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Hogyan éljen tiido6fibrozissal




MIA

A tlid6fibrozis (PF) olyan progressziv és
gyogyithatatlan betegség, ami a tiidé
érzékeny széveteit tdmadja meg. A
tid6ben a légzofeliilet hegesedését
okozza, aminek eredményeként csdkken
a tiddkapacitas és erésebb légszomj
jelentkezik. A PF okai lehetnek ismertek
vagy ismeretlenek, mint pl. az idiopatias
tlid6fibrozis esetében (IPF). A PF
altalaban 45 éves kor felett jelentkezik,
az atlagos paciens kora 65 év.

|
Eurépaban kb. 400.000 ember él
tudéfibrézissal, és évente kb.
100.000 ember hal bele ebbe a
betegségbe.

A tlid6fibrozis visszafordithatatlan, és a
kezelések is csak lelassitani tudjak a
betegség rosszabbodasat. A PF-es
betegek atlagosan 3-5 évet élnek a
diagnozis utan.

@ Elet a tiidéfibrozissal

A tiudofibrozis elterjedt formai
« Idiopatias todofibrozis

« Nem specifikus intersticialis
tidégyulladas

« Krénikus hiperszenzitiv pneumonitisz
« Reumas artritisz - ILD*

« Szkleroderma - ILD

« Fibrotisos szarkoidozis

« Nem besorolhaté ILD

HOGYAN KELETKEZIK A PF?

A PF esetében a légzsakocskakat (vagy
alveolakat) bélelé sejtek karosodasa
hegesedést okoz, igy az oxigén
nehezebben képes a véraramba
keriilni. Ennek eredményeként az agy, a
sziv és mas létfontossagu szervek
esetleg nem kapnak a megfeleld
mikoédéshez elegend6 oxigént. A hegek
mennyisége altalaban idével névekszik,
bar a rosszabbodas sebessége
egyénenként valtozo lehet.

* ILD: Interstitialis tidébetegség, amely a tid6 hegesedését okozza

MIK A PF TUNETEI?

A PF tlinetei lassan alakulnak ki, és

mértékiik egyénenként valtozo lehet.
A diagnozis felallitasakor a PF tiinetei
altalaban légszomj, makacs, szaraz

kohogés és kimeriiltség. Id6vel a kohogés

altalaban produktivva valik (slejm), majd a
betegség késébbi szakaszaban tovabbi
tinetek jelentkezhetnek, mint pl.
étvagytalansag, iziileti és
izomfajdalmak, illetve fokozatos,
indokolatlan sulyvesztés.

A PF-es paciensek mintegy felénél az
ujjvégek megvastagodasa is jelentkezik
(ilyenkor az ujjal vagy labujjak vége
kiszélesedik, lekerekedik).

Ha valaki sztetoszkoppal meghallgatja a

PF-es paciens tlidejét, tép6zarhoz hasonld

ropogast hallhat a tiid6ben. Ezek a

hangok a kisebb légzényilasok “kinyilasat”
jelzik belélegzéskor, és mindkét

tido6lebenyben hallhatok.

HOGYAN DIAGNOSZTIZALJAK
A PF-et?

Ha Onnél fennall a PF gyaniija,
akkor tobb kiilonféle vizsgalat
sziikséges. Ez altalaban a tiid6 CT-
vizsgalata, de sziikséges lehet a
tiidofunkcio tesztelése,
bronchoalveolaris 6blités,
vérvizsgalatok vagy biopszia.

A PF kései diagnozisa nagyon
elterjedt, és a legkiilonfélébb
fazisokban lehetséges. Atlagosan 7-
8 honap telik el mire egy paciens
megkapja a diagndzisat, mig a
paciensek 40%-a esetében ez akar
egy evig is eltarthat. Ennek az lehet
az oka, hogy a PF tobb tlinete
hasonlit mas, elterjedtebb tid6- és
szivbetegségekhez.

