26. A tiid6 daganatai, a pleura betegségei

IDULT INTERSTITIALIS TUDOBETEGSEGEK
Ko6zos jellemzdk
Patologia
. Az alveolaris epithelium és az alveolaris septumok interstitiumanak fibrotizalé gyulladasa
. Gyulladasos sejtek: lymphocytak, plasmasejtek, macrophagok =»interstitialis fibrosis
. El6rehaladott stadium: parenchyma destructio és hegesedés = un. Iépesméz tidd
Radiologia
e  Diffaz infiltratum
Klinikum
. Chr restrictiv tidébetegség; spirometria: a teljes tudékapacitas (total lung capacity [TLC]) csokkent
. Dyspnoe
. Progresszio: 1égzési elégtelenség, pulmonalis hypertensio, idilt cor pulmonale
Fébb csoportjai
. Fibrotizalé betegségek
. Granulomatosus betegségek

FIBROTIZALO BETEGSEGEK
e Idiopatias tidéfibrosis
e  Kriptogén organizal6dé pneumonia
e  Tudbérintettség kotészoveti betegségekben
e  Pneumoconiosisok

Idiopatias tlidéfibrosis
Patogenezis
. Ismeretlen eredeti progressziv interstitialis fibrosis.
. Feltételezés: az alveolaris ham ismétlédé aktivacioja/karosodasa =>» koros reparativ folyamat, tulzott TGF- kinalat
= (myo)fibroblast proliferatio =» folyamatos kollagén és ECM lerakédas
Morfologia
o Kozonséges interstitialis pneumonia (UIP): szdvetileg két mintazat keveredik: sejtdus (cellularis) fibroblastos gécok
mérsékelt gyulladassal valtakoznak sejtszegény fibrotikus gécokkal
o Nemspecifikus interstitialis pneumonia (NSIP): A szdveti kép vagy cellularis mintazatu, vagy fibrotizalé mintazatu; az UIP-re
jellemzé mindkét mintazat nem észlelhetd
e Az alveolaris szerkezet destrukcioja Iépesméz tid6 kialakulasahoz vezet
Klinikai lefolyas
. UIP: alattomosan kezd&dik 40-70 évesekben, kilégzési dyspnoe, szaraz kohogés jellemzi, az atlagos tulélés 3 év
vagy kevesebb
. NSIP: valamivel lassabb lefolyasu, mint az UIP
. Terapia: tid6transzplantacio

Kriptogén organizal6dé pneumonia
e FM: laza fibrosus dugdk a bronchiolusok, alveolaris ductusok és alveolusok lumenében; de nem észlelheté
interstitialis fibrosis
. Spontan vagy steroid kezelésre gyogyul

Tudoérintettség kotészoveti betegségekben
. Systemas lupus erythematosusban, rheumatoid arthritisben, sclerodermaban gyakori a restriktiv tidébetegség
. Morfolégiailag NSIP, v. UIP, v. organizaléd6 pneumonia, ill. a tidéerek fibrosisa észlelhetd.

PNEUMOCONIOSIS
Patogenezis
. Szervetlen vagy szerves porok, részecskék belégzésébdl ered6 tiidékarosodas. A tiidé porokkal szembeni reakcidja
fugg a lerakodott por mennyiségétdl, nagysagatol és alakjatdl, fizikokémiai sajatossagatol
. Az idegen anyagot phagocytalé macrophagok toxikus szabad gydkoket, fibrosist indukalé cytokineket, ndvekedési
faktorokat termelnek. Kévetkezmény: szovetkarosodas, interstitialis fibrosis, idllt cor pulmonale
. A dohanyzas az 6sszes belégzett asvanyi por hatasat fokozza

Anthracosis pulmonum
. Varoslakdkban, dohanyosokban észlelhet6 bonclelet: fekete szénpigmentet tartalmazé macrophagok a nyirokutak
mentén
. Klinikailag nem okoz tinetet

Szénbanyaszok pneumoconiosisa (CWP)
. Szénpigment belélegzése okozza

. Kovetkezmény: az expozicid idétartamatol és mértékétdl fliggben progressziv massziv fibrosis, pulmonalis
hypertensio és idult cor pulmonale

Silicosis
. A leggyakoribb pneumoconiosis a vilagon
. Foglalkozasi betegség: homokfuvok, kdsziklat banyaszok szilikatokat (kvarcport) Iélegeznek be
Tuberculosisra valé fogékonysaggal tarsul
Makro: kis fibroticus nodulusok és denz hegek elsdsorban a felsé lebenyekben
FM: oérvényszer( kollagenlerakddas, benne polarizalt fény alatt kettésen fénytord szilikat részecskék, gocos dystrophias
calcificatio

