AZ EU-IPFF
KONZULTACIOS

UTMUTATO

Egy utmutaté a tudofibrézissal él6k szamara



MI'A

TUDOFIBROZIS?

A tidéfibrézis progressziv és
gyogyithatatlan betegség, amely a

tudo torékeny szoveteit érinti. A tidé
hegesedését eredményezi, és a
tid6funkcio csdkkenéséhez és ndvekvd
l[égszomjhoz vezet. A tiidéfibrozis
progressziv lehet ismert oku vagy
ismeretlen eredetli, mint az idiopatias
tidéfibrézis. A tudéfibrozis progressziv
jellemz8en 45 évesnél idésebbeknél

fordul eld, a betegek atlagos életkora 65 év.

Eurépaban koriilbeliill 400 000 ember
él tiidofibrozissal, és évente mintegy

100 000 beteg hal meg a betegségben.

A tudéfibrézis visszafordithatatlan, és a
kezelés csak lassitani tudja a betegség
elérehaladasat. A tudéfibrézisos betegek
atlagosan a diagnozistél szamitott 3-5
éven belul meghalnak.

@ Elet a tiidofibrozissal

A tiidofibrézis gyakori tipusai

» |diopatias tiddfibrézis

* Nem specifikus interstitialis
tidégyulladas

» Kronikus tulérzékenységi tudégyulladas

+ lIziileti Csuz - ILD*

» Scleroderma - ILD

» Fibrotikus szarkoidozis

* Nem besorolhato ILD

HOGYAN ALAKUL KI A
TUDOFIBROZIST?

A tidéfibrozisban a tidé 1égzsakjait,

az ugynevezett alveolusokat kibéleld
sejtek karosodasa hegszovet
kialakulasahoz vezet, ami megneheziti
az oxigén bejutasat a véraramba. Ennek
kévetkeztében az agy, a sziv és mas
|étfontossagu szervek nem kapjak meg
a megfeleld miikodéshez sziikséges
mennyiségi oxigént. A hegesedés
mértéke altalaban idével novekszik, bar
az, hogy milyen gyorsan fejlédik, valtozo.

* ILD: Interstitialis tiid6betegség, amely a tiid6 hegesedését okozza

MIK A TUNETEK?

A tlidéfibrézis tlinetei idével alakulnak ki,
és egyénenkeént eltéréek lehetnek.

A diagndzis feldllitasakor a tiid6fibrézis
leggyakoribb tlinetei a Iégszomj,

a szaraz, szaggato kohogés és a
kimeriiltség. Id&vel a kéhdgés gyakran
produktivva valik, és a betegség

késdbbi stadiumaban egyeéb tényezok is
kialakulnak, mint példaul étvagytalansag,
iziileti- és izomfajdalom, valamint
fokozatos, megmagyarazhatatlan fogyas.

A tudéfibrézisban szenveddk korulbelul
felénél el6fordulhat dobveré ujjak

is (az ujjak vagy labujjak hegyének
kiszélesedése és lekerekitése).

Amikor valaki sztetoszkdppal meghallgatja
a tudéfibrozisban szenvedd személy
tudejét, “krepitalo zihalas, mint a
tépbzar” recsegéseket hallhat a
tidoben. Ezek “nyitasi” hangok, amelyeket
a kis légutak adnak belégzéskor, és
mindkét tidében hallhatok.

HOGYAN
DIAGNOSZTIZALJAK A
TUDOFIBROZIST?

Ha felmeriil a tiidéfibrozist
gyanuja, tobb vizsgalatra is
szilkség van, kezdve a tiid6 CT-
vizsgalataval, de tiid6funkcios
vizsgalatra, bronchoalveolaris
mosasra, vérvizsgalatra vagy
biopsziara is.

A tidéfibrézis késéi diagnodzisa
gyakori, és minden stadiumban
eléfordulhat. Atlagosan 7-8 hénapba
telik, amig a beteg megkapja a
diagnozist, a betegek 40%-anal
pedig tobb mint egy évbe telik.
Ennek oka lehet, hogy a tidé&fibrozis
tlinetei olyanok, mint mas, gyakoribb
tiid6- vagy szivbetegségeke.

