I/1. A mellhártya és a tüdő morfológiája, a tüdőszegmentumok

Pleura:
2 lemez (visceralis, parietalis), áthajlás a tüdőkapuban (hilus pulmonis). 2 lemez között folyadékfilm. Ha folyadékgyülem keletkezik, először a sinus costodiaphragmaticusban jelenik meg.

Tüdő morfológia:
Apex pulmonis a cupula pleurae-ban (rtg-n a clavicula takarja! tumor, tbc-s góc nem mindig látszik); hörgők, erek, idegek belépési pontja a radix pulmonis

SZEGMENTUMOK:
JOBB TÜDŐFÉL:
FELSŐ LEBENY: apicale (1), posterior (2), anterior(3)
\
   köztük: fissura horizontalis
/
KÖZÉPSŐ LEBENY: laterale (4), mediale (5)
\
  köztük: fissura obliqua
/
ALSÓ LEBENY: basale sup. (6), basale mediale (7), basale ant. (8), basale laterale (9), basale post. (10)

BAL TÜDŐFÉL:
FELSŐ LEBENY: apicale (1), posterior (2), anterior (3), lingulare sup. (4), lingulare inf. (5)
\
  köztük: fissura obliqua
/
ALSŐ LEBENY: basale sup. (6), basale ant (8), basale lat. (9), basale posteromediale (10)
(önálló 7-es nincs, 8-ashoz, 10-eshez társulhat)

Trachea: 10-12 cm hosszú a larynxtól a bifurcatioig, patkó alakú porcok, ahol nem fedi: paries membranaceus. Bifurcationál carina (kiszélesedés: nycs. megnagyobbodást jelez!)
Bronchus principalis → bronchus intermedius → bronchiolus terminalis → bronchiolus respiratorius
Acinus: 1 bronchiolus terminalishoz tartozó terület. Kb. 25-30 ezer van

Vérellátás: kettős: a. pulmonalis (jobb szívfélből, bronchusokat követi), a. bronchialis (bal szívfélből)
vénás keveredés!

Nyirokrendszer: pleura visceralis felé vagy hilusi nycs. felé (daganat áttétek itt)

Beidegzés: n. vagus, cervicalis és felső thoracalis ggl-kból; bronchusokat követik. mirigyek szabályzása, irritáns receptorok (pl. köhögési inger)

I/2. A tüdő respiratórikus és non-respiratórikus funkciói

RESPIRATORIKUS FUNKCIÓ:

Külső légzés: vér és külvilág közti O2 és CO2 csere, alveolocapilláris membránon keresztül
Anatómiai holttér: konduktív légutak térfogata, 150-200 ml.

	Parciális nyomás (Hgmm)
	Vénás vér
	Alveoláris gáztér
	Artériás vér

	O2
	40
	105
	95

	CO2
	46
	40
	40



Alveolaris ventilláció: az a levegőmennyiség, amelynek CO2 tenziója kiegyenlítődik az artériás vér CO2 tenziójával 1 perc alatt. Átlagosan 4.2 l/perc

Tüdő véráramlása: ~5.4 l/perc
V/Q arány normálisan ~0.8, ez alatt pCO2(a) emelkedik (főleg alveolaris hypoventilláció miatt lehet)

NON-RESPIRATORIKUS FUNKCIÓ:

VÉDŐFUNKCIÓ:
· légkondícionálás (hőmérséklet, páratartalom): napi 250 ml folyadék és 350 kcal hőveszteség
· aerodinamikus filter: 10 um feletti részecskék az orrnyálkahártyán és proximális légutakon fennakadnak. Minél kisebb egy részecske, annál mélyebbre jut (de! azbesztszálak ~2-300 um!)
· mucocilliaris clearance: gél fázisú anyag borítja a hörgők falát, melyet csillók továbbítanak a külvilág felé
· sejtes védekezés: alsó légutakban, macrophagok, NK sejtek
· humorális védekezés: IgA, IgG neuraminidáz, IFN, stb.
FILTERFUNKCIÓ: a vérkeringés a tumorrészecskéket (tüdő mint metastasis-gócpont), embolusokat kiszűri. 75 um felett a kisartériákban, az alatt a kapillárisokban szűrődnek ki. Anastomosisok révén 15-75 um-es részecske is eljuthat a bal szívfélbe!
ILLÓANYAG-ELIMINÁCIÓ: aceton (ketoacidózis), metilmerkaptán (foetor hepatis)
METABOLIKUS FUNKCIÓ: surfactant-termelés, PGE2, hormonok, vasoaktív anyagok termelődnek
HEMOSTASIS: fibrinalvadék-képzés és –feloldás, tromboplastin- és heparin-termelés

I/3. A tüdőbetegek fizikális vizsgálata, kóros hallgatózási leletek

GYAKORI TÜNETEK: köhögés (#1), nehézlégzés, köpet (véres, nagy mennyiségű, gennyes, bűzös vagy szokatlan színű), fájdalom

FIZIKÁLIS VIZSGÁLAT:
INSPECTIO:
hordómellkas (emphysema), csücsörítő légzés, paradox légzőmozgás (légzőizomzat-fáradás), vastag nyak (v. c. sup.-szindróma, mediastinális térfoglalás), nőknél emlőelváltozás (rtg-n tüdőfolyamatnak nézhető), dobverőujj (hypoxia/paraneoplasiás tünet), hypertrophiás osteoarthropathia (paraneopl.), cachexia (végstádiumú daganat), bevérzés-suffusiók (steroidot szedőkben), nyeregorr (Wegener-granulomatosis jele lehet)

KOPOGTATÁS:
Fiziológiásan teljes, éles, nem dobos (TÉND, ~140 Hz)
Magas rekeszállás: phrenicus bénulás (tüdőembolia miatt), kontrakciós folyamat–hegesedés, gyulladás
Mély rekeszállás: súlyos emphysema, asthmás roham
hypersonor hang: emphysemában
dobos hang: PTX-ben
tompulat: folyadékgyülem, tumor (5 cm-nél mélyebben lévő nem mindig kopogtatható ki)

HALLGATÓZÁS:
Fiziológiás: puhasejtes alaplégzés (16-200 Hz)

Egészséges tüdőn hallható hangok:
Sejtes légzés: halk, belégzés hosszabb, kilégzés néha nem is hallható
Bronchialis ~: hangosabb, erősebb, mélyebb, sternum felett (ha máshol is, kóros)
Bronchovesicularis ~: előző kettő közti átmenet
Trachealis: hangos, erős, be- és kilégzés azonos hosszú, csak nyakon


Járulékos hangok:
Folyamatos: sípolás, búgás (fertőzés, szűkület, bronchospazmus, asthma, COPD, fibrózis)
Megszakításos: szörtyzörej, crepitáció (váladék, interstitialis fibrózis miatt)

TAPINTÁS:
Pectoral fremitus: pleuralis elváltozásban tompult, parenchymásban fokozott

I/4. A tüdő rtg diagnosztikája, röntgenfelvételek, átvilágítás és indikációi

- Átvilágítás, felvételezés
- Szummációs- vagy rétegfelvétel (tomográfia, ezt a CT kiszorította)

Keménysugár-technológia: 100 kV csőfeszültség, rövidebb expozíció, kisebb sugárterhelés, élesebb kép
Ma már szinte mindenhol digitális képrögzítés történik (utólag manipulálható, egyszerűbb tárolás, anyagtakarékosság)

Lábra állítható betegről posteroanterior (PA) képet, fekvőbetegről anteroposterior (AP) képet készítűnk
Mély belégzésben (kiv. PTX gyanúja, az kilégzésben jobban látszik)
AP felvételen nem látható területek: hátso rekeszi sinusok, retrocardialis és felső paramediastinalis tüdőrészek

