis polyangiitis
[Churg-Strauss]). Az SLE-asszocidlt vasculitis a cutan
laesioktdl, a kisereket érinté gyulladason keresztiil egé-
szen a kozép-, illetve a nagyerek vasculitiséig, jellemzGen
a mesenterialis vasculitisig terjedhet [23]. Az esetek
75%-aban Raynaud-fenomén is kimutathat6é [24]. Dif-
faz alveolaris haemorrhagiara (DAH) utalnak a mellkasi
rontgenen névumként megjelend bilateralis alveolaris
infiltratumok, a csokkené hemoglobin /hematokrit szint,
illetve a bronchoalveolaris lavage (BAL) sordn az alveo-
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lusokbdl nyert fluidumok egyre haemorrhagiisabbak,
amelyben mikroszképosan siderophagok mutathaték ki.
A diffazids kapacitds >30% feletti névekedése is DAH-ra
utalhat, ahol a diagnézist a transbronchialis biopszia
adja. A szovettani minta immunfluoreszcens festése so-
ran igazolhatok az SLE-ben jellemz§ irreguldris immu-
noglobulinok és komplementdepozitumok [25, 26].

Terapin: A kezelés iranyelveit a European Vasculitis Stu-
dy Group (EUVAS) klinikai csoportok alapjan hatirozta
meg [27], és a pulmonalis vasculitis terdpidjit a 2. tabla-
zatban foglaltuk Gssze.

Pulmonalis embolia

A pulmonalis embolia kockizata gyakoribb az itlagpo-
puldcibhoz képest, kiilonodsen az SLE diagnézisat kovetd
egy éven beliil [28]. Antifoszfolipid-szindrémaval (APS)
szov8dott SLE-ben gyakoribb, ahol akar az antifoszfoli-
pid-szindroma elsé pulmonalis manifeszticiéja lehet.
Ennek hatterében a lupus anticoagulans (LA), antikardio-
lipin-antitest (aCL), illetve antifoszfolipid-antitest (aPL)
thrombogen szerepe igazolhato.

Tiinetek és diagnosztika: Hirtelen, akutan fellépé nehéz-
1égzés, mellkasi fijdalom, esetleg haemoptysis tiineteivel
jelentkezhet a pulmonalis embolia. Diagnosztizildsiban
a laboratériumi D-dimer emelkedettsége esetén a mell-
kasrontgen, echokardiogrifia, illetve tiid6szcintigrifia
végzése soran felmeril$ kétséges esetben biztos diagno-
zist a mellkasi angio-CT-vizsgailat ad.

2. tablazat | Pulmonalis SLE-ben a vasculitis kezelésének irdnyelvei [27]

Klinikai Jellemz6 | Vesefunkci6 | Veszélyez- | Indukcids terdpia
osztilyozds | tiinetek tetett lehet8ségei
vitalis
szervi
funkciéd
Limitalt Nem Szérum- Nem Kortikoszteroid
kreatinin VAGY
<120 methotrexat
pmol/1 VAGY azathioprin
Korai Igen Szérum- Nem Cyclophosphamid
generalizalt kreatinin VAGY
<120 kortikoszteroid
nmol /1 + methotrexat
Aktiv Igen Szérum- Igen Cyclophosphamid
generalizalt kreatinin + kortikoszteroid
<500
pmol/1
Sualyos Igen Szérum- Igen Cyclophosphamid
kreatinin + kortikoszteroid
> 500 + plazmacsere
pmol/1
Refrakter |Igen Nincs Igen Mérlegelendd:
IVIG, infliximab,
rituximab

Terapin: Amennyiben akut pulmonalis embolia igazolha-
té, azonnali antikoagulins kezelés megkezdése sziiksé-
ges. Antifoszfolipid-szindréméval szovédott SLE-ben
kialakult pulmonalis embolia kezelése el6szor kis mole-
kulasalyt heparin, majd K-vitamin-antagonista kezelés
javasolt. Hosszt tava (akdr élethosszig tart) antikoagu-
lans kezelés soran 2,0-3,0 célérték kozotti a terdpids
INR-tartomany, amennyiben antifoszfolipidantitest-po-
zitivitds is igazolhatd, tgy az INR terapids célértéke:
2,5-3,5 kozotti érték. Emellett sziikségessé valhat a
kortikoszteroid- vagy immunszuppressziv kezelés inten-
zifikdldsa [29].