Az is eléfordul, hogy a paciensek
csak sokara beszélnek a
haziorvosukkal, amikor mar
tlneteik vannak. A haziorvos sem
mindig id6ben utalja be a pacienst
egy tlidéspecialistahoz, ami utan
még eltart, mire idépontot kap a
korhazban, illetve mire elvégzik a
sziikséges vizsgalatokat, ami a
pontos diagndzishoz sziikséges.

Raadasul a paciensek 37%-a

legalabb egyszer téves
diagnozist kap. Ha ugy érzi,
hogy az orvosa nem latja el
megfeleléen, vagy ha nem a
lehetd legjobb ellatast kapja,
érdemes masodik véleményt
kérni.
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MIK A KOCKAZAT! SZAKELLATQ CENTRUMOK -
TENYEZOK? INTERSTICIALIS
Nem tudjuk pontosan, hogy mi okozza a TU DéBETEGSEG ES PF

tld6fibrozist. Azt azonban tudjuk, hogy
bizonyos dolgok megnévelik a PF
kialakulasanak kockazatat.

Kockazati tényezok:

A szakellaté centrumok (CE)
olyan szakértéi klinikak, ahol a ritka
betegségekkel é16 paceinseket kezelik és
latjak el. Az ILD/PF kézpontok intersticialis
tiidébetegségekre szakosodtak.

Az ilyen centrumok célja, hogy az ILD/PF-ben szenved6
i , paciensek a lehetd legjobb ellatast kapjak és idében
Cigarettazas Ry RS \ diagnosztizaljak éket, illetve nyomon kévessék a betegség
“ alakulasat. Emellett részt vesznek a kutatasban is,
egyuttmUkddnek mas érintettekkel, pl. paciensszervezetekkel is.
Az Eurdpai Bizottsag felallitotta az Europai Referenciakézpontok

hal6zatat (ERN), amelynek célja olyan komplex vagy ritka
Kérnyezeti és betegségek és allapotok kezelése, amik kilondsen szakszer(
munkahelyi MI AZ A ellatast és tudast igényelnek. Ez a héalézat tobb szakellatd

O
0.0 P ,
(0) _expozicio, MULTIDISZCIPLINARIS TEAM? kdzpontot egyesit és szakvéleményeket, tanacsot, és akar
mint példaul a hataron tuli beutaldkat allit ki a megfelel6 esetekben.

egszennyezes A tid8betegségekkel, koztuk intersticidlis tudébetegségekkel

foglalkozé ERN 2017 marciusaban jott |étre, a neve ERN-LUNG.
Az ERN-LUNG ( tobb informaciot) tobb eurdpai

. . A multidiszciplinaris team (MDT)
Mikrobialis olyan szakemberekbél 4ll, akik

(k?gr?irki'; kilonféle orvosi terlileteken S y X
dolgoznak. A PF diagnézisa is szakellaté kozpontot egyesit(tasd-itt), denemminden

rUsfortsag A ) : .
Virusfertozes) multidiszciplinaris, vagyis képzett intézmény a tagja. Javasoljuk, hogy kérdezze meg
klinikusok, radiolégusok és a helyi pacienscsoportot vagy a haziorvosat,
patologusok egyttt tudjak felallitani a hogy hol taldlja a legkdzelebbi
Gasztro- diagndzist. Emiatt fontos, hogy elismert szakellato

oesophagealis egylttmiikodjenek a diagnozis kdzpontot.
reflux betegség kialakitasaban, majd a lehet6 legjobb
(GERD) kezelés biztositasaban.

Csaladi
el6zmények
és genetikai A nemzetkézi gyakorlat azt

variansok mutatja, hogy ez javitja a
diagndzis pontossagat.

S
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https://ern-lung.eu/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu

HOGYAN ALAKUL

BETEGSEG?

A PF egyénenként nagyon
kiilonb6zéen alakulhat, ezért
nem lehet pontosan elére
megmondani, hogy az On
esetében mennyire gyorsan
romlik az allapota.