Kontraindikáció (megfelelő sugárvédelem mellett) nincs. Minden tüdőbetegségre gyanús betegen elvégzendő

I/5. A kóros tüdőelváltozások röntgenmorfológiája

· Csontos mellkas: scoliosis, tyúkmell, tölcsérmell látszik, számfeletti borda, fractura
· Diaphragma: jobb rekeszív fiziológiásan magasabban, folyadékgyülem látszhat
· Mediastinum, hilus: hilusárnyék az a. pulm. elágazásai miatt (pangás látszhat), nycs. elváltozás esetén oldalirányú és CT felvételt csinálunk
· Tüdőparenchyma:
· Felismerési határ 5-8 mm.
· sugárelnyelést fokozhatja levegőhiány (folyadék, tumor, atelectasia, kötőszövet-szaporulat). 
· Levegőbronchogram: hörgő légtelt, acinusok nem (gyulladásban előfordul, malignus eltérésben nem)
· Atelectasia: kompressziós (PTX-ben), resorptiós (elzáródás miatt)

Eltérések:
· Interstitialis tüdőbetegségek:
· reticularis (hálószerű, szésőséges esetben lépesméz-tüdő - sarcoidosisban)
· nodularis (1-5 mm-es gócok, miliaris TBC-ben, hemosiderosisban, daganat szóródásban)
· reticulonodularis (előző 2 keveredik, sarcoidosis 2. stádiumában, lymphoma, lymphangitis carcinomatosa)
· linearis
· kerekárnyék: ha változatlan méretű, benignus. Elmosódott szélű gyulladásban, éles szélű lehet granuloma, carcinoid, hamartoma, sarcoma, bronchusadenoma (fiatalokban). 40 év feletti dohányosoknál carcinoma (nem elkülöníthető elsajtosodott góctól), centrális meszesedés hamartomát, perifériás meszesedés TBC-s gócból induló hegcarcinomát jelez. Hirtelen növekedés sürgős műtéti indikáció. Multiplex kerekárnyék malignus eredetű (kiv. echinococcus-cysták, leiomyofibromatosis) általában hypernephroma vagy egyéb áttét
· Üregképződés: vastag falú az abscessus, Wegener-gr., carcinomametastasis, aspergilloma (utóbbinál félhold alakú világos folt – aspergilluskosár), elvékonyodó a TBC-s caverna kezelés hatására
· Vonalas árnyék:
· Kerley A: 1 mm-nél keskenyebb 5-6 cm hosszú vízszintes: perivasc. kötőszöveti duzzanat
· Kerley B: perifériás, 1-2 cm-es, pleurával összefüggő. vénás pulmonális hypertensio miatti kötőszöveti ödéma jele
· Kerley C: piramis alakú árnyék, Kerley B szummációs képe
· Fleischner-féle vonalas atelectasia: 1-3 mm vastag, 4-10 cm-es medialisan vastagabb, pleurabehúzódás jele
· Pleurális folyadék: 200-400 ml-től látható, lateralisan magasabban, medialisan alacsonyabban van (ez az Ellis-Demoiseau-vonal), áttolja a mediastinumot; letokolódhat

I/6. A mellkasi szervek képalkotó vizsgálatai, a CT és UH vizsgálat indikációi

CT: KOMPUTER-TOMOGRÁFIA

2-3 mm átmérőjű képletek is láthatók
Hilusképletekről megbízható képet ad.
CT-vezérelt biopsia speciális alkalmazási területe
Tüdőrák korai stádiumában diagnosztikus
Nagy sugárterhelés miatt feleslegesen ne végezzük

Abszolút indikáció:
· malignus daganat kezelése előtt, TNM-besorolás (T besorolásra rendkívül jó)
· CT-vezérelt biopsia
· interstitiális betegségek: eosinofil granuloma, lymphangioleiomyomatosis, sarcoidosis, chr. interst. pneumonia, lymphangitis carcinomatosa, bronchiectasia
Relatív indikációk:
· fejl. rendellenességek (hamartoma komponenseinek elkülönítése)
· emphysemák egyes típusai (centrolobularis, panlobularis, paracicatrialis, septalis)
· post-irradiációs pneumonitis, fibrosis (ha a rtg-vizsgálat eredménytelen)
· tumor-resectio után

High-resolution CT: interstitialis betegségekben, korai emphysema igazolására, tüdőembólia!
Low-dose CT: szűrővizsgálatra
Spirál CT: jó minőségű kép, 

DIGITÁLIS SZUBSZTRAKCIÓS ANGIOGRÁFIA (DSA):
Vascularis elzáródás, embolia vizsgálatára alkalmas
kontrasztanyag beadása előtti-utáni kép különbségét vesszük (digitális úton)

NMR:
Általában CT-t használunk helyette, nyirokcsomó-vizsgálatra esetleg alkalmasabb lehet

ULTRAHANG:

Noninvazív, gyors, olcsó, informatív
Légtelen terület akusztikus ablakként viselkedik és intercostalis helyzetből áttekinthető

Pleurán látható: megvastagodás, folyadékgyülem (fibrines folyadékban finom szálazottság, örvénylő mozgás hemothoraxra, empyemára, tumorra utal), szolid tumor, PTX.

Tüdő-UH: perifériás eltérések vizsgálhatók: inkomplett atelectasia (echogén, nem mozgó gázbuborék), tumor (követi a légzőmozgást)

Mediastinum UH: suprasternalisan, vagy intercostalisan és parasternalisan vizsgáljuk, elülső mediastinalis tumorok láthatók, CT-kontrasztanyag allergia esetén használható

UH vezérelt punkció: pleuralis folyadék csapolása, subpleuralis parasternalis kerekárnyék biopsiája

I/7. Izotópvizsgálatok a tüdő betegségeiben, indikációik

PERFÚZIÓS TÜDŐSZCINTIGRÁFIA:
· mikroembolusokkal (99mTc jelölt makroaggregált albumin) zárunk el kapillárisokat; biztonságos (2-5x105 mikroembolus jut a ~1011 kapillárisra, de jobb-bal shunt vagy pulm. hypertonia esetén kevesebb kontrasztanyagot adunk)
· Indikált tüdőembolia diagnózisában, tumorgyanúban (perf. kiesést okozhat), légzőfelszín-csökkentő műtétek kockázatbecslésére, subphrenicus abscessusban (perf. májszcintigráfiával együtt), pulm. hypertonia differenciáldiagnosztikájára
· Perfúziókiesést okoz embolia, érkompresszió (tumor), Euler-Liljenstrand-reflex

VENTILLÁCIÓS-INHALÁCIÓS TÜDŐSZCINTIGRÁFIA:
· Kontrasztanyagot lélgeztetünk be a beteggel (133Xe - leggyakrabban, 127Xe,81mKr, radioaeroszolok)
· 3 fázis:
1. Bemosási fázis: belégzés után lélegzetvisszatartás
2. Equilibrium: addig lélegzik a beteg a gáztartályból, amíg nem telítődik a koncentráció a tüdejében
3.Kimosási fázis: a környezeti levegőből lélegzéssel ürül a kontrasztanyag

· légúti obstrukció kimutatható: equilibrium alatt „hideg”, kimosódás alatt „hot spot” területek.
· tüdőembólia
· mucocilliaris clearance (radioaeroszollal vizsgálható)
· indikációk:
· műtéti kockázat megítélés cysták, bullák, daganatok esetében
· regionális ventillációs zavarok diagnózisa
· radio- vagy kemoterápiás változás vizsgálata

GALLIUM-SZCINTIGRÁFIA:

hosszú inkubációs idő (48-72h)
67Ga-citrátot a macrophagok és fibroblastok veszik fel
Folyamat-aktivitást jelez
Indikáció: sarcoidosis, fibrosis, infekciók, tumorok (ma már ritkán használjuk, információtartalma kérdéses)