Léguti érintettség
Felso léguti évintettséy

Fels6 1éguti érintettség az enyhe mucosalis nyalkahartya-
gyulladastdl egészen a tracheostomidt igényl6 hangsza-
lagbénulas miatti fixdlt léguti obstrukcidig terjedhet.

Tiinetek, diagnosztika és terdpin: Klinikai tiinetei a szaraz
kohogés, laryngealis diszkomfortérzés, dyspnoe, rekedt-
ség és nehezitett belégzés lehetnek. Az SLE-betegek rit-
ka, de stlyos felsG 1égati obstrukcidja hatterében cricoa-
rythenoid arthropathia allhat. Rheumatoid arthritisben
jellemz&en krénikus a cricoarythenoiditis, amely f6ként
sebészi beavatkozast igényel, azonban SLE-ben akut
cricoarythenoiditis gyakoribb, amely a nagy dézisa korti-
koszteroidkezelésre jol reagal [30].

Bronchialis évintettséy

Az alsé légati érintettségen belill a trachea, illetve a f6
bronchusok stenosisa viszonylag ritka [2]. Fontos
bronchialis manifeszticié a bronchiectasia és a kis 1éguti
obstrukciét okozé bronchiolitis obliterans. Obstruktiv
ventilacids zavar SLE-betegeknél koriilbeliil 5—40%-ban
igazolhato.

Tiinetek és diagnosztika: Klinikai tiinetként perzisztald
dyspnoe, csokkent terhelhetSség emlithetS. A diagnézist
l1égzéstunkcios, difftizidskapacitds-vizsgalat, ki- és belég-
zési HRCT-vizsgalat, valamint transbronchialis tiid&bi-
opszia végzése segit felallitani. Szovettanilag a kis bron-
chusok, bronchiolusok akut gyulladasa lathaté és a
bronchiolusok faliban immunglobulin depozitumok
(IgG és IgM), valamint fibrinogének rakédnak le, ami
endobronchialis sziikiiletet okoz. A bronchiolitis obli-
terans obstruktiv forma tdrsulhat pulmonalis infiltricié-
val [31]. ElkiilonitS kérisme sordn asthma bronchiale és
kronikus obstruktiv tiidébetegség (COPD) zarandé ki.
Shen és mtsai egy populicidalapt, retrospektiv, kohorsz-
vizsgalat keretén beliil allapitottik meg, hogy SLE-bete-
gekben magasabb rizikéval alakul ki COPD, mint az at-
lagpopuldciéban. Eziltal a COPD-vel szévédott SLE
esetén a betegek tulélése jelentGsen rovidebb, mint a
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COPD-betegek talélése. Ennek hétterében a cigaretta-
fiist gyulladast kelt§ hatdsmechanizmusai feltételezhet6k
[32].

Terapin: A kezelésben egyrészt a kortikoszteroidok (per
os/inhalativ formaban), cyclophosphamid, valamint in-
halaciés bronchodilatator (antikolinerg, B2-agonista) ke-
zelés jon széba, valamint a dohanyzds siirgds elhagyasa
javasolt [7].

Parenchymaérintettség

Akut lupus pnewmonitis

Az akut lupus pneumonitis (ALP) az SLE nem gyakori,
azonban egyik legrettegettebb pulmonalis manifesztaci-
6ja. Az SLE-betegek 1,4—4%-aban fordul el6 [33].

Tiinetek és diagnosztika: Tinetei dltaldban aspecifikusak,
akutan kezd&dnek: nehézlégzés, kohogés, 1az, hidegra-
zas, pleuralis fijdalom, illetve haemoptysis lehetnek.
Amennyiben nem ismert az SLE, nehéz diagnézishoz
jutni, mert infekcidés pneumonia képét utinozhatja. Ra-
diolégiai eltérés lehet a kiterjedt, diftiz GGO-s konszo-
liddtum, valamint megjelenhet uni- vagy bilateralis alve-
olaris infiltraitumként, amely f6ként az alsé tiidémezGben
dominal, de akdr pleuralis fluidum képét is mutathatja.
Az ALP mellett felmeriil$ diffaz alveolaris haemorrhagia
(DAH) elkiilonitésében tiid6biopszia végzése jon szoba,
azonban ez nem minden betegnél javasolt. ALP-ben a
szovettan a mikroszkdépos DAD képét mutatja: az alveo-
laris térben hialinmembran, 2-es tipusd pneumocytik
prolifericidja, interstitialis gyulladas, fibrosis, de nincs
alveolaris haemorrhagia vagy capillaritis, szemben a
DAH hisztologiai képével. Az ALP gyakran letalis pul-
monalis komplikiciéja az SLE-nek. A mortalitasi rita

>50% [33].