A betegek pedig lassan
fordulhatnak haziorvosukhoz/
alapellaté orvosukhoz, ha a

tlinetek jelentkeznek. El6fordulhat,
hogy a GP-k/ PCP-k nem

utaljak a betegeket elég gyorsan
tlidégyogyasz szakorvoshoz, és
késhet a korhazi idépontra vald
varakozas, valamint a helyes
diagnozis felallitasahoz szikséges
vizsgalatok elvégzése.

Ezenkiviil a betegek 37%-at
legalabb egyszer tévesen
diagnosztizaljak. Ha nem érzi
magat jol az orvosanal, vagy nem a
lehetd legjobban kezelik, érdemes
egy masodik véleményt is kikérnie.

Utmutato a betegek szamara
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M’ELYEK’A KOCKAZATI AZ IN,TERSTICIALIS ,
TENYEZOK? 2 TUDOBETEGSEGEK ES A
Nem tudjuk pontosan, hogy mi okozza az TU DC’)F | B ROZ'S SZAKE RT('jl

embereknél a tlidoéfibrozist kialakulasat.

Azonban szamos olyan dolog van, KOZPONTJA|

amely noveli az ember tlidéfibrozis
kialakulasanak kockazatat.

Ezek kozé tartoznak: A

szakértoi kozpontok
aritka betegségben szenvedé
betegek kezelésével és ellatasaval
foglalkoz6 szakértdi kozpontok. Az
intersticialis tiidobetegségek és a tiidofibrozis
szakeértéi kozpontok az Intersticialis Tiidébetegségekre
(ILD) specializaléodnak. Céljuk, hogy (t6bbek k6zott) az
ILD/ tiid6fibrézis-ben szenvedé betegeket a legmagasabb
szintli ellatasban részesitsék, és idében diagnosztizaljak,
megfelel6 kezeléseket és nyomon kovetést biztositsanak. Emellett
hozzajarulnak a kutatashoz és egyiittmiikodnek a killénb6z6
érdekelt felekkel, koztiik a betegszervezetekkel.
Ezen tulmenéen az Eurdpai Bizottsag Eurdpai referenciahalézatokat (ERN-
eket) szervezett, amelyek célja az olyan 6sszetett vagy ritka betegségek

Cigarettazas

Koérnyezeti és

OOO munkahelyi MI AZ A MULTIDISZCIPLINARIS é; é’IIapotok kezelégg, amelyek.nglgyon speciélis'kezelés't és erdforrasokat
(o) expozicio, CSAPAT? igényelnek. Ezek t6bb eurdpai kézpontot egyesitenek, és adott esetben
mint példaul a szakértdi véleményeket, tanacsadast és hatérokon atnyulo ellatasra vald
légszennyezés A multidiszciplinaris csapat kilonb6z6 atiranyitast biztositanak.
- orvosi szakterlletekre specializalodott A légzészervi betegségekkel, koztiik a Szalas intersticialis
Mikrobialis 2 & T
szerek emberekbdl alinak. A tiddfibrozis tiidsbetegségekkel foglalkozé 2017 marciusaban indult: az ERN-
(kronikus dla:gnos'ztlzalflzlsa multidiszciplinaris, LUNG. Az ERN-LUNG (tovabbi informaciékat itt talal)
virusfertézés) ami azt jelenti, hogy tapasztalt szamos europai szakértéi kozpontbal all (lasd itt), de
klinikusok, radiolégusok & nem mindegyikbdl. Nyomatékosan javasoljuk, hogy
patologusok bevonasaval torténik. kérdezze meg a helyi betegcsoportjat vagy
Gasziro. rizegrctas')’i)lf:st;:jIdc:;);gnoézzri';:k;érs\c;gliheté haziorvosét a legkbzelebbi orszégosan
oesophagealis k : J1DEISE elismert kézpontrol.
. legjobb kezelést nyljtsak Onnek.
reflux betegség
(GERD)

; Cs’alédi . Nemzetko6zi szinten ez a
elézmények és megkozelités bizonyitottan javitja a

genetikai ; > s
variansok diagnozis pontossagat.
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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 FOG

ABETEGSEG
ELOREHALADNI?