PET

Nehézkes hozzáférhetőség, csak ott használható, ahol van külön ciklotron
Klinikai onkológiában használt: benignus-malignus diff.dg., kezdeti stádium meghatározás, optimális biopsiás hely kimérése, terápiás válasz követése, reziduális szövet diff.dg., recidiva kimutatás

I/8. Ventilációs-perfúziós tüdőszcintigráfia jelentősége
(részben ld. I/7)

Tipikus perfúziós képek:
· Körülírt, segmentalis aktivitáskiesés: neg. mellkasrtg. esetén tüdőembóliát jelez
· Körülírt, non-segmentalis aktivitáskiesés: extrapulm. folyamat eredetű diszlokáció
· Féloldali kiterjedt perfúziócsökkenés: extrapulm. tényező (rekeszbénulás, thoracoplastica, trauma), ritkán inkomplett centralis artéria-elzáródás, irradiációs fibrózis
· Kétoldali foltos kiesések: emphysema, asthma bronchiale, chr. bronchitis, TBC, silicosis, fibrosis, bronchiectasia.
· Ekkor ventil. szcintigráfia végzendő: perfúziós zavar helyének megfelelő ventil. zavar. Reverzibilitás vizsgálat végzendő
· Résjel (fissura): interlobaris rés megvastagodás (folyadék, pleuramegvastagodás, emphysema, microembolia, interlobaris folyamat)
· Craniocaudalis grádiens eltűnése: postkapilláris pulm. hypertoniában (álló helyzetben)
· Diffúz inhomogén eloszlás: disszeminált parenchyma- bronchus- vascularis tüdőbetegség (pl. diffúz fibrózis)
· Kisméretű tüdő: obezitás, magas rekeszállás, mikroembolizáció

I/9. Endoszkópos vizsgálómódszerek a tüdő betegségeiben, indikációi

Bronchoscopia: 1897 óta idegentest-eltávolításra, 1966 óta hörgőtükrözésre is használt.
5-6 mm-es eszköz, 2-3 mm munkacsatornával, orron/szájon át bevezetve (általában fekvő helyzetben)
Érzéstelenítés: köhögési reflex kikapcsolására (rettegő, nem kooperáló betegnél IV narkózis is használható)
Kontraind.: beleegyezés hiánya, erős ellenállás, jelentős vérzékenység (antikoag. + trombocytopenia + veseelégt.), 50 Hgmm alatti pO2 és 50 Hgmm feletti pCO2 romló pH mellett, asthmás roham (ha nincs lélegeztetés)

DIAGNOSZTIKUS:
· kóros makroszkópos elváltozás, endoluminalis képletből biopsia (több darabot vegyünk ki), citológia (bronchuskefe), extraluminális képletből hajlékonytűvel aspiráció, perif. képletekből képalkotóval vezérelt mintavétel próbálható
· Disszeminált elváltozás is vizsgálható biopsiával
· bronchoalveolaris lavage (BAL): folyadékot juttatunk a segmenthörgőbe, majd azt kiszívjuk és a sejteket vizsgáljuk. Alacsony információtartalom, tumor, mikroba diagnosztikus értékű
· Mikrobiológiai mintavétel: BAL/védett bakteriológiai kefe
· Egyéb: autofluorescens vizsgálat, bronchoscopos UH (új), bronchográfia (ma már ritkán)
· indikációk: tumorok, rtg-árnyékok, tályogok, v. cava sup. syndroma, köhögés, vérköpés, rekedtség, tracheafistula gyanú, aspiráció gyanúja, stridoros légzés, stb.
TERÁPIÁS:
· bronchofiberoscoppal vagy merev bronchoscoppal (utóbbi szinte csak narkózisban, nagyobb beavatkozásra is használható – tumor, idegentest)
· Nyákleszívás: ITO-n
· Laryngoscoppal látótérbe nem hozható gégénél tubus bevezetésére
· Vérzéscsillapítás: nagyobb vérzést merev bronchoscoppal, jeges víz, Tonogen, xylometazolin
· Tumor, egyéb szűkület palliatív megkisebbítése
· Lézeres égetés: csak narkózisban!
· intrabronchialis izotópkezelés (tumor radioterápia)
· (cryotherapia, argonplazma-koag.: Magyarországon nincs)

I/10. Eszközös vizsgálatok a pleura betegségeiben, biopsziás vizsgálatok

PERCUTAN TÜDŐBIOPSIA:
· Perifériás terimék mintavételére ha műtéti kontraindikáció áll fenn (soliter kerekárnyék műtéti indikáció)
· Nordenström-tűvel, CT vezérelten, borda felett közvetlenül (ideg megsértésének elkerülésére)
· Vastagtűvel is lehet, ha a mellkasfalat eléri a terime

MELLKASPUNKCIÓ:
· Diagnosztikusan mintavétel (40 ml), vékony (kék/fekete) tűvel, érzéstelenítés után. Gennyes, véres folyadéknál vastagabb tűt használunk
· Terápiásan: nagy mennyiségű folyadék leszívása érzéstelenítést követően vastag (G12-es) vénakanüllel; kockázatosabb

PLEURA-TŰBIOPSZIA:
· Ramel-féle tűvel, helyi érzéstelenítéssel
· Pleuritis exsudativa tuberculosa és malignus folyamat gyanúja esetén

DIAGNOSZTIKUS PLEUROSCOPIA:
· PTX-et alakítunk ki (kisebb discomfort végett), majd trokárt vezetünk be, célzott biopsia vehető a fali pleurából
· Altatásban, ezt követően egy napig drenálás

Sebészi thoracoscopia:
· VATS: Altatásban (beteg ált. állapot fontos!), 3 db 12 mm-es trokárral veszünk mintát. Subpleurális terimék resectiojára, mediastinalis nyirokcsomó-biopsiára is jó.
· Klassen-féle tüdőbiopsia: régebben használták, tüdővarrógéppel egy darabot kivettek a tüdőből.
· Carlens-féle mediastinoscopia: nyirokcsomó-mintavételre, hilus vizsgálatára
· Stemmer-féle biopsia: aortaív alatti nycs. biopsiája


I/11. Haemoptoe elkülönítő kórisméje

Haemoptoet (vérköpés) okozhat:

Hörgő eredetű:
· daganatok
· teleangiectasia
· aneurysma
· bronchiectasia
· trauma
· chr. bronchitis
Parenchyma eredetű:
· TBC (ma már ritkán jut el idáig)
· embolia, tüdőinfarctus
· tumorok
· tályog, pneumonia, Wegener-granulomatosis
· Aspergilloma
· essentialis hemosiderosis (Goodpasture-sy.)
· trauma
Cardiális eredetű:
· balkamra-elégt.
· mitralis stenosis
· pulm. hypertonia
· tüdő-sequestráció (fejl. rendellenesség, a fejlődő tüdő egy része nem kap vérellátást és nem vezet hozzá bronchus)
Hemostasis zavarai:
· thrombocytopenia
· alvadási faktor hiány
· anticoaguláns túladagolás (syncumar, heparin)
· fibrinolyticus terápia
Egyéb:
· endometriosis
· gyógyszer-interakció
I/12. A dyspnoe elkülönítő kórisméje

