








INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJ0S

24c

24 c pav. Kito ligonio kratinés l3stos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Idiopatiné plauciy fibrozé. Peri-
ferinése ir apatinése abiejy plauciy srityse vyraujantys fibroziniai pokyciai: retikuliniai, cistiniai, tempimo bron-
chektazés, korio vaizdas.

10 lentelé. Idiopatinei plauciy fibrozei (jprastinei intersticinei pneumonijai) bidingi ir nebudingi poZymiai, ap-
tinkami kompiuterine tomografija

Budingi poZymiai Nebudingi pozymiai
Pazeidimas nehomogeninis, di- | Vyrauja virSutiniy ir viduriniy plauciy sri¢iy pazeidimas
desnis periferinése plauciy srityse | Pazeidimas apima bronchy ir kraujagysliy pluostelio sritis
ir apatinése plauciy dalyse Pavienés plauciy cistos
Retikuliniai ir cistiniai plauciy Matinio stiklo vaizdo plotas didesnis negu retikuliniy po-
pokyciai, korio vaizdas, tempimo | ky¢iy plotas
bronchektazés Konsolidacija
Néra arba nedaug matinio stiklo | Mozaikinis (oro spasty) vaizdas trijose ar daugiau plauciy
vaizdo ploteliy skiltyse

Gausu smulkiy zidiniy
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IPF budingi klinikiniai simptomai ir objektyvaus tyrimo duomenys

\/
Néra kity fibrozés prieZasciy (sisteminés kolagenozés, |étinio EAA, Zalingy
profesiniy veiksniy ir kt.)

\
IPF badingi KT ir PFT radiniai

Y
Yra Néra
\/
Ligonio aptarimas DDGK BAL,BPZB, BPKB* | _ | Ligonio aptarimas DDGK
\ / \/
Alternatyvios diagnozés Stebt
/ néra
\ \4 \4
IPF patvirtinama < lprastiné intersticing < Chirurginé plaudiy biopsija
P - pneumonija N gine prauiy biops

25 pav. Asmens, kuriam jtariama idiopatiné plauciy fibrozé, diagnostinis algoritmas. BAL — bronchoalveolinis
lavazas. BPKB — bronchoskopiné plauciy kriobiopsija. BPZB — bronchoskopiné plauciy znypliné biopsija. EAA —
egzogeninis alerginis alveolitas. IPF — idiopatiné plauciy fibrozé. KT — kompiuteriné tomografija. DDGK — daugia-
disciplinis gydytojy konsiliumas. PFT — plaudiy funkcijos tyrimas. *Pasirenkama pagal klinikine situacija.

Skirtingai nuo IPE nespecifinei intersticinei pneumonijai budingas vienodas (homoge-
ninis) visy plauciy pazeidimas.

Idiopatinés plauciy fibrozés diagnostikos kriterijai. Idiopatiné plauciy fibrozeé gali buti
diagnozuojama remiantis tipiska klinikine eiga (progresuojantis dusulys), plau¢iy aus-
kultacija (pneumoskleroziné krepitacija), budingais KT radiniais (batinas kriterijus)
- JIP radiologiniais pozymiais (subpleuriniai retikuliniai, cistiniai poky¢iai, tempimo
bronchektazés), plauciy funkcijy tyrimo radiniais (restrikcinis pazeidimas ir sumaze-
jusi dujy difuzija), kai néra kity Zinomy pneumofibrozés priezasciy (SJAL, buves salytis
su zalingais profesiniais veiksniais, kita plauciy liga, galintys konkreciu atveju sukelti
pneumofibroze).
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Bronchoskopija su BAL galéty buti indikuojama jtarus tuberkulioze, grybeline infek-
cijg. Ta¢iau dazniausiai bronchoskopija ar kiti invaziniai plauciy tyrimo metodai ne-
reikalingi. Svarbu prisiminti, kad nors ir nedaznai, bronchoskopiné plauciy biopsija
ir BAL gali pabloginti ligonio bukle, paskatinti IPF paiméjima. Daugiau apie plauciy
biopsijos metodus rasoma skyriuje ,,Intersticiniy plauciy ligy diferencinés diagnosti-
kos principai“ 20 psl. ir 21 psl.

Chirurginé plauciy biopsija IPF diagnostikai turéty bati atliekama tik iSimtiniais atve-
jais, nes yra publikuota duomeny, kad chirurginé plauciy biopsija kai kuriems ligo-
niams, sergantiems IPF, pablogina ligos eigg ir pagreitina mirtj. Jei atliekama chirur-
giné plauciy biopsija (rekomenduojama neimti i$ liezuvéliniy segmenty bei vidurinés
skilties bei itin pazeisty plaucio sri¢iy), diagnozé patvirtinama aptikus jprastinés inters-
ticinés pneumonijos histologiniy pozymiy.