A tudofibrozist progresszidja

egyénenként valtozik, és lehetetlen

pontosan megjosolni, hogy a

tudofibrozis milyen gyorsan fog

elérehaladni az On esetében.

A legtébb tldéfibrozisban szenvedd

embernél a betegség lassan, de
folyamatosan romlik. Ha Onnek

lassan el6rehaladé tudéfibrozisa van,
eléfordulhat, hogy a tiinetek hosszu ideig
jelentkeznek, miel6tt diagnosztizalnak,
és a betegség még mindig viszonylag

lassan halad elére.

Egyes betegeknél el6fordulhat,

hogy betegséguk elére nem lathato
akut (hirtelen és rovid ideig tarto)
sulyosbodasa, az ugynevezett

akut exacerbacid, amely barmikor
bekdvetkezhet. Egy ilyen esemény
végzetes lehet, vagy a tudéfibrézistban
szenvedd személynél a betegség
jelent6sen sulyosbodhat. Gyakran
el6éfordul, hogy az elsé akut
sulyosbodasig nem diagnosztizaljak

a tudéfibrozist. A tiidéfibrozist akut
sulyosbodasanak fé kockazati tényezdje
az elérehaladott betegseg.
|

Az akut exacerbacié veszélye miatt elengedhetetlen az orvos
rendszeres ellenérzése, hogy nyomon kovethesse a betegség
elérehaladasat és azt, hogy On hogyan reagal a kezelésre.

ATUDOGFIBROZISOS BETEGEK EGYEB
BETEGSEGEI (TARSBETEGSEGEK)

A tudéfibrozist legyengitd allapot lehet, mivel a
tudéfibrozist karos hatasain felul sok tiidéfibrozis
betegnek mas tarsuld betegségei, ugynevezett
tarsbetegségei is vannak.

Ezek negativan befolyasolhatjak az életmindséget és

a prognozist. Ezért az orvosoknak is azonositaniuk és
kezelnilk kell az esetlegesen kialakulo tarsbetegségeket.
Ezek a betegségek érinthetik a tlidét (tlidébetegségek)
vagy a test mas részeit (nem tiidébetegségek).

A tarsbetegségek definicidit itt talalja.

MILYEN KEZELESEK
ALLNAK

RENDELKEZESRE

A tiid6fibrozis kezelésére farmakolégiai
(gyogyszeres) és nem farmakologiai
kezelések egyarant javasoltak.
Rendszeres sziirévizsgalatokra és
orvosi vizsgalatokra is sziikség van.
Amint tiido6fibrozis diagnosztizalnak
Onnél, pszicholégiai tamogatast kell
Onnek felajanlani.

Erdemes felvenni a kapcsolatot
betegcsoportokkal, amelyek a betegseg
minden szakaszaban tamogathatjak Ont. Ha
mellékhatasokat tapasztal, pl. hasmenést
vagy fogyast, beszéljen orvosaval vagy
szakapoldjaval.

FARMAKOLOGIAI
KEZELESEK

Farmakolégiai kezelésekkel kapcsolatos
dontések a diagnozistol és a betegség
lefolyasatdl figgnek. Tudéfibrozis esetén
antifibrotikus gyégyszerek (Pirfenidon vagy
Nintedanib) javasoltak. Segitenek megel6zni
a szovetek hegesedését, és bizonyitottan
lassitjak a betegség idébeli progresszidjat, és
novelhetik a varhato élettartamot.

Egyes tudéfibrézisos betegek

esetében kezdeti kezelésként altalaban
immunmodulacié (az immunrendszer
miikodését befolyasold anyagok) javasolt.
Ha a betegség tovabbra is elérehalad,
megfontolhaté az antifibrotikus terapia, mint
példaul a Nintedanib.

KLINIKAI VIZSGALATOK

A klinikai vizsgalat olyan
vizsgalat, amely egy uj
terapia hatékonysagat és
biztonsagossagat teszteli
embereken. Szamos klinikai
vizsgalatot végeztek a
tiidofibrozis kezelésére tervezett
kezelésekkel kapcsolatban -
érdeklodjon kezel6orvosanal,
hogy van-e olyan folyamatban
lévo vizsgalat, amelyben részt
vehet.