Hirtelen fellépő légszomjat okozhat:
· spontán PTX
· tüdőembólia
· akut asthmás roham
· idegentest
· tüdőödéma
· glottisgörcs
· croup
Hetek-hónapok alatt kialakuló légszomj:
· cardialis pangás
· obesitas
· terhesség
· anaemia
· progrediáló pneumonia
· pleuritis exsudativa
· tumoros hörgőelzáródás
· TBC szóródás
Évek alatt kialakuló légszomj:
· tüdőfibrózis (Hamman-Rich-szindróma)
· chr. bronchitis
· emphysema
· chr. asthma
· systemás sclerosis
· pneumoconiosis
Ortopnoet (fekvő helyzetben fulladás) okozhat: jobb szívfél elégtelenség (végstádium: asthma cardiale)
(ellentettje a platypnoe, amikor felálláskor fullad a beteg, jobb-bal shunt vagy hepatopulmonalis sy. miatt)
Terhelésre fellépő dyspnoe: fiatalkori extrinsic asthma
Tropopnoe: egyik oldalra fekve fullad a beteg, folyadékgyülem, bronchussipoly miatt
Neuroticus eredet (stressz, pánikbetegség) is előfordul
Elsősorban kilégzési nehézség obstruktív, be- és kilégzési nehézség restriktív tüdőbetegségre utal

I/13. A légzésfunkciós vizsgálatokról általában, a ventiláció zavarai

Légzésfunkciós vizsg. indikációi:
· dyspnoe, köhögés, köpetürítés
· funkciózavarok típusának és súlyosságának megítélése, diff. dg.
· műtéti kockázat becslése
· epidemiológiai vizsgálatok, munkaképesség megállapítása
Légzési zavar lehet:
· ventillációs
· disztribúciós
· diffúziós
· perfúziós

VENTILLÁCIÓS ZAVAROK:
· bronchusfa első 16 generációjának áramlása
· zavar lehet obstruktív, restriktív és kevert.
· mérési eszköz: spirométer (ma komputerizált), pletizmográf (zárt kamra)
· Statikus és dinamikus tüdőtérfogatok.
· STATIKUS
· totálkapacitás (TLC): maximális belégzésnél a tüdőben lévő gáz össztérfogata
· vitálkapacitás (VC): teljes be- és kilégzési helyzet közti térfogatkülönbség, többféleképpen mérhető:
· inspiratorikus vitálk. (IVC): max. kilégzési helyzetből max. belégzés
· exspiratorikus vitál. (EVC): max. belégzési helyzetből max. kilégzés
· kétlépcsős: nyugodt légzésből maximális kilégzés, majd ismét nyugodt légzés, majd maximális belégzés
· exspiratorikus rezerv (ERV): FRC szintjéről végzett max. kilégzés térfogata
· inspiratorikus rezerv (IRV): nyugalmi belégzési szinten felüli maximális belégzés
· inspiratorikus kapacitás (IV): TV + IRV
· nyugalmi légzéstérfogat (tidal volume, TV): egy normál légzési ciklusban be, majd kilégzett levegő.
· funkcionális reziduális kapacitás (FRC): nyugalmi kilégzés végén a tüdőben lévő gáz térfogata
Meghatározás He-kiegyenlítéssel
· intrathoracalis gáztérfogat (IGV vagy TGV): FRC + külvilággal kapcsolatban nem lévő gáz (bulla, ptx, stb.) térfogata 
· Reziduális volumen (RV): a ki nem lélegezhető levegő
· DINAMIKUS TÉRFOGATOK:
· Erőltetett kilégzési vitálkapacitás (FVC): max. belégzésből teljes intenzitással kifújható levegő mennyisége. Obstrukcióban IVC-nél kisebb lehet.
· Erőltetett kilégzési másodperctérfogat (FEV1): az a térfogat, amit maximális belégzést követő teljes intenzitású kilégzés 1. másodpercében kifúj a beteg. Obstrukcióban jelentősen csökken.
· Tiffeneau-index: Fev1/IVC, erőltetett kilégzés 1. másodpercében az összkilégzésnek hány százalékát lélegezzük ki. Klinikumban inkább FEV1/FVC használatos. Fiatalokban 80% vagy jobb, obstruktív tüdőbetegekben alacsony
· Peak expiratory flow (PEF): maximális kilégzési áramlás, alacsony volta obstruktív betegségre utalhat
· Maximális középkilégzési áramlás (MMEF): FVC középső 50%-nak (75 és 25% között) kilégzési térfogatának és idejének hányadosa (l/s). Enyhe obstrukció markere
· Erőltetett belégzési térfogat (FIV1): teljes kilégzéstől indított maximális belégzés hány százaléka zajlik az 1. másodpercben. Fiziológiásan nagyobb, mint a FEV1
· Maximális akaratlagos ventilláció (MBC): 1 perc alatt összesen kilégzett levegő
· Áramlás-térfogat görbék: x tengelyen tüdő gáztartalma, y tengelyen áramlási sebesség (l/s). x tengely alatt belégzés, felette kilégzés. Időt nem ábrázol közvetlenül!
· BTPS korrekció: hőmérséklet, nyomás, páratartalom; gyakorlatban elhanyagolható
· légúti áramlási ellenállás (Raw): adott áramlási sebességváltozáshoz mekkora alveoláris nyomásváltozás kell; zárt kabinban mérjük. Obstrukcióban a görbéje ellaposodik, linearitása megszűnik.
· A tüdő nyújtási nyomása (transpulmonalis nyomás): Ptranszpulm = Palv - Ppleur; Palv általában atmoszférás, így a transpulm. nyomás a tüdő rugalmasságának a függvénye. ARDS-ben, tüdőödémában prognosztikai jelentőségű
· A légzőizmok erejének jelzője a maximális respiratorikus nyomás (myastheniában, izomdystrophiában csökken)
· Restriktív zavarban a statikus térfogatok (TLC, IVC, FRC, TGV, RV) arányos csökkenése jellemző, ilyet okozhat gyulladás, tumor, fibrosis, folyadékgyülem, ptx, elzáródás, típusosan ilyen az egyik tüdőfél műtéti eltávolítása
· Obstruktív zavarban FEV1, MMEF és főleg FEV1/FVC, csökken, FRC, RV, Raw emelkedik, , ilyen a COPD, asthma vagy a légutak kalibercsökkenésével járó egyéb betegség. (főleg erőltetett) kilégzéskor a pozitív intrathoracalis nyomás összenyomja a légutakat.

I/14. Farmakospirometria, bronchialis provokációs tesztek

· Obstruktív zavarban reverzibilitási teszt: rövid hatású ß2-agonista hatására FEV1 nő-e legalább 12%-t ÉS 200 ml-t (ez reverzibilitást jelent). 15%-nál nagyobb növekedés asthma bronchiale diagnosztikus jele.
· Dózis-hatás görbével titrálható ki pl. bronchodilatátorok optimális dózisa (ahol a hörgőtágító hatás jelentős, de mellékhatás még nincs vagy alig). Hatástartam (napi dozírozáshoz)
· Asthmásokban rohamot kiváltó szerek (ß-blokkolók, NSAID) adása esetén légzésfunkcióval kell vizsgálni a változást. Szintén nyomon kell követni azokat a gyógyszereket, amik fibrózist idézhetnek elő (Bleomycin, Nitrofurantoin, stb.)
· Légzésfunkciós profilvizsgálat (24 órás) végezhetó éjszakai nehézlégzés miatt: PEF mérése rendszeresen 24 órán át. Ha a PEFmin a PEFmax 65%-nál (ha a chr. bronchitis ki van zárva, akkor 80%-ánál) kisebb, az asthmát valószínűsit.
· Bronchialis provokációs teszt (BPT):
· akkor végezzük, ha asthmagyanús betegnek jelenleg nincsenek típusos tünetei.
· Csak jó ált. állapotú, 70% feletti FEV1-ű, 0.5 kPa/l/s alatti Raw-ű betegnél végezhető
· antigéninhaláció (specifikus), bronchocontrictor inhaláció (aspecifikus, pl. metacholin, carbachol, histamin, SO2)
· Emelkedő dózisban adjuk ezeket
· Ha az egészséges emberekben reakciót kiváltó koncentráció alatt min. 2 szórással reakció van, kimondható a bronchialis hiperreaktivitás.
· Egyfázisú BPT is lehetséges, ekkor a dózist nem változtatjuk
· A hiperreaktivitás értéke jól korrelál az állapot súlyosságával (és pollenasthmásokban szezon alatt kisebb dózisnál is van reakció!)
· Nem izotóniás oldattal (10%-os NaCl, KCl) végzett inhalációs teszt: nem asthmásokban soha nincs 25% feletti FEV1 csökkenés (ez diagnosztikus értékű). A teszt előtt asthmagyógyszert ne adjunk. A KCl hízósejteket degranulál, a NaCl ozmotikus alapon hat.
· Specifikus antigénnel történő inhaláltatás anaphylaxiát okozhat, titrálva érdemes adni, kezdődózis meghatározása cutan reakcióhoz szükséges dózis alapján.
· Terheléses provokációs teszt: ha terheléses fulladás van az anamnézisben, orr elzárásával. „Exercise induced bronchospasm” meghatározásához a terhelés alatti és közvetlen előtti FEV1-et hasonlítjuk össze.