A legtobb PF-paciens lassu, de biztos
romlast tapasztal. Ha lassan romlo PF-
fel él, akkor valdszin(leg sokaig lesznek
tlinetei, miel6tt pontos diagndzist
kapna, majd ezutan tovabbra is
viszonylag lassan tovabb fog romlani az
allapota.

Egyes paciensek el6re nem lathato,
akut rosszabbodast is tapasztalhatnak
(hirtelen jon, rovid ideig tart). Ezt akut
krizisnek nevezziik, és ilyesmi barmikor
bekovetkezhet. Egy-egy ilyen krizis
halalos is lehet, vagy el6fordulhat, hogy
a paciens sokkal rosszabb allapotban
lesz utana. Gyakran eléfordul, hogy a
pacienst nem is sikerll pontosan
diagnosztizalni az els6 ilyen akut krizis
el6tt. Az akut krizis legfontosabb
kockazati tényezdje az elérehaladott
PF-betegség.

Az akut krizisek miatt alapvetden fontos, hogy az orvosa
rendszeresen figyelemmel kévesse Ont és betegségét,
hogy lassa, hogyan halad a betegség, illetve On hogyan

reagal a kezelésre.

EGYEB BETEGSEGEK, AMIK A PF-ET
KiISERHETIK (TARSBETEGSEGEK)

A PF nagyon megnehezitheti a paciens életét,
kiilonésen mivel a PF eleve kellemetlen hatasai
mellett a paciensek mas, a PF-fel kapcsolatos
allapotokban is szenvedhetnek. Ezeket
tarsbetegségeknek hivjuk.

Ezek hatranyosan hathatnak az életminéségére és
a betegség varhato kimenetelére. Ezért fontos,

hogy az orvosok a tarsbetegségeket is azonositsak
és kezeljék. Ilyen tarsbetegségek érinthetik a tlid6t
(pulmonalis betegségek), vagy mas belsd szerveket
is (nem pulmonalis betegségek).

A tarsbetegségek definiciojat itt talalja.

MILYEN KEZELESEK

ALLNAK
RENDELKEZESRE

A PF kezelésére léteznek gyégyszeres
és nem gyogyszeres lehetdségek.
Fontos, hogy rendszeresen eljarjon
orvosi ellenérzésekre és
vizsgalatokra. A PF diagnézisaval
egyltt sziikséges, hogy pszicholégiai
tamogatast is kapjon.

Javasoljuk, hogy vegye fel a kapcsolatot a
helyi pacienscsoporttal, ami a betegség
minden fazisaban képes tamogatast
nyujtani. Ha mellékhatasokat tapasztal, pl.
hasmenést vagy fogyast, akkor beszéljen
orvosaval vagy egy szakképzett névérrel.

o GYOGYSZERES KEZELESEK

A gybgyszeres kezelés lehetbsége a
diagnozistol és a betegség lefolyasatol fligg.
Tudofibrézis esetén olyan antifibrotikus
gyogyszerek javasolnak, mint a pirfenidon
vagy a nintedanib. Ezek segitenek a
szovetek hegesedésének megelézésében,
illetve bizonyitottan lelassitjak a betegség
el6rehaladasat, ezzel meghosszabbitjak a
paciens varhatd élettartamat.

A PF-paciensek egy része esetében elsé
kezelésként altalaban immunmodulans
szereket javasolunk (ezek az
immunrendszer m(ikodését befolyasoljak).
Ha a betegség ennek ellenére rosszabbodik,
akkor lehet megfontolni az antifibrotikumok
(pl. nintedanib) alkalmazasat.

KLINIKAI VIZSGALATOK

A klinikai vizsgalat olyan
eljaras, amiben egy-egy Uj
kezelés hatékonysagat és
biztonsagossagat tesztelik

embereken. A PF kezelésére

kifejlesztett kezelések

kiprébalasara tobb klinikai
vizsgalat is folyt és folyik -

kérdezze meg kezeldorvosat,

hogy vannak-e olyan klinikai
vizsgalatok, amikben részt

vehet.