A (vilagszerte),
az
kereséje
nyilvantartasa segitségével
szélesebb korl informacidkat is
talalhat a folyamatban Iévé klinikai
vizsgalatokrol.
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https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113
https://trials.eu-ipff.org/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/

e NEM GYOGYSZERES KEZELESEK

Bar a tiidoatiiltetés az egyetlen hatékony gyogymaod a tiidoéfibréozisban
szenvedok szamara, szamos olyan nem farmakolégiai kezelés létezik, amely

segithet javitani az életmindséget.

® Tiidérehabilitacio

A tudéfibrozist tiineteinek enyhitésére
és altalanos életminéségének
javitasara iranyulé kilonbozé
tevékenységeket foglal magaban,

mint példaul testmozgas, taplalkozasi
tanacsadas, 1égzési stratégiak. A
Pulmonolégia (tudégydgyaszati) és
rehabilitacio kulonésen hatékony lehet
a tiinetek enyhitésében, mint néveli,
mennyit edzhet, és csokkenti a korhazi
tartézkodas idétartamat.

® Oxigénterapia

Mivel a tudéfibrézis miatt a tid6ben 1évé
oxigén kevésbé tud eljutni a véraramba
és a szervezetben, el6fordulhat,

hogy a vér oxigénszintje kérosan
alacsony és nehézlégzéssel jar. Ezt
sportolas, pihenés vagy alvas kézben
tapasztalhatja. Ezért extra oxigént
kaphat koncentratoron (kis elektromos
gép), helyhez kotott és hordozhaté gaz-
vagy folyékony oxigénrendszereken
keresztiil (arcmaszkkal vagy orrcsével
csatlakoztatva).

o Tiidoéatiiltetés

A tudéatultetés az egyetlen olyan
sebészeti beavatkozasi eljaras,

amely visszafordithatja a tudéfibrozist
progresszidjat, javithatja az On
életminéségét és varhato élettartamat.
Vildgszerte a tudéatultetések mintegy
30%-at végzik tudéfibrozisos betegeken.
Sajnos a tudéfibrézisos betegek kevesebb
mint 5%-a alkalmas tuddéatiltetésre,
mivel az életképes transzplantacios
jeloltként valo kivalasztas kritériumai
meglehetésen szigoruak. Ezek szamos
tényez6t vesznek figyelembe, példaul

a beteg életkorat, altalanos egészségi
allapotat, a tlidéfibrézis sulyossagat és
progresszidjat. Ezeket itt talalja.

A

tlidéatultetések Csak az

5%..

Szalas intersticialis

egy részét

30%...

Szalas intersticialis
tudébetegségben
szenvedd betegeken
végzik

kozil jogosult
tuddatiiltetésre

Elet a tiiddfibrozissal

tud6betegség betegek

® Palliativ és élet végi ellatas

A palliativ ellatas a betegek
életminéségének javitasa érdekében
nyujtott holisztikus megkdzelitést
jelenti a betegek betegségének teljes
lefolyasa soran. Célja, hogy enyhilést
nyujtson mind a fizikai fajdalom, mind a
betegséggel jard tagabb értelemben vett
stressz és problémak tekintetében.
A tlidéfibrozisos betegek szamara
a palliativ ellatas kulcsfontossagu
szempontjai k6zé tartozik az el6zetes
gondozas tervezése, a gyogyszerek
mellékhatasainak és az olyan
tineteknek a kezelése, mint a kbhogeés
€s a nehézlégzés, a pszicholdgiai
tdmogatas, a tidérehabilitacio és az élet
Végi gondozas.
|
A palliativ ellatas magaban foglalhat
fizikai, mentalis, szocialis vagy
spiritualis tevékenységeket - az On

igényeitdl és preferenciaitdl fliiggden.

® A nehézlégzés és a kbhogés

kezelésének megtanulasa

A tiid6fibrozis kezelésében fontos
szerepet jatszik, hogy képes legyen
kezelni a kohégését, mert a kohogés
miatt elszigeteltnek és zavarban
érezheti magat, ha nem tudja
kontrollalni.