Azbesztoézis
Az azbeszt a fibrézus szilikatok csoportjaba tartozik. Okozott karosodasok:
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. Pulmonalis interstitialis fibrosis (azbeszt6zis)
. Localizalt pleura plaque-ok és pleuralis folyadékgyllem; ritkan diffus pleura fibrosis
. Rosszindulati daganatok: tidérak, dohanyzas fokozza a kockazatot; malignanus mesothelioma; gégerak

GRANULOMATOSUS BETEGSEGEK

Boeck sarcoidosis
Altalanos jellemzék
. Ismeretlen eredeti tébb szervben jelentkez6 betegség; az esetek 90%-aban hilusi nyirokcsomé és tidéérintettség
. Epitheloidsejtes el nem sajtosodd granulomak a szervekben
. Fiatal feln6ttek nékben gyakori; amerikai feketékben 10x gyakoribb, mint fehérekben
Patomechanizmus
e  Genetikailag fogékony egyénekben bizonyos kdrnyezeti agensekre létrejové immunszabalyozasi zavar..
e A sarcoidosisban észlelt szamos immunologiai rendellenesség ismeretlen antigen elleni sejtmedialt valaszra utal. A
folyamatot CD4+ helper T sejtek hajtjak.
Szovettan
. Epitheloid sejtes el nem sajtosodd granulomak, valamint a 1ézi6 koratol fliggéen fibrosis
Szervi érintettség
. Nyirokcsomok: leggyakrabban a tudéhilusi nycs-k
. Tudé: diffuz elszort granulomék az interstitiumban, kis hegekkel gyogyulnak
. Lép, m§j
. B6r, szem, parotis valamint csontvel6
Klinikai jellegzetességek
A dg pillérei
. Mellkas rtg: bilateralis hilaris lymphadenopathia
. Nyirokcsomo vagy maj-biopszia, az el nem sajtosodé granulomak kimutatasa
. Tuberculosist és mas granuloma képzédéssel jaroé betegséget ki kell zarni!
Kimenet
. 70% gydgyul, nincs vagy minimalis residuum
. 20% permanens tlidékarosodas vagy szemkarosodas
. 10% halalt okoz: tiidéfibrosis, idilt cor pulmonale

Hiperszenzitiv pneumonitis
Patogenezis
Extrinsic antigénre adott immunoldgiai, lll-as (immunkomplex-medialta), maskor IV-es (késéi tipusu) hiperszenzitiv
vélaszreakcié. Klinikailag heveny, ill. idilt formak kilonithetok el.
e Farmer-tid6: szénaban lévé Actinomyces sporak
e Galamb-tenyészték tiidébetegsége: toll, allati trilékbdl szarmazo fehérje
e Légparasito-légkondicionald tiidé: forré viz-tartalyokban Iévé héallé baktériumok
Morfolégia
. Gocos bronchiolocentricus mononuclearis sejtes infiltratumok + el nem sajtosodé granulomak
a tidé interstitiumban
. A krénikus esetek diffuz interstitialis fibrosisba progredialnak

Az expositio korai megsziintetésével a tiddéfibrosis megel6zhet6!

DIFFUZ TUDOVERZESSEL JARO SZINDROMAK
. Goodpasture syndroma (Id. anti-GBM nephritis fejezet)
. Vasculitishez tarsulé tidévérzés (Id. ANCA-pozitiv kisérvasculitis)
Granulomatosis polyangiitis-szel (GPA)
Mikroszképos polyangiitis (MPA)
SLE: immunkomplex alveolitis okoz vérzést
. Idiopathias pulmonalis haemosiderosis

Renopulmonalis sy
e Atlinetegyuttest a kiilonb6z6 etiologiaju glomerulonephritis és a vérzéses tiidébetegség egyltt adja
e A Goodpasture sy, a GPA, az MPA, valamint a lupus nephritishez tarsult tidévérzés tartoznak ide
e  Hirtelen nehézlégzés, vérkopés

A TUDO DAGANATAI

TUDORAKOK
Altalanos jellegzetességek
e Igen rossz korjoslatuak; tobbségiket a dohanyzas idézi el
e Nagy horgébdl ill. a parenchymabdl egyarant kiindulhat (centralis/hilaris tumor, ill. periférias tumor)
e  Szoveti tipusok: kissejtes carcinoma, ill. nem-kissejtes carcinoma: laphamcarcinoma, adenocarcinoma, nagysejtes
carcinoma
Patogenezis
e A cigarettfistben |év rakkelté és/vagy egyéb belélegzett anyagok Iépcsbzetesen halmozddd mutaciokat okoznak
e  Mutalédott onkogének: EGFR, HER-2, K-RAS; ALK
e Inaktivalédott/elvesztédott tumor szuppresszor gének: p53, RB, p16

