INTERSTICINES PLAUCIU LIGOS.
Kada ir kokius antikunus tirti?
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Jvadas. Intersticiniy plauciy ligy (IPL) gru-
pei priskiriama daugybée heterogenisky
plauciy ligy, turinciy klinikiniy, radiologiniy
ir patologiniy panasumy, taciau kartu besi-
skirianCiy ne tik prognoze, bet ir atsaku j gy-
dyma. IPL daZniausiai klasifikuojamos pagal
etiologija ir skirstomos j dvi grupes: idiopa-
tines ir atsiradusias dél zinomy priezasciy.

Vienos dazniausiy IPL priezasciy - sistemi-
nés jungiamojo audinio (SJA) ligos ir ANCA
sukelti vaskulitai. Atskirti, ar IPL yra idiopati-
né, ar susijusi su SJA liga, sudeétinga, taciau
tai svarbu, nes skiriasi gydymo taktika ir
prognozé. Konkreciai SJA ligai diagnozuoti
daznai neuztenka vien klinikiniy arba radi-
ologiniy duomeny. Neabejotina reikSmé
teikiama serologiniams tyrimams (autoan-
tikbnams kraujyje). Visgi klinikinéje prakti-
koje, siekiant patvirtinti arba paneigti SJA
liga, daznai kyla klausimas, kada ir kokius
antikanus tikslinga tirti.

1 lentelé. Skirtingy antikiny reiksmé

Skirtingy antikuny reikSme

1. Antinukleariniai antikunai (ANA) - tai
dazniausiai tiriami antikanai ligoniams, ku-
riems diagnozuota idiopatiné IPL, norint
paneigti arba patvirtinti SJA liga. Atliekant
ANA testa, aptinkami ne tik branduolio an-
tikanai, taciau ir kai kurie antikinai, esantys
citoplazmoje. Dideli ANA titrai sveikiems
Zzmoneéms buna labai retai (5 proc. visy atve-
juy). Esant nezinomos kilmes IPL, teigiamas
ANA testas buna mazdaug 56 proc. ligoniy.
Teigiamas ANA rodo gerokai didesne SJA li-
gos tikimybe, taciau, esant neigiamam ANA
testui, butina jj kartoti, nes kintant ligos
eigai, testas gali tapti teigiamas. Visgi kai
kuriy SJA ligy atvejais ANA testas gali bati
neigiamas (Sjogreno sindromas, idiopatinis
uzdegiminis miozitas). Skirtingi ANA anti-
kanai siejami su skirtingomis ligomis (api-
bendrinti duomenys pateikiami 1 lenteléje).

| SIA
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Miozitas, antisintetazés
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Santrumpa: SJA - sisteminé jungiamojo audinio liga.

1.1. t-RNR sintetazés antikiinai. Sie anti-
kanai yra specifiski miozitui. Jie aptinkami

20-40 proc. pacienty, kuriems yra idiopati-
nis uzdegiminis miozitas (dermatomiozitas,




28 PULMONOLOGIJOS NAUJIENOS 2017 / Nr. 6

polimiozitas). ISskiriami kiti t-RNR sinteta-
zés antikUnai: anti-Jo-1 siejamas su antisin-
tetazés sindromu (ASS), anti-PL 7 ir anti-PL
12 susije su daznesniu plauciy fibrozés pa-

sireiskimu. IPL daznai pasireikia sergant
miozitu, ypa¢ esant antisintetazés sindro-
mui (pozymiai, badingi antisintetazés sin-
dromui, pateikiami 2 lenteléje).

2 lentelé. Antisintetazés sindromui budingi pozymiai

Antisintetazes sindromas

Teigiami t-RNR sintetazés antikunai

« Intersticiné plauciy liga.

« Miozitas.

« Simetrinis artritas.

- Karsciavimas, svorio kitimas.
« Reino sindromas.

1.2. Mi-2 ir CADM-140 antikunai siejami
su uzdegimine miopatija. Mi-2 buadinga
miopatija ir plauciy pazeidimas. CADM-140
siejamas su amiopatiniu dermatomiozitu ir
greitai progresuojancia IPL.

1.3. PM/Scl-75/100 antikunai siejami su
sisteminés sklerozés ir polimiozito per-
sidengimo sindromu. Siy ligy atvejais yra
didelé IPL tikimybé.