Nagyon fontos, hogy megtanulja,
hogyan csokkentse, hogyan birkézzon
meg a nehézlégzésével és hogyan
kezelje azt, mivel ez nagyban
befolyasolhatja az életmindségét. Az
érzelmei hatassal lehetnek a légzésére,
és ha szorong a légszomj miatt, az
még rosszabba teheti a Iégzését.

A relaxacio segithet a nehézlégzés
csokkentésében, és hasznos a
szorongas enyhitésére.

A nehézlégzés kezelésével kapcsolatos
tovabbi tanacsokat itt talal.

Utmutato a betegek szamara @


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

HOGYAN
GONDOSKODHATOK

MAGAMROL?

Elengedhetetlen, hogy ennek az 6sszetett allapotnak bizonyos részeit
onmaga kezelje. Ez lehetévé teszi, hogy On iranyitsa az ellatasat, realis
célokat tiizzen ki, és felkésziiljon a jovéjére.

® A dohanyzasrdl valé leszokas

Vagy kerllje a passziv dohanyzasnak valo kitettséget,
igy novelheti a vérében 1évé oxigénszintet, csdkkentheti
a vérnyomasat és a szivritmusat, valamint csokkentheti
arak és a szivbetegségek kockazatat.

® Maradjon aktiv

Ha rendszeresen, mérsékelten mozog, az nemcsak az
egészseges testsuly megbrzésében segit, hanem erdsiti
az izmait és hatékonyan tartja karban a szervezetét. Ez
magaban foglalhatja a gyogytornasszal végzett iranyitott
testmozgast, de az 6nallé testmozgast is.

K E R D E S E K AZ A kiegyensulyozott, taplalo étrend segithet abban, hogy

a lehetd legegészségesebb maradjon. Tartalmazhat
gylimolcsot, zoldséget, teljes kidrlési gabonaféléket,
sovany husokat vagy alacsony zsirtartalmu
tejtermékeket, és alacsony telitett zsirsav-, natrium- (s6-)
és hozzaadott cukortartalommal kell rendelkeznie.

ORVOSOMNAK

Nehéz lehet tudni, hogy mit

kérdezzen a haziorvosatadl,

apolojatél vagy szakorvosatol. Alakitsa at otthonat a biztonsag és az 6nallé

Fontos, hogy atgondolja, milyen életvitel lehetove tétele érdekében, példaul

kérdéseket szeretne feltenni, ezt a listat Iépcsdlift, kapaszkodok vagy atalakitott fliirdészoba
amikor a diagnézis és a kezelés felszerelésével. A nemzeti egészségligyi szolgalat, az
soran kiilénb6z6 egészségugyi egészségbiztosito tarsasagok vagy a helyi ligynokségek
szakemberekhez fordul. tamogatast és segitséget nyujthatnak.
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https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask
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® Béséges pihenés

Az alvas elengedhetetlen az immunrendszer erdsitéséhez és
az altalanos kozérzet javitasahoz.

® Maradjon naprakész az oltasokkal
kapcsolatban

Kerllje a fertézéseknek valo kitettséget is, mivel ezek
ronthatjak a tudéfibrozis allapotat. Ezt megteheti kézmosassal,
a nagy tomegek és a tomegkdzlekedés kerulésével, valamint
azzal, hogy naprakészen tartja magat az influenza-,
tidégyulladas- és Covid-19 elleni oltasokkal.

® Keriilje a stresszt

Ha fizikailag és érzelmileg nyugodt, az segithet elkerilni a
tulzott oxigénfogyasztast. A relaxacios technikak megtanithatjak
arra is, hogy kezelje a nehézlégzésével jaro panikot.

® Relaxacio és éberség

Vannak kiilénb6zd relaxacios technikak, amelyek segithetnek
kezelni a tudéfibrozist diagnézissal jard érzelmi és
pszicholdgiai kihivasokat. Az éberséget segithet kezelni a
tudéfibrézissel vald egyuittélés fizikai és életmadbeli kihivasait,
és megnyugtathatja Ont, amikor szorong, csiiggedt, ijedt vagy
fajdalmai vannak.