Horgorak
e A hdrgbnyalkahartyaban kis, szlrkésfehér lézioként kezdédik
e  Per continuitatem terjedve:
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- bronchus stenosist okoz
- beszlri a kérnyezé tidéparenchymat, a mellhartyat és a mediastinum képleteit

e Lymphogen attétek: a peribronchialis, a tlid6hilusi, a mediastinalis és a paratrachealis nyirokcsomokban

e Haematogén attétek: barmelyik szervben; leggyakrabban az agyban, a csontokban, a majban és a mellékvesékben

e  Horgbobstrukcio kovetkezményei: post-stenoticus bronchiectasia, a parenchymaban obstructiv-resorptiv atelectasia +
bakterialis folulfert6z6dés = idilt gennyes pneumonia a légtelen tudérészletben

e Dg: a bronchus mosoéfolyadékabdl vagy a sziikilt szakaszbdl kefével vett mintabdl citoldgiai vizsgalat, vagy biopszias
vizsgalat

e AKkodrjéslata tragikus: az 6téves tulélés <10%!!

Szoveti tipusai
Kissejtes carcinoma
e A bronchus neuroendocrin sejtjeibdl szarmazik; a dohanyzassal valé 6sszefliiggése szoros (2+)
e  FM: kis, anaplasias, gyér cytoplasmaju daganatsejtek csoportjai/fészkei
e Igen malignus; a dg id6pontjaban mar attétes, ezért nem j6n széba a sebészi kezelés; a kemoterapiara- irradiatioval
vagy anélkul- kezdetben reagal, a relapsus sajnos mar nem
e  Okozhat paraneoplasias sy-t (ACTH, ADH, stb. termelés révén)
Laphamrak
e A dohanyzassal val6 6sszefliggése a legkifejezettebb (3+)
e Prekurzor 1ézi6: a csill6sz6rés hengerham helyén lapham metaplasia = Odysplasia = Ucc in situ
o  FM: jél differencialt elszarusodo laphamrak — anaplasias laphamrak spektruma
e  Kezelés: sebészi + postoperativ kemo- vagy radioterapia

Periférias rak
Szoveti tipusai
Adenocarcinoma
e A dohanyzassal nincs kapcsolata; dysplasias alveolaris hamsejtekbél indul ki (atypusos adenomatosus hyperplasia)
Makro: egy vagy tébb daganatos csomoé vagy pneumoniat utanzé megjelenés
FM: az alveolusokhamsejtek helyén atypusos hengerhamsejtek
Korjoslat: ha kimetszhetd, jo; az elérehaladt eseteké rossz
Postoperativ terapia: az EGFR mutaciora, ill. ALK génatrendez6désre pozitiv esetben anti-EGFR tirozin kinaz
inhibitor, ill. ALK inhibitor

Nagysejtes carcinoma
e A dohanyzassal val6 6sszefliggése szoros (2+); primitiv, tobbiranyu differencialédasra képes progenitor sejtbdl
szarmaztatjak
e  Makro: nagy (> 5 cm) subpleuralis tumor, raterjed a mellhartyara, a mellkasfalra és a kérnyezd képletekre
e  FM: nagy anaplasias tumorsejtek
e Igen rossz korjoslat

A tiid6rak klinikai jellegzetességei
e Lappango kezdet
Koéhogeés, mellkasi fajdalom, dyspnoe, vérkopés, fogyas
+ MellUri folyadékgyulem (carcinosis pleurae)
+ Ha rekedtség: beszirt a n. laryngeus recurrens
+ Ha a v. cava superior besz{rt/szlkdlt: a fej és a felsd végtagok venas elfolyasa gatolt: v. cava superior sy
+ A tidécsucsi carcinoma beszirheti a nyaki sympathicus plexust, Horner sy és ulnaris fajdalom jelentkezik; ekkor
Pancoast tumorrdl beszélink
Horner sy: ptosis, myosis, anhydrosis: az érintett oldalon 16g a fels6 szemhéj, sziik a pupilla, az arcfél veritékezése
csbkkent

Halal: 1égzési elégtelenség, idult gennyes pneumonia, tavoli attét miatt

EGYEB PRIMER TUDODAGANATOK
Bronchus carcinoid

. A tidédaganatok < 5%-a, alacsony malignitasu daganat

. Centralis horg6bél indul ki

. A daganatsejtekben neuroendocrin differenciacio

. Bronchus elzarédas tiinetei/vérkdpés

. Sebészi eltavolitas: az esetek tulnyomd részében gydgyulas érhet6 el
Hamartochondroma

e  Benignus lézid, érett porcszdvetbdl és egyéb mesenchymalis szévetbdl éplil fel

ATTETI DAGANAT
e A primer daganat a v. cava rendszerében helyezkedik el: maj, vese, mellékvese, here, pajzsmirigy, nasopharynx, stb.