Terdapin: Nagyon fontos az életet veszélyeztetS vérzés
azonnali kezelésének a megkezdése intenziv osztalyon.
Kezelésében a nagy doézist kortikoszteroid adasat
javasoljak, amelynek dézisa 1-2 mg/kg/nap. Stlyos és
szteroidrezisztens esetekben javasolhaté azathioprin-,
cyclophosphamid-, IVIG-kezelés és plazmaterézis mo-
noterdpiaban, illetve sikertelenség esetén kombindlva

[33-35].

SLE-asszocialt interstitialis tiidobetegséy

Az SLE-asszocialt kréonikus interstitialis tiidGbetegség
(ILD) az idiopathids interstitialis pneumoniak (IIP)
egyik altipusa, amelynek elkiilonitése a tobbi I1P-cso-
porttél gyakorta nehézkes. Az SLE-asszocialt ILD meg-
jelenése altalaban az id&sebb, férfi betegekben gyakoribb
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[35]. Diftaz ILD vagy krénikus pneumonitis a betegek
3-8%-4andl fordul el [36].

Tiinetek és diagnozis: Tiinetei koziil a perzisztilé dys-
pnoe, pleuralis mellkasi fijdalom és a szaraz kohogés a
legjellemzGbb. Fizikalis vizsgalat sordn 1az, dobverduj-
jak, cyanosis, kétoldali, f6ként a tiid6ébazisok felett ész-
lelhet6 fibroticus crepitatio. Diagnozisit dltaliban a
mellkasi rontgenen lathaté kétoldali, dltalaban szimmet-
rikus gocos/koteges elvaltozasa veti fel. Tovabbi, fino-
mabb tiid6parenchyma-eltérés leirdsa céljab6l HRCT-
vizsgilat végzése javasolt. Leggyakrabban nem specifikus
interstitialis pneumonia (NSIP) vagy szokvanyos intersti-
tialis pneumonia (UIP) a legjellemz6bb megjelenése.
Légzéstunkcids vizsgilat és difftzidskapacitis-vizsgalat
rendszeres végzése javasolt. ILD-ben dontSen restriktiv
ventilaciés zavar igazolhat6, de megjelenhet obstruktiv
ventildciés zavar vagy kevert tipusi eltérés is. Altalaban
forszirozott vitalkapacitis (FVC), teljes tiid6kapacitds
(TLC) és az erdltetett kilégzési masodperctérfogat
(FEV,) csokkent értéke lathaté. A tiidSparenchyma-ka-
rosodds monitorozdsira a diffaziés kapacitds vizsgilata
megfelels. A beteg aktualis fizikai allapotinak kovetésére
nagyon jO vizsgalat a 6 perces jarasteszt (6MWT) [37].
Egy lengyel kutatécsoport pulmonalis fibrosisban érin-
tett SLE-betegek bronchoalveolaris lavage-dbol nyert
fluidumban lathato sejtekbd], illetve kemokinkoncentra-
cié-viltozasokban kereste az dsszefiiggést. A CXCL10 és
CXCL11 kemokinek szintje Osszefliggést mutatott a ne-
utrophil granulocytik akkumuldciéjaval ezekben a bete-
gekben. A jov8ben felmeriilhet CXCL10 és CXCLI11
kemokinek meghatirozasa a tiid6fibrosis rizikéfaktora-
nak el6rejelzésében [38]. A terdpia eldontése céljabol
transbronchialis tiidé biopszia/kriobioszia, illetve ese-
tenként sebészi mintavétel végzése jon széba [39]. Az
SLE-ILD hisztopatolégiai felosztisa szerint leggyako-
ribb a nem specifikus interstitialis pneumonia (NSIP),
kevésbé gyakori az organizilé pneumonia (OP), lym-
phoid interstitialis pneumonia (LIP), szokvanyos inter-
stitialis pneumonia (UIP), diffaz alveolaris kirosodds
(DAD) [40].