I/15. A tüdő diffúziós zavara

· Gázdiffúzió az alveolocapillaris membránon át
· Tüdő transzfer faktorát (TL) mérjük: az a mennyiség (mmol-ban) ami egységnyi idő alatt egységnyi nyomás hatására az alveolusból a kapilláris vérbe jut. mmol/(perc x kPa)
· Ez csökken, ha a diffúziós membrán vastagszik (fibrózis), a diffúziós felület csökken (emphysema), a vvt-átáramlási idő csökken (pulm. hypertonia), A V/Q eloszlás romlik.
· Transzfer koefficiens (TL/TLC): egységnyi tüdőtérfogatra mekkora diffúzió jut (ez pl. pulmonectomiánál normális, emphysemában nem)
· Mérés: CO-val (ideális: jól kötődik Hb-hoz, vénás vérben ideálisan nincs). Többnyire „single breath” TLCO meghatározás: 0.3% CO tartalmú gáz mély belégzése, 10s lélegzetvisszatartás, majd lassú kilégzés.
· Képlet a fiziológiás érték meghatározására (H: magasság m-ben, A: életkor évben – 18-25 év közt 25)
· ffiak: TLCO = 11.11 × H – 0.066 × A – 6.03 ± 2.32
· nők: TLCO = 8.18 × H – 0.049 × A – 2.74 ± 1.92
· Önmagában a csökkent érték nem magyarázza a hypoxiát

I/16. Allergológiai vizsgálatok a pulmonológiai gyakorlatban

· In vivo és in vitro vizsgálatok
· bőrpróbák: epicutan (Prick-teszt ) vagy intracutan. Pozitív, negatív kontroll, pollenek, állati szőrök, penészgombák, poratkák allergénjeivel. 15-20 perc alatt alakul ki reakció. Egyszerű, olcsó, veszélytelen, gyors
· a teszt előtt az allergiára ható gyógyszereket (antihisztaminok, steroidok) el kell hagyni.
· Anaphylaxia veszélye vagy kiterjedt bőrbetegség esetén IgE vizsgálat használható.
· Orrváladék mikroszkópos vizsgálat: eosinophilia
· Nasalis provokációs teszt: allergén vizel oldatával, elsősorban kutatási célból (mérés rhinomanometriával)
· Laborvizsgálaton eosinophil túlsúlyt várunk
· rhinoscopos és egyéb képalkotás (orrmelléküregekről)
· diff. dg.: fertőzések, strukturális eltérések (orrsövényferdülés), tumor, granuloma, liquorfistula, stb.

I/17. Vérgázvizsgálatok értékelése

· Vérgázmérés: artériás vérből vagy arterializált kapillárisvérből (fülcimpa hyperaemizálása, 100 ul vér elég, keringésösszeomlásban nem használható)
· O2:
· Fiziológiás O2-tensio: fiatalban 90-100 Hgmm (103.5 – 0.42 × életkor). O2 jórészt hemoglobinhoz kötött. Artériás vér O2-tartalma 20 térfogat%
· Vénás vér: 40 Hgmm
· O2-szaturáció: sigmoid görbe, 90 Hgmm felett közel 100%, 80 Hgmm alatt enyhén csökken, 60 Hgmm alatt a görbe meredeken zuhan (ez alatti artériás O2-tensio esetén légzési elégtelenségről beszélünk)
· Az O2-telítési görbét jobbra tolja: hőmérséklet emelkedés, CO2-tensio, acidosis, 2,3-BPG szint
Ez a szövetek eltérő viszonyai miatt előnyös (könnyebben adja le a Hb az O2-t)
· A tüdőben az O2 parciális nyomáskülönbsége 100-40=60 Hgmm (diffúzióhoz bőven elég)
· CO2:
· artériás parc. nyomás: 40 Hgmm, vénás parc. nyomás: 46 Hgmm
· Szoros összefüggés sav-bázis egyensúllyal (ld. egyéb tankönyvek)
· Pulmonológiai szempontból fontos: resp. acidózis: légzési elégtelenség miatt pCO2 emelkedik, pH csökken (légzőközponti, légzőizomzat vagy tüdő ok)
· Astrup-féle pH mérés
· O2-mérés: Clark-féle polarográfiás elektród (O2 számára átjárható membrán, oxidációs reakció alapján mér)
· Noninvazív mérési módszerek: oximetria (pulzoximéter: fényabszorpciós spektrum alapján), transcután vérgázmérés (lokálisan 42 °C-ra hevített bőrön, jó becslést ad és noninvazív)
· Kapnográfia: kilégzett levegő CO2 tartalom mérés