A folyamatban 1évé klinikai
vizsgalatokrol bévebb
informaciokat talal itt:

(globalis),
vagy itt:
, és itt:

Utmutato a betegek szaméra 7



https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113
https://clinicaltrials.gov/
https://www.eu-pff.org/clinical-trial-finder/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/

9 NEM GYOGYSZERES KEZELESEK

Jollehet a PF esetében a tiidétranszplantacié az egyetlen hatékony
megoldas, ami meggyégyitja a pacienst, mégis létezik egy sor olyan
nem gyoégyszeres kezelési méd is, amivel javithatja életmindségét.

Kilonféle tevékenységekkel javithatja
a PF okozta tlinetek sulyossagat és az
életminéségét: fizikai aktivitassal, az
étkezési tanacsokkal,
légzégyakorlatokkal. A tiidé
mUkodésével kapcsolatos oktatas és a
rehabilitacio elsésorban a tiinetek
enyhitésében fontos, de mellette
megnoveli azt az id6t, amit fizikailag
aktivan tud eltolteni, és kevesebb id6t
kell korhazban toltenie.

Mivel a PF miatt kevesebb oxigén jut el
atlidébél a véraramba és a belsé
szervekhez, igy az abnormalisan
alacsony véroxigénszint légszomjhoz
vezet. A légszomj jelentkezhet

sportolas, pihenés vagy alvas kdzben is.

Ennek javitasara kaphat oxigénpotlo
terapiat egy koncentrator (kisebb
elektromos berendezés), illetve
rogzitett vagy

Korilbeliil

30%

az aranya a PF-es
pacienseknek a
tidé6transzplantaciok
esetében

Elet a tiid6fibrozissal

A tid6transzplantacio az egyetlen
olyan sebészeti beavatkozas, ami
visszafordithatja a PF romlasat,
javithatja életminéségét és varhato
életkorat. Vilagszerte a tiidGatiltetések
kb. 30%-at PF-pacienseken végzik el.
Sajnos azonban a PF-pacienseknek
csak kevesebb mint 5%-a kaphat Uj
tidé6t, mivel az attltetésre alkalmas
személyek kivalasztasa nagyon szigoru
feltételekhez kotott. Egy sor tényez6t
kell figyelembe venni, mint pl. a
paciens korat, altalanos egészseégi
allapotat, a PF sulyossagat és
romlasanak mértékét. Ezekrol
bévebben

A palliativ ellatas olyan holisztikus
gondozasi forma, ami a paciensek
életmindségét javitja a betegség teljes
lefolyasa alatt. Célja, hogy csokkentse a
fizikai fajdalmat és a betegséggel
kapcsolatos altalanos stresszt és
problémakat.

PF-es paciensek esetében a palliativ
kezelés korébe tartozik az ellatas
megtervezése, a gyogyszerek
mellékhatasainak kezelése, és persze a
tlnetek, mint a kohogés vagy a
légszomj enyhitése, valamint a
pszicholdgiai tamogatas, a
tidérehabilitacio és az életvégi ellatas.

A palliativ ellatas keretébe
tartoznak a fizikai, mentalis,
szocialis vagy lelki gondozas

elemei - az On igényei és
sziikségletei szerint.

A PF kezelése soran fontos, hogy
hogyan banik a kohogéssel. A
kéhogés miatt izolalva, egyedil
és zavarban érezheti magat,
hacsak nem tanul meg banni
vele.

Fontos, hogy megtanulja, hogyan tudja
csokkenteni a légszomjat, hogyan
kezelje és birkozzon meg vele, mivel
fontos hatassal lehet az
életminbségére. A légzését az érzelmei
is befolyasoljak, és ha szorong a
légszomj miatt, az csak tovabb rontja a
légzését. A relaxacio segit a légszomj
lekiizdésében és hasznos a szorongas
kezelésében is.

A légszomj kezelésérol bévebben
olvashat.

Utmutato a betegek szamara @


https://pulmonaryfibrosisnews.com/pulmonary-fibrosis-lung-transplant
https://www.actionpf.org/information-support/managing-a-cough

HOGYAN

GONDOSKODJAK
MAGAMROL?