® Joga és hasonlo tevékenységek

A jéga hasznos a tlidéfibrézisos betegek szamara, mivel
a koncentralt 1égzés révén stimuldlhatja a tlidejét. Segit
a rekeszizom (a tid&t mikodtets izom) edzésében is. Az

= alapvetd légzégyakorlatok javithatjak a tidéfunkciot és
enyhithetik a légzési problémakat.
| talal tovabbi

Szorosan egyiitt kell miikédnie a
kezel6csoportjaval, hogy aktiv és

informacidkat
arrél, hogyan

gondoskodhat
pozitiv szerepet vallaljon a kezelési jobban magarél és
utvonalaban és az eredményekben. hogyan élhet egyiitt
———— a tiidofibrozissel.

@ Elet a tiidofibrozissal

PSZICHOLOGIAI
TAMOGATAS

A pszicholégiai tamogatas segithet
Onnek megbirkézni az allapotaval
és az esetleges mellékhatasokkal.
Elérehaladott stadiumban segithet
az élet végének megtervezésében
és a hospice-ellatas vagy az otthoni
kényelem kivalasztasaban.

Fontos, hogy mar a kezdetektél fogva
bevonja baratait és csaladtagjait, mivel 6k
altalaban tamogatjak Ont, és segithetnek
a tudofibrozis kezelésében. Nehéz lehet,
de a beszélgetés segithet legy6ézni a
félelmeit és nehézségeit.

Utmutato a betegek szamara { 13



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

VEGYE FEL A KAPCSOLATOT
EGY BETEGSZERVEZETTEL, ES

ALTALANOS
TANACSOK AZ

CSATLAKOZZON EGY BETEGEKET APOLOKNAK

TAMOGATO CSOPORTHOZ

Egy helyi tamogaté csoporthoz

valo6 csatlakozas hasznos lehet az
On szamara, mivel talalkozhat mas
tidéfibrozisos betegekkel, azok
partnereivel és gondozdival, valamint
megyvitathatja és megoszthatja
tapasztalatait. A csaladja és baratai
tamogatasa alapvet6 fontossagu, de
kilénésen hasznos lehet,

ha kapcsolatba Iép a

A tiidofibrézisban szenved6 személy gondozasa nehéz és megterhel6 feladat, amely
érzelmileg és fizikailag is megterheld lehet. Ha On tiidéfibrézisban szenvedé személyt
apol, tajékoztassa errél a haziorvosat, hogy tanacsot adhasson sajat egészségével
kapcsolatban, és ha sziiksége van ra, specialis tamogatashoz iranyithassa Ont.
Gyakran léteznek orszagos tamogato csoportok az apolék szamara.

Ne feledje, hogy torédnie kell onmagaval, A gondozdk szamara szamos tamogatéd
mivel az apolé mindennapi élete kihivast szervezet |étezik, amelyek szintén
jelenthet. Ne féljen konkrét tanacsot segithetnek Onnek atvészelni ezt a
kérni a tudéfibrézisban szenvedd tapasztalatot. Egyes uniés orszagokban

hasonlo élményeket
atéld betegtarsaival.

Szamos tamogaté csoportot szerveznek
a korhazakban vagy a helyi k6zosségben

- orvosa vagy a legzésgondozo néver
tobbet tud mondani Onnek.

Elet a tiid6fibrézissal

A
honlapunkon
felsorolt
szervezeteken
keresztiil is
felveheti a_
kapcsolatot az On
orszagaban él6
betegekkel.

Ha minél tobbet megtud a
tiidofibrézisroél, az segithet
abban, hogy ugy érezze, jobban
kézben tudja tartani a dolgokat.
A betegszervezetek jo
kiindulépontot jelentenek,
mert a tiid6fibrézissel é16
emberek szamara nyujtanak
informaciodkat, valamint
kolcsonos tamogatast.

hozzatartozojat vagy baratjat tamogaté
orvosoktdl és apolonéktél, hogy hogyan
segithet nekik a legjobban.

-+

pedig az apoldk jogosultak lehetnek
pénzlgyi tamogatasra vagy természetbeni
juttatasokra - orvosa toébbet tud mondani.
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