1.4. SSA/SSB antikunai. Abu Sie antiklnai
siejami su Sjogreno sindromu ir sistemine
raudonaja vilklige (SRV). SSA antikanai taip
pat gali bati aptinkami sisteminés sklero-
zés (SS), idiopatiniy uzdegiminiy miopatijy,
reumatoidinio artrito (RA) atvejais. SSB an-
tikinai yra specifiski Sjogreno sindromui.
Siam sindromui badingas létai progresuo-
jantis plauciy pazeidimas.

1.5. Topo 1/SCL-70, RNR polimerazés lli,
Th/To, CENP-B antikiinai svarbis siste-
minés sklerozés diagnostikai. Skirtingi
antikunai siejami su tam tikrais ligos feno-
tipais, skirtingy lokalizacijy pazeidimais.
PavyzdZiui, ligoniams, kuriems aptinkama
topoizomerazés | antikiny, dazniau pasi-
reiskia plauciy fibrozé.

1.6. Sm ir ds-DNR antikiinai specifiski
sisteminei raudonajai vilkligei. Plauciy
pazeidimas daznai pasireiskia SRV metu, ta-
¢iau dazniausiai progresuoja létai. Galimas
pleurinis kratinés skausmas, kraujavimas i$
plauciy, infekcinés plauciy ligos.

1.7. U.-RNP antikunai. Ligoniai, kuriems
teigiamas U -RNP ir kurie turi klinikiniy
simptomy, buadingy daugiau nei vienai
SJA ligai, priskiriami misriai sisteminei jun-
giamojo audinio ligai. Plauciy pazeidimas
pasireiskia pakankamai daznai, taciau daz-
niausiai bana lengvas arba besimptomis.
Sunkiausias - plautiné hipertenzija.

2. Antikanai pries neutrofily citoplazmos
antigenus (ANCA). Sie antikanai siejami su
vaskulitais. Pagal Svytéjimo tipa klasikiniu
netiesioginés imunofluorescencijos metodu
ANCA skirstomi j c—ANCA (citoplazminius)
ir p—~ANCA (perinuklearinius). Jie siejami su
skirtingais klinikiniais sindromais. c—-ANCA
budingas granulomatozei su poliangitu,
p—-ANCA - su smulkiyjy kraujagysliy vasku-
litais (dazniausiai — mikroskopiniu poliangi-
tu). IPL daznai buna pirmasis mikroskopinio
poliangito pasireiskimas. p—~ANCA testas —
pakankamai jautrus metodas idiopatiniy in-
tersticiniy pneumonijy diagnostikai.



3. RF ir CCP antikunai. Klinikinéje prakti-
koje naudojami RA diagnostikai. CCP anti-
kdny nustatymas - pakankamai jautrus ir
specifiskas metodas (jautrumas - 57 proc.,,
specifiskumas - 96 proc.) RA diagnozuoti.
Lyginant su RF, $iy antikiny jautrumas nesi-
skiria, taciau CCP yra specifiskesni nei RF (96
ir 86 proc.). Nors RA dazniau pasireiskia mo-
terims, taciau IPL dél RA daznesné vyrams.
RA, pasireiskiantis IPL, siejamas su bloges-
niu isgyvenamumu. Plauciy ligos, sergant
RA, tai antroji dazniausia mirties priezastis.
RA yra dazniausia SJA liga, todél tirti CCP ir
RF antikinus ligoniams, sergantiems nezi-
nomos kilmés IPL, yra tikslinga. Neigiami RF,
CCP antikGinai nepaneigia RA, todél, nera-
dus IPL priezasties, tikslinga Siuos antikunus
kartoti dinamikoje.

Diagnostikos algoritmas. Tiksliai nustaty-
ti IPL paplitima ir daznj yra labai sudétinga
del skirtingos IPL ligy nomenklatdros, dia-
gnostikos kriterijy. Nurodoma, jog dazniau-
siai pasireiskiancios IPL yra sarkoidozé ir
idiopatiné plauciy fibrozé (IPF), sudarancios
daugiau nei 50 proc. visy atvejy. Toliau yra
IPL susijusios su SJA ligomis irimunologiné-
mis plauciy ligomis. DaZniausia IPL i3raiska
sergantiesiems SJA yra NSIP. IPL, susijusios
SJA ligomis, pasireiskia mazdaug 7,1 proc.
vyry ir 11,6 proc. motery. Bet kurios SJA
ligos atveju gali pasireiksti IPL (3 lentelé).
Batina jvertinti klinikinius simptomus, ga-
lin¢ius padéti jtarti SJA (4 lentelé). Visus li-
gonius, kuriems diagnozuota neZinomos
kilmés IPL, batina istirti dél galimos SJA ir
vaskulito.