Terapin: SLE-asszocidlt ILD kezelésében legf6bb szem-
pont az alapbetegség kezelésének intenzifikildsa. Jellem-
z6en immunmodulins és immunszuppressziv terdpids
lehet&ség all rendelkezésiinkre jelenleg. Prednizolonke-
zelés kezdetben nagy dézisban (0,5-1 mg/kg/nap) ja-
vasolt, majd folyamatosan, lassan csokkentve. Hypoxae-
mia esetén oxigénterdpia addsa fontos. Tovabbi kezelés
hatdstalansdg esetén: azathioprin, cyclophosphamid,
egyéb immunszuppresszivum (példaul ciclosporin, my-
cophenolat mofetil, kalcineurin) és a jovGben a biol6giai
kezelések johetnek széba (rituximab, belimumab, tocili-
zumab, sifalizumab, ocrelizumab) [37,41].
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Infekcios evedetii pavenchymalis besziirodések

Az SLE kapcsin mind az adaptiv, mind a természetes
immunitas elemeiben jelentGs kirosodast irtak le, de a
kezelés soran az immunszupprimalt dllapot is jelentSs ri-
zikétaktora a kiilonbozé infekcidknak. A névumként
megjelend parenchymalis infiltraitumok a mellkasrontge-
nen felvetik az infekcié lehet8ségét, ekkor a kérokozd
miel6bbi megtalalasa és célzott kezelése sziikséges [22].

Musculoskeletalis érintettség

A Kklasszikus pulmonalis és pleuralis érintettség mellett a
légz8pumpa kirosoddsa szempontjabdl a légzdizomzat
érintettségével is szamolni kell. Leggyakrabban a rekesz-
izom érintett, amely az SLE kozvetlen manifeszticidja,
de a lupus kezelésében hasznalt gyogyszerek mellékhata-
sa is lehet. A musculoskeletalis érintettség legfontosabb
megjelenése a shrinking lung szindréma (SLS).

Tiinetek és diagnosztika: Az SLS jellemz8en fokoz6déd
dyspnoe, csokkent terhelhet8ség, pleuralis fijdalom tii-
netével jelentkezik. A mellkasrontgenen egyik vagy
mindkét oldalon magasabban 4ll6 rekeszkupola, vala-
mint csokkent tiidémez§ rajzolata lithat6. Nagyon fon-
tos a mellkas-rontgenatvilagitas, amely sorin nem vagy
alig mozgdé diaphragma dbrazolédik. Alternativ vizsgald-
modszer a rekeszmozgis megitélésére a mellkasi ultra-
hangvizsgilat. Légzéstunkcids vizsgilat restriktiv venti-
laci6t mutat csokkent tiidévolumenekkel. Az SLS
diagnoézisa meglehetdsen nehéz, mert kizarandé az
egyéb parenchymalis /vascularis eltérés, a lupus myopa-
thia, illetve a szteroid indukilta myopathia, valamint az
egyéb okt nervus phrenicus diszfunkciéja. Patogenezise
egyel6re nem tisztizott [42].

Terapin: Az SLS kezelésében 30-60 mg prednizolon/
nap javasolt. Amennyiben nem megfelels a tiinetek javu-
lisa, széba jon még teofillin 750 mg/nap dézisban.
Javasolhat6 még inhalaciés (2-agonista, illetve egyéb
szteroidspérolé immunoszuppresszivum (cyclophospha-
mid, azathioprin) addsa is. Emellett rendkiviil hatékony
lehet a 1égz&torna rendszeres végzése [43].

Anyagi tamogatdis: A kozlemény megirasa és a hozza
kapcsolédé kutatbmunka anyagi timogatdsban nem ré-
szesiilt.

Szerzdi munkamegosztas: V. K.: A kézirat oOsszedllitisa.
O. B.: Az egyes fejezetek Osszedllitisa. M. V.: A kézirat
szerkesztése, korrigdlasa. A cikk végleges viltozatat vala-
mennyi szerzd elolvasta és jévihagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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