I/18. A COPD definíciója, felosztása, epidemiológiája, patogenezise

· Irreverzibilis (vagy részben reverzibilis) légúti áramláskorlátozottság krónikus gyulladás talaján (károsító tényezők – por, füst, stb.) hatására
· Előidézői lehetnek chr. bronchitis, emphysema
· chr. bronchitis: min. 3 hónapig tartó mással nem magyarázható produktív köhögés 2 egymást követő évben (klin. diagn. WHO szerint)
· emphysema: bronchiolus terminalistól distalis légutak kitágulása, acinusfalak destrukciója, jelentős fibrosis nélkül.
· Elkülönítendő az asthmától, de az idővel progrediálhat COPD-be
· Epidemiológia:
· USA felnőtt fehér lakosaiban ffiaknál 4-6%, nőknél 1-3%, ez 1982 és 1995 között 40%-kal nőtt
· kérdőívek felül, klinikai adatok alulbecslik (enyhe eset nem fordul orvoshoz)
· becsült prevalencia a fejlett országokban 4-7%
· Mo.n 2003-ban 54’000 regisztrált beteg (valós prevalencia 12-16%-a), 6700 új
· 90-es évektől emelkedés (fejlettebb szűrés csak részben ok)
· COPD-sek ~15%-a tisztán emphysemás (Mo. 2003: 5800)
· főleg az idősek betegsége
· Mortalitás: USÁban összmortalitás 3.6%-a primeren, 4.3%-ban járulékos tényező. 1979-1991 közt 32% emelkedés
· Mortalitás: Mo.n 1995-ben 25.9 százezrelék, ffiaknál 41 százezrelékkel Európai elsők. Kórbonctani jelentésekben általában 2-lagos halálokként szerepel a halálozások ~10%-ban. 1966 és ’86 között 71% mortalitásnövekedés
· WHO becslés: 2020-ra 3. legfőbb halálok
· Etiológia:
· Dohányzás: chr. bronchitisen keresztül; ciliaris epithel károsítása, füstszűrő ez ellen hatástalan (gázfázisú komponensek a fő felelősök)
· Légszennyezettség: SO2, NO2, O3 (általánosan), klórgáz, nitrózus gázok, foszgén, izocianátok (foglalkozási ártalom)
· Hajlamosít: időskor, rossz életkörülmények, rossz táplálkozás, alkoholizmus
· Családi halmozódás: A vércsoporttal, IgA nem-szekretálásával korrelál
· Chr. bronchitis patológia:
· csillók száma csökken, kehelysejteké nő (1:7-ről 1:2-re)
· bronchusfal-vastagság nő, idővel sejtes infiltráció, majd hegesedés (főleg kezdetben a kislégutakban)
· váladék viscosus, acidoticus lesz
· erek fala megvastagszik, pulm. hypertonia lép fel (V/Q arány felborul, Euler-reflex érszűkületet okoz)
· Emphysemák:
· Centrilobularis: 1. és 2. generációs resp. bronchiolusok alveolusai tágulnak ki, nyílnak egybe, főleg a felső lebenyben
· Panlobularis: az egész acinus érintett, alveolaris septumok teljesen eltűnhetnek, 1. és 2. gen. resp. bronchiolus viszonylag ép lehet. Ezt inkább a1-AT hiány, mintsem dohányzás okozza.
· Paraseptalis: distalis alveolusokat érinti, bullosus emphysema, spontán ptx lehet (egyéb tünet csak ritkán)
· Irreguláris: lokálisan, általában klinikai tünetet nem okoz
· Gyulladásos elemek: neutrofilek, macrophagok, TNFa, oxidatív stressz, nyákszekréció, hegesedés, corticosteroidra nem/alig reagál (asthma ellenben jól!)
· a1-AT hiány (ld. I/22 tétel)
· súlyosság szerinti felosztás:
· I. enyhe:		FEV1 a várt érték min. 80%-a
· II. középsúlyos:	FEV1 50-80%
· III. súlyos: 		FEV1 30-50%
· IV. rendkívül súlyos: 	FEV1 30% alatt, vagy légzési elégtelenség tünetei

I/19. A krónikus obstruktív tüdőbetegség tünettana, légzésfunkciós lelete

· Fő tünetek:
· produktív köhögés: bronchitis miatt, reggel súlyosabb, serosus/mucinosus köpet, esetleg véres
· terhelési dyspnoe: 40-50 év felett, obstruktív légúti zavar miatt, kezdetben csak exacerbációkban, majd állandósulhat (későn fordulnak orvoshoz)
· emphysemában hordómellkas, cachexia, légzési segédizom-használat, csücsörítő kilégzés, fulladás főleg bronchuscollapsus miatt, hypoxaemia ritka (kompenzált V/Q); „pink puffer”
· chr. bronchitisben: gyakran obesitas, alvási apnoe, „blue bloater”
· hypersonor kopogtatási hang (főleg emphysema), halk alaplégzés, mély rekeszállás
· légzésfunkciós lelet:
· FEV1 csökkent, FEV1/FVC < 70%
· reverzibilizási teszt negatív
· reziduális volumenek emelkedettek, IRV csökkent („túlfújt” tüdő)

I/20. A COPD elkülönítő kórisméje

Pirossal kiemelve a könnyen elkülöníthetők

	
	COPD
	Asthma
	Szívelégtelenség
	Bronchiectasia

	Dohányzás
	gyakori
	általában abbahagyják
	nem jellemző
	nem jellemző

	Köhögés
	főleg reggel
	éjszaka, reggel
	napszaktól független
	napszaktól független

	Köpet
	esetenként purulens
	nem purulens
	nem jellemző
	rendszerint purulens

	Vérköpés
	ritka
	nem jellemző
	nagyon ritka
	gyakori

	Dyspnoe
	állandó
	csak rohamban
	főleg fekve
	nem jellemző

	Rossz közérzet
	légzéselégtelenségben
	status asthmaticusban
	idősekben gyakran
	ritka

	Crepitatio
	gyakori
	nem jellemző
	basisokon gyakori
	többnyire lokalizált

	Lokális jelek
	ritkán
	ritkán
	ritkán
	gyakran

	Generalizált sípolás-búgás
	gyakori
	gyakori (rohamban)
	ritka
	nem jellemző

	Perif. ödéma
	esetenként
	nem jellemző
	gyakori
	nem jellemző

	Obstruktív ventil. zavar
	mindig
	rohamban mindig
	nem szokványos
	nem szokványos

	Bronchodilat. válasz
	gyenge
	jó
	gyenge
	gyenge

	Corticosteroid válasz
	gyenge
	rendszerint jó
	KONTRAINDIKÁLT
	nem jellemző



I/21. A COPD terápiája, megelőzésének módszerei, prognózisa

http://www.goldcopd.com

Terápia:
· dohányzás elhagyása! Orvos feladata a segítés, támogatás (5A: Ask, Advise, Assess, Assist, Arrange)
· Gyógyszeres
· Hörgtágítók: rövid hatású (4-8h) szükség esetén, hosszú hatású (12-24h) fenntartó terápiára; inhalációs/per os
· ß-agonisták: SABA (rövidhatású: pl. salbutamol, fenoterol), LABA (hosszú hatás, pl. formoterol, salmeterol)
· antikolinerg: SAMA (rövid hatás, pl. ipratropium), LAMA (hosszú ~, pl. tiotropium, aklidium). Ezek kifejezetten hatásosak COPD-ben
· Kombinált SABA+SAMA (fenoterol/salbutamol+ipratropium), LABA+LAMA (indacaterol/vilanterol+glycopyrronium/umeclinidium
· Methylxantin (nem ideális, per os): teophyllin, aminophyllin (hatásmód?)
· Gyulladásgátlók
· Inhalációs corticosteroid (ICS): beclomethasone, budenoside, fluticasone
· LABA+corticosteroid kombinált inhalátor (pl. formoterol+budenoside)
· Per os corticosteroid: prednisolon, methylprednisolon
· PDE-4 inhibitor: rofumilast (per os)
· leukotrién-antagonista: montelukast, zafirlukast, zileuton
· Védőoltások: pneumococcus (3-5 évente), influenza
· immunmoduláció: Broncho-Vaxom (8 gyakori baktérium lizátja per os, exacerbációkat csökkentette)
· Mucolyticumok (pl. ambroxol, carbocystein,acetylcystein)
· O2-terápia: előrehaladott stádiumban, légzéselégtelenségben, nyugalmi hypoxiában
· Rehabilitáció: testmozgás, légzőtorna, 
· Megfelelő táplálkozás: cachexia elkerülése
· Non-invazív ventilláció: főleg alvási apnoésokban, hypercapniásokban
· Sebészi kezelés:
· Bullák eltávolítása
· Volumenredukció: hyperinfláció csökkentése, légzőizmok hatásfokának javítása
· Tüdőtranszplantáció
· Akut exacerbációk kezelése:
· Antibiotikumok (pneumococcus, h. influenzae, moraxella ellen), ha az exacerbációt fertőzés okozta
· SABA, SAMA
· Systémás corticosteroidok
Kezelés súlyosság szerint:
	
	Kockázat
	tünetek
	FEV1
	exacerb.
	CAT**
	első választandó
	második választandó
	alternatíva 

	A
	alacsony
	kevés
	>=50%
	0-1
	<10 pt
	SAMA/SABA
	LAMA/LABA
	theophyllin

	B
	alacsony
	több
	>=50%
	0-1
	10+ pt
	LAMA/LABA
	LABA + LAMA
	SABA+SAMA vagy theoph.