3 lentelé. Intersticiniy plauciy ligy pasireiskimo daznis skirtingy sisteminiy jungiamojo audinio

ligy atvejais
Sisteminé jungiamojo audinio liga Intersticinés plauciy ligos daznis
Sisteminé sklerozé 45 proc.
Reumatoidinis artritas 20-40 proc.
Polimiozitas, dermatomiozitas 20-50 proc.
Sjogreno sindromas iki 25 proc.
Sisteminé raudonoji vilkligé 2-8 proc.
Misri jungiamojo audinio liga 20-60 proc.

4 lentelé. Klinikiniai simptomai, galintys padéti jtarti sistemine jungiamojo audinio liga

Specifiniai simptomai

Nespecifiniai simptomai

Pirsty jtrakimai

Artralgija, sanariy maudimas

Pirsty iSopéjimai

Svorio kritimas

Uzdegiminis artritas arba sgnariy sustingimas ryte

Karsciavimas

Ranky, veido teleangiektazijos

Akiy, burnos sausumas

Reino simptomas

Disfagija

Pirsty tinimas

Burnos opos

Eriteminés zvynais padengtos démés ant pirsty

odos (Gottron simptomas)

Refliuksas

Fotojautrumas

Proksimaliniy raumeny silpnumas
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Laboratoriniai tyrimai. Rekomenduojama
atlikti Siuos tyrimus: bendrajj kraujo tyrima,
uzdegiminius kraujo Zzymenis, kepeny, inks-
ty funkcijos rodiklius, kreatinkinaze, laktat-
dehidrogenaze, mioglobing, C3 ir C4 kom-
plementg, serumo baltymy elektroforeze,
Slapimo tyrima.

Serologiniai tyrimai. Serologiniy Zymeny
jvairove yra didelé, taciau jy tyrimas bran-
gus ir prieinamas ne visose laboratorijose,
ne visi serologiniai Zymenys pakankamai
specifiski. Taigi ligoniui, kuriam diagno-

zuota IPL, galimai salygota SJA ligos arba
vaskulito, klinikinéje praktikoje pirmiausia
rekomenduojama tirti Siuos antiklnus (se-
rologinés diagnostikos algoritmas pateikia-
mas 1 schemoje): ANA; Jo-1 (kai kuriy SJA
ligy atvejy ANA buna neigiamas, todél re-
komenduojama tirti Jo-1 antikiinus miozi-
to diagnostikai); SSA, SSB (ANA testas gali
bati neigiamas, sergant Sjogreno sindromu,
todél batina tirti SSA, SSB antiktnus, ku-
rie yra specifiski Siam sindromui); RF, CCP;
ANCA.
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Stebéjimas

.

1 schema. Sisteminiy jungiamojo audinio ligy ir vaskulity serologinés diagnostikos algoritmas

Santrumpos: ASS — antisintetazés sindromas, RA — reumatoidinis artritas, SJA - sisteminé jungiamojo

audinio liga, SRV - sisteminé raudonaji vilkligé, SS -

sisteminé skleroze.



Apibendrinimas. Sisteminés jungiamojo
audinio ligos ir ANCA yra sukelti vaskulitai
- vienos pagrindiniy intersticiniy plauciy
ligy priezascCiy. Tobuléjant serologiniy ty-
rimy galimybéms, sisteminiy jungiamojo
audinio ligy diagnozavimas tampa papras-
tesnis. Deja, ne visi serologiniai Zymenys
yra pakankamai specifiski, tyrimas yra bran-
gus, todél klinikinéje praktikoje, siekiant
issiaiskinti intersticiniy plauciy ligy kilme

ir paneigti arba patvirtinti sistemine liga,
pirmiausia rekomenduoja tirti antikinus:
ANA, Jo-1, SSA, SSB, CCP, RF ir ANCA. Dia-
gnozavus idiopatine IPL, tikslinga antiku-
nus kartoti ligos eigoje. Taip pat batina at-
siminti, kad sisteminiy jungiamojo audinio
ligy diagnostika remiasi ne tik serologiniais
tyrimais, taciau ir badingy klinikiniy, radio-
loginiy rodmeny visuma.
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