A PF olyan komplex betegség, amiben fontos, hogy részben On
gondoskodjon sajat egészségérdl. Ilyen modon kézben is tarthatja sajat
ellatasat, realis célokat tlizhet ki maga elé, és felkészuilhet a jovére.

o Hagyja abba a dohanyzast!

Kerilje a masodlagos dohanyzast is (vagyis, ha masok
g? dohanyfistjét lélegzi be), mert ezzel emelheti a
\::_-:17 véroxigénszintjét, csokkentheti a vérnyomasat és a
pulzusat, valamint csokkenti a rakbetegségek és a
szivbetegségek kialakulasanak esélyét.

® Maradjon mozgasban!

A rendszeres, mértékletes testedzés nem csupan az
egészséges testsuly fenntartasaban segit, de erdsiti az
izomzatot és biztositja a teste hatékony mlikodését is.
Végezhet gyakorlatokat egy fizioterapeuta
segitségével, de onalldan is.

® Taplalkozzon egészségesen!

MIT

A kiegyensulyozott, taplalo étrend segitségével a

‘ ° lehetd legtovabb megérizheti egészségét. Egyen sok
gyuimolcsot, zoldséget, teljes kidrlésl gabonat, sovany
husokat vagy csokkentett zsirtartalmu tejtermékeket,
és csOkkentse a telitett zsirok, a natrium (sd) és a cukor
bevitt mennyiségét.

KERDEZZEK AZ
ORVOSOMTOL?

Néha nehéz lehet elddnteni, > ,, )
hogy mit kérdezzen a Megfeleld ® Alakitsa at az otthonat!
haziorvostol, a névértél vagy a kérdések

szakorvostol. Ezért fontos, hogy Otthonat alakitsa at ugy, hogy biztonsagos legyen és

e . . . A Brit TUdd Alapitvany onalloan el tudja latni magat. PL. szereljen fel liftet vagy
Eg)r::leé\sliﬁlegtg:zneigijr?é rgllgeennm Osszeallitotta azoknak a korlatot a lépcs6 mellett, illetve alakitsa at a
Knak kembereknek : Q firdészobat. Elképzelhetd, hogy az egészségbiztositd
azoxnax a szagemberexnasy, amiket a paciensek a vagy az dnkormanyzat tdmogatassal tud segiteni.

akikkel a diagnozisa vagy a
kezelés soran talalkozik.

diagnozis és a kezelés
kilonféle szakaszaiban
feltehetnek.

10 ) Eletatiidsfibrézissal Utmutatd a betegek szaméara 11



https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask
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® Pihenjen sokat!

Az immunrendszer erésitéséhet alapvetéen fontos, hogy
sokat aludjon, ami az altalanos kozérzetét is javitja.

® Oltassa be magat!

Igyekezzen elkerllni a fert6zéseket, amik ronthatjak a PF
allapotat. Mosson rendszeresen kezet, keriilje a nagyobb
tomegeket, és frissitse az influenza, tiidégyulladas és Covid-
19 elleni oltasokat.

® Kerllje a stresszt

Ha fizikailag és érzelmileg is kiegyensulyozott, kevesebb
oxigénre van sziiksége a szervezetének. A relaxacios
technikak segitenek a kifulladassal kapcsolatos panik
kezelésében is.

® Relaxacié és éber figyelem

Tobb kilonféle relaxacios technika létezik, ami segit a PF-
diagnozissal kapcsolatos érzelmi és pszicholdgiai problémak
kezelésében. Az éber figyelem (mindfulness) technikaja
konnyebbé teheti a PF okozta fizikai és életmdddal
kapcsolatos gondok kezelését, valamint megnyugtatéan hat,
amikor stresszesen érzi magat, vagy ha letort, rémilt vagy
fajdalmai vannak.