	C
	magas
	kevés
	<50%
	2+*
	<10 pt
	ICS+(LABA/LAMA)
	LAMA+LABA vagy vmelyik + PDE4 gátló
	SABA+SAMA vagy theoph.

	D
	magas
	több
	<50%
	2+*
	10+ pt
	ICS+LAMA(+LABA)
	ICS+LAMA+LABA vagy ICS+LABA+PDE4-gátló
	carbocystein, theoph., SAMA/SABA


*vagy 1, ami kórházi kezelést igényelt
**COPD assessment test (kérdőív tünetfelmérésre)

Megelőzés: dohányzás elkerülése, környezeti kockázat minimalizálása, esetleges asthma adekvát kezelése

Prognózis:
· lassú, fokozatos progresszió
· dohányzás elhagyása/folytatása erősen befolyásolja (doh. nélkül átlagosan 20-30 ml FEV1 csökkenés/év, dohányzással 48-90 ml/év)
· Főleg V/Q egyenlőtlenség miatt légzéselégtelenség, secunder polycytaemia, cor pulmonale chr.
· Nehezített mozgás miatt mozgásszegénység: trombózisrizikó
· Dohányzás malignus betegségekre is hajlamosít
· Jobb reverzibilitás -> jobb prognózis
· Prognosztikus marker: FEV1
· 1 liter felett enyhén emelkedett 10 éves mortalitás
· 1 l körül: 5 éves túlélés 50%
· 0.75 liter alatt 1 éves mortalitás 30%, 10 éves mortalitás 95%
· fő halálokok: acute-on-chronic légzéselégtelenség, pneumonia, szívritmuszavar, embolia, ptx

I/22. Az alfa-1-antitripszin hiány okozta emfizéma

· a1AT veleszületett hiány panacinaris emphysemát okoz
· Autoszómás recesszív kórkép, ~75 allél ismert, többségük tünetekkel jár; heterozigótákban a1AT tevékenység csökkent, emphysema kockázat náluk is fokozott
· MM genotípus normális, ZZ homozigótában ~10% a1AT aktivitás, MZ, MS, SS, SZ, FS genotípusban ~30-60% aktivitás
· Dohányzás nélkül 30-40 éves korban jelentkezhet
· Olykor májeltérésekkel (epeút obstrukció, hepatitis, májdaganat) jár együtt
· a1AT: a proteázgátló tevékenység 90%-át adja, neutrofil-elasztázt gátolja főként, 14. kromoszómán kódolódik, 
· Emphysemák ~4%-ban van a1AT hiány
· kimutatás: a1AT-szérumszint, tripszininhibitor-kapacitás, géntipizálás PCR-rel
· kezelés:szubsztitúciós terápiás kísérletek: eddig nem hatékony; jövőben esetleg génterápia

I/23. Bronchiectasia, cystikus fibrosis

BRONCHIECTASIA: subsegmentalis „kishörgők” irreverzibilis, destrukciós dilatációja

Congenitalis fomák (többek között):
· Kartagener-Young-szindróma (cilliaris dyskinesia mikrotubulus dinein-kar hiánya miatt, situs inversus, chr. sinusitis, bronchiectasia, obstruktív azoospermia (Young-sy.), meddőség, infertilitás)
· Bronchomalatia (Williams-Campbell szindróma): strukturális elemek zavara
· Unilat. a. pulm. hiányához társuló
· szívfejlődési rendellenességekhez társuló

Szerzett formák:
· idült gyulladások (pneumonia, abscessus, tbc) maradványai
· toxikus (ammónia, gyomorsav-aspiráció)
· bronchus obstrukció

Tünetek:
· Enyhe formában: légúti felülfertőzés után köhögés, purulens esetenként véres köpet, testhelyzetváltásra fokozódik, ált. állapot jó, légzésfunkciók normálisak
· Középsúlyos forma: gyakori, fertőződéstől független produktív purulens/véres köpet, szörtyzörejek, ált. állapot kielégítő, esetenként dobverőujj lehet
· Súlyos forma: folyamatos köhögés, purulens/véres köpet (Gram- baktériumokat tartalmaz), nagyhólyagú szörtyzörejek, dobverőujj, étvágytalanság, fogyás, rossz ált. állapot, egyéb szervek pyogén infekciói
Diagn.: bronchográfia, CT, balra tolt vérkép, nagy mennyiségű, gyűjtve réteges köpet, fiberoscopia
rtg eltérések:
· peribronchialis rajzolatfokozódás (sínpárszerű)
· 1-2 cm-es cysták
· pecsétgyűrű-elváltozások
· szőlőfürt-rajzolat/lépesméz-tüdő
Terápia:
· váladékpangás csökkentése: mucolyticum, secretolyticum
· Antibiotikus kezelés
· Kis dózisú kortikoszteroid
· bronchodilatátorok (heges szűkületek mellett aktív konstrikció is van!)
· sebészi resectio

CYSTÁS FIBRÓZIS (MUCOVISCIDOSIS)

CFTR kloridioncsatorna öröklött működészavara, a bronchusváladék sűrű, mucosus lesz, kivezetőjáratok eltömődnek, mucociliaris transzport károsodik
Atelectasiás tüdőrészek, felülfertőződések (S. aureus, H. influenzae, P. aeruginosa, Burkholderia cepacia!)
Öröklődés: autosz. rec., 70%-ban deltaF508-as gén, ritkábban ~900 egyéb mutáció valamelyike
Leggyakoribb letális örökletes anyagcserebetegség Európában. 1:2000, Mo.n 1:4000

Tünetek:
· Terhelési dyspnoe, purulens, véres köpet
· Cyanosis
· Bronchiectasia, atelectasia
· Cor pulmonale (jobb szívfél elégtelenség), légzési elégtelenség vezet a beteg halálához
· extrapulm. tünetek: emésztőszervi zavarok (dyspepsia, meconium ileus, icterus, steathorrea), zsírmáj, biliaris cirrhosis, pancreasrendellenességek, sterilitás, meddőség, dobverőujj, orrpolypok, alacsony súly és magasság
Diagn.: 
· verejtékteszt (Na és Cl koncentráció 60 mmol/l felett, bromid-index 50% felett),
· széklettripszin, amilázaktivitás, mucin, meconium-albumin (újszülöttben)
· hypoproteinaemia, vashiány, nyomelemek hiánya
· szérum 5-nukleotidáz aktivitás, ALP, lipidperoxidáz
· mellkasrtg-n cysták, interstitialis rajzolatfokozódás, infiltratumok, ptx, cardiomegalia
· légzésfunkció: MEF, IVC csökkent, RV, FRC nőtt, idővel TLCO csökken.
· hypoxia, hypercapnia
· multirezisztens kórokozók a köpetben
· COPD, pancreas exokrin elégtelenség, poz. családi anamnesis

Besorolás: komplett (súlyos, többszervrendszeri), inkomplett (egyszervrendszeri de homozig.), minor (heterozig.), tünetmentes (hordozó)

Prognózis: rossz, prenatalis diagnosztika fontos (amnionfolyadék ALP szint csökken), chorion-biopsia. Kezelés nélkül 1 éven belül halálos, kezeléssel 50% megélheti a 20. évet. Tüdőtranszplantáció segíthet.

Terápia: fizikoterápia, bronchodilatatorok, steroid/NSAID, mucolyticumok, antibiotikum (célzott), rekombináns humán DNÁz, CFTR-befolyásolás (aktiválás, defektuskorrigálás, szintézisfokozás) szükség esetén O2, pancreasenzim-pótlás. Tüdőtranszplantáció, génterápia

I/24. Asthma bronchiale definiciója, klasszifikációja, patogenezise, patológiája

Definíció: alábbi 3 összetevő:
· rohamokban jelentkező diffúz reverzibilis légúti obstrukció
· hörgőrendszer fokozott érzékenysége bronchoconstrictorokra
· légutak eosiophil sejtes gyulladása

Patológia:
· ödémás, hyperaemiás légúti nyálkahártya
· légúti simaizomzat és basalmembrán vastagabb
· sejtes infiltráció: lymphocyták, eosinophilek, súlyos esetben neutrophil granulocyták
· IL-4, IL-5, IL-13, ezek a B-sejteket IgE termelésre serkentik, ami hízósejt-degranulációt (histamin) okoz. (extrinsic asthmában, ez a leggyakoribb) Főleg légútba bejutó allergén hatására. Egyéni érzékenység, Th2 dominancia
· Vérben eosinophil túlsúly
· légúti hyperreaktivitás
Klasszifikáció:
Ok szerint:
· Extrinsic: allergén vált ki rohamot, IgE mediált, gyakran szénanáthához, ekcémához társul, bőrteszt sokszor pozitív, családi halmozódást mutat, hyposzenzibilizáció lehetséges; asthmások ~2/3-a
· Intrinsic: nem köthető antigénhez, szénanáthához, ekcémához nem társul, neg. bőrpróba, családi halmozódás nem jellemző. Asthmások ~1/3-a
· Egyéb formák:
· Nocturnális: éjszakai-hajnali fulladás, nappal nincs/enyhe tünetek (elkülönítés lehet téves)
· Terhelésre jelentkező: 5-15 perc testedzés után, főleg hideg/száraz levegőn. Ok: víz- és hőveszteség miatti reaktív hyperaemia
· Aspirin-asthma: idiosyncrasiás túlérzékenység
· Foglalkozási: állatszőr, liszt (pékek), vegyszerek (vegy-, gyógyszeripar), provokációval igazolható, jellegzetes „hétvégén szűnő” anamnézis
· Fertőzés miatti exacerbáció: Th1 típusú reakció, antibiotikum adandó
Súlyosság szerint:
· 1. enyhe intermittáló: tünet heti 1x-nél ritkább, rohamok közt nincs, éjszakai tünet kéthavinál ritkább, PEF>80%, variabilitás kicsi (20% alatt)
· 2. enyhe perzisztáló: heti többször tünetek, de nem naponta, éjszakai tünetek kéthavinál gyakrabban, PEF>80%, variabilitás 20-30%
· 3. középsúlyos perzisztáló: naponta jelentkező tünetek, hetinél gyakrabban éjszaka is, PEF 60-80%, variabilitás >30%
· 4. súlyos perzisztáló: állandó tünetek, fizikai aktivitást akadályozza, gyakori éjszakai tünetek, PEF<60%, variabilitás>30%
· Status asthmaticus: súlyos, akár életveszélyes állapot, ld. 25, 27. tétel

I/25. Asthma bronchiale tünettana

Klasszikus tünetek:
· rohamokban jelentkező sípolás, jellegzetesen zenei jellegű, enyhébb formában elsősorban a kilégzés végén, de súlyos asthmában ez megszűnhet (néma tüdő)
· köhögés: lehet változó jellegű: időnként száraz, máskor produktív
· nehézlégzés, mellkasi nyomásérzés
· rohamok gyakran éjszaka jelentkeznek; rohamok között normális funkció
· Társulhat hozzá tachypnoe és tachycardia; paradox pulzus: belégzésben szaporább, elnyomható
· Súlyos rohamban légzési segédizom-használat segít, cyanosis ritkán fordul elő
· Idősekben a tünetek állandósulhatnak
Status asthmaticus:
· életveszélyes légúti obstrukció
· órákig tartó nyugalmi dyspnoe
· bronchospasmolyticum nem segít
· alulkezelt asthmásokban fordul elő
· kis- és közepes légutak nyákdugókkal tömődnek el
Kiváltó okok:
· allergének (pollen, állatszőr, étel, nehézfémsó)
· irritáló gáz (SO2, O3, dohányfüst)
· NSAID
· fizikai terhelés
· vírusfertőzés
· béta-blokkoló
· pszichogén hatás

I/26. Az asthma bronchiale kezelésének irányelvei

http://www.ginasthma.org

Gyógyszereket ld. I/21. tétel

5 lépcsős terápia:

1. Szükség esetén SABA, fenntartó kezelés nélkül: csak ha ritkák a tünetek, éjszakai roham nincs, exacerbáció az utóbbi 1 évben nem volt és FEV1 normális. Megfontolandó a kis dózisú inh. corticosteroid ha exacerbáció kockázat ismert.
2. Kis dózisú ICS fenntartókezelés + SABA szükség esetén: Szezonális (allergiás) asthmára különösen hatékony; esetleg leukotrién-antagonistával (montlelukast, zafirlukast) kiegészíthető, de ennek hatékonysága kérdéses
3. Kis dózisú ICS + LABA fenntartókezelés, SABA szükség esetén: ha több exacerbáció volt az elmúlt évben, fenntartókezelésnek budenosid+formoterol megfontolandó. Kisgyerekekben vagy alternatívaként közepes dózisú steroid adható
4. Közepes dózisú ICS + LABA fenntartókezelés, SABA szükség esetén: adható nagy dózisban is, de az már inkább csak a mellékhatásokat fokozza. Adható még leukotrién-antagonista vagy theophyllin (hatékonyság kérdéses)
5. IgE gátló terápia: omalizumab (injekcióban)

Corticosteroid per os is adható ha a beteg az inhalációsat nem tolerálja, de erősebb mellékhatások

Kezelés beállítása a tünetmentességhez szükséges minimális dózisra.

Exacerbáció esetén SABA, súlyosabb rohamban IV corticosteroid (lökésterápia)

Terhességben inkább dozírozzuk túl mint alul (hypoxia veszélyes a magzatra)

I/27. Status asthmaticus ellátásának alapelvei

Azonnali hospitalizáció szükséges, mentőben is 20 percenként 2 puff SABA, IV Diaphyllin (kiv. ha theophyllint szed) és IV steroid.

Kórházi körülmények között béta2-agonista porlasztva adható, vagy subcutan terbutalin. Antikolinerg szer is adható ezek mellé. Steroid hatása 6-12h alatt, korai beadás fontos (kezdő bolus + fenntartó dózisok)

O2 adható orr- vagy garatszondán, 4-6 l/min (CO2 narkózis veszély nincs)
Elektrolitpótlás

Gépi lélegeztetés, ha a gyógyszeres terápia elégtelen. Indikációk: apnoe, tudatzavar, hypercapnia, 7.3 alatti pH, légzőizom-fáradás.

Nem indikált status asthmaticusban: köptető (köhögési inger fokozás rontja a dyspnoet), sedativum, inhalációs steroid, fizikoterápia (diszkomfort), hyperhydratálás, antibiotikum (kiv. igazolt pneumonia/sinusitis, köpet jellege nem diagnosztikus!)

I/28. Az asthma bronchiale elkülönítő kórisméje és prognózisa

Diff. dg.: COPD, felsőlégúti szűkület, szívelégtelenség, embolia
lásd I/20. tétel

[bookmark: _GoBack]Prognózis: általában élethosszig tartó betegség (gyerekkori asthma egyes esetekben pubertással eltűnhet). Nem mutat kifejezett progressziót, tüdő természetes öregedése és a kezelés mellékhatásai ronthatják a légzésfunkciót. Idősebb korban csökkenhet a rohamok gyakorisága, az állapothullámzás, de funkcionális kárododás rendszerint van. Emphysema gyakrabban fordul elő. Alsólégúti infekciók ronthatják az állapotot. Hosszabb ideje fennálló asthma cor pulmonaléhoz vezethet.
Összességben az asthma ritkán vezet közvetlenül halálhoz.