® Jbga és hasonl6 tevékenységek

M

_I'T'Ii A jéga kifejezetten hasznos a PF-pacienseknek, ugyanis
A fokuszalt légzésen keresztiil 0sztonzi a tlidé miikodeését.
<) Abban is segit, hogy edzze a rekeszizmat (a tid6t mozgato

Miikodjon egyitt a kezelését
vezetd szakemberekkel, hogy a

eredményekben aktiv része legyen.

Elet a tiidéfibrozissal

izmot). Néhany alapvetd légzégyakorlat javithatja a
tlid6funkcidt és csillapithatja a légzési problémakat.

Tovabbi
informaciokat
talalhat arrol,

kezelésében és az elért hogyan

gondoskodjon
magarol még
jobban, ha PF-fel él.

PSZICHOLOGIAI
TAMOGATAS

A pszicholégiai tamogatas
segithet abban, hogy elfogadja az
allapotat és a mellékhatasokat. A
betegség elérehaladottabb
allapotaban segithet az életvégi
ellatas megtervezésében, a
megfeleld ellaté intézmény
kivalasztasaban, vagy otthona
kényelmesebbé tételében.

Fontos, hogy a csaladjat és a baratait a
kezdetektol fogva beavassa, mert
altalaban tamogatdak lesznek és
segitenek a PF-betegség kezelésében.
Eleinte nehéz lehet, de a félelmeit és
nehézségeit konnyebben tudja lekiizdeni,
ha beszél roluk valakivel.

Utmutato a betegek szaméra 13 '_:Z:=



https://www.actionpf.org/information-and-support/living-with-pulmonary-fibrosis

LEPJEN KAPCSOLATBA EGY
PACIENSSZERVEZETTEL, VAGY
CSATLAKOZZON EGY TAMOGATO
CSOPORTHOZ

ALTALANOS

9 ) TANACSOK
GONDOZOKNAK

Sokat segithet, ha csatlakozik egy helyi
tamogato csoporthoz, ahol talalkozhat
mas PF-paciensekkel, csaladtagjaikkal
és gondozoikkal, és tapasztalatot
cserélhet vellk. A csalad és a baratok
tdmogatasa alapvetéen fontos, de
nagyon hasznos lehet, ha talalkozik és

A PF-es paciens gondozasa nehéz és munkaigényes feladat, ami érzelmileg és
fizikailag is kimerité lehet. Ha PF-es paciens kezel, szamoljon be errél
haziorvosanak, aki tovabbi tanacsokat tud adni arrél, hogyan gondoskodjon
a sajat egészségérdl, illetve tamogatéi csoportokat is tud ajanlani, ha ilyenre
van sziiksége. Sok helyen léteznek gondozéknak lIétrehozott orszdgos
tamogaté csoportok is.

Ne feledje, hogy sajat magarolis fontos  Szamos olyan kifejezetten gondozéknak

beszél mas paciensekkel is, akik gondoskodnia, mivel a gondozd létrehozott tAmogatdi csoport létezik, akik
ugyanabban a cip6ben jarnak, mint On. mindennapjai is nagyonl kimeritek segitenek a problémak megoldasaban.
lehetnek. Nyugodtan ke'r(ljehzze meg az Néhany EU-s orszaghan a gondozok is
: . P - orvost vagy a novert arrol, hogyan jogosultak pénziigyi tamogatasra vagy mas

ot o o e

- vagy baratjat, hogyan tud neki a legjobban tovabbi informéaciékat adni.
kozdsségekben — az orvosa vagy a névér pacienscsoportokka segiteni.
valdszin(leg tud iranymutatassal & e Epuile

felsorolt
szolgalni. szervezeteken
— keresztil is
kapcsolatba tud
[épni.
-
Jobban uralesz a
helyzetének, ha minél tébbet
tud a PF-rél.
A paciensszervezetek j6 ‘
kiindulé pontok, hiszen nem
csak kifejezetten PF- 2
pacienseknek sz616
informaciokat, hanem et

kélcsonds tdmogatast is
nyudjtanak.

ﬁ S
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https://www.actionpf.org/information-and-support/carer-family-friends
https://www.eu-pff.org/our-members/
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