IPF diagnozuoti turéty tik tokia patirtj turintys universiteto ligoniniy pulmonologijos
centruose dirbantys gydytojai. Asmens, kuriam jtariama IPF, rekomenduojamas dia-
gnostikos algoritmas pateikiamas 25 paveiksle.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai ir ligos kodas:

Idiopatiné plauciy fibrozé. Létinis kvépavimo nepakankamumas (J84.1).

Idiopatiné plauciy fibrozé. Paiiméjimas. Létinis kvépavimo nepakankamumas (J84.1).
Intersticiné plauciy liga (jprastiné intersticiné pneumonija), susijusi su sistemine skleroze
(J84.1). Kai yra radiologiniy ar histologiniy jprastinés intersticinés pneumonijos pozy-
miy ligoniui, sergan¢iam SJAL (pvz., sistemine skleroze ar kt.).

Kodu J84.1 rekomenduojame koduoti tik IPF. Kitais plauciy fibrozés (pvz., zidininés
plauciy fibrozés) atvejais naudoti kitus kodus (pvz., J98.4 kitos plauciy ligos, ]98.8 kitos
patikslintos kvépavimo ligos).

Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus IPF diagnoze, biitina jvertinti, ar yra sunkios
kity organy ligos (Sirdies ir kraujagysliy sistemos liga, sunkus gastroezofaginis refliuk-
sas, osteoporozé ar kt.), jei butina — rekomenduoti tolesniy tyrimy bei kity specialisty
konsultacijy plana. Istirti arterinio kraujo dujas - jvertinti, ar yra kvépavimo nepakan-
kamumas ir indikacijos ilgalaikei deguonies terapijai.

Neéra visuotinai pripazinty IPF sunkumo stadijy. Dazniausiai IPF skirstoma j: lengva
ir vidutinio sunkumo (kai FVC > 50-55 proc. butinojo dydzio, o DLCO = 35-40 proc.
batinojo dydzio) ir sunkig (kai FVC < 50-55 proc. butinojo dydzio, o DLCO < 35-40
proc. batinojo dydzio)* stadijas (pastaba: * - atitikus nors vieng kriterijy, priskiriama
sunkiai IPF).

IPF paiiméjimas. IPF patiméjimg gali sukelti endogeniné uzdegimo reaktyvacija, in-
fekcija, invaziniai plauciy tyrimai. Ligai patméjus, sustipréja dusulys, atsiranda ar pa-
didéja matinio stiklo vaizdo plotai plauciy rentgenogramose ar KT vaizduose (zr. 26
pav. ir 27 pav.). IPF paiméjima reikia skirti nuo $irdies nepakankamumo (ir plauciy
stazés) paiméjimo ar sustipréjimo.
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Gydymas. IPF gydymas néra gerai standartizuotas. Pastaraisiais metais pirfenidonas ir
nintedanibas (kaip antifibroziniai vaistai) patvirtinti IPF gydyti, nors tikslus jy veiki-
mo mechanizmas nezinomas. Tyrimai rodo, kad nintedanibas ir pirfenidonas sulétina
plauciy funkcijy blogéjima IPF sergantiems ligoniams. Taciau jrodymy, kad jie mazin-
ty mir§tamumg, dar nedaug.

Ilgalaikis gydymas. Ilgalaikiam IPF gydymui gali bati skiriamas pirfenidonas arba
nintedanibas.

Gydymas pirfenidonu. Siuo vaistu gali biiti gydomi suaugusieji, sergantys lengva arba
vidutinio sunkumo IPE. Pirfenidono skiriama po 3 kapsules (po 267 mg vienoje kap-
suléje) 3 kartus per dieng valgant (i$ viso 9 kapsules — 2 403 mg per dieng). Gydomoji
dozé pasiekiama per 2 savaites. Pirma savaite skiriama po 1 kapsule 3 kartus per diena.
Antrg savaite — po 2 kapsules 3 kartus per dieng. Nuo trecios savaités skiriama po 3
kapsules 3 kartus per dieng.

Jei gydymas pirfenidonu buvo nutrauktas 14 dieny ar daugiau, jj i$ naujo pradéti nuo
pradinés dozés.

Dazniausios nepageidaujamos gydymo pirfenidonu reakcijos yra pykinimas, viduria-
vimas, dispepsija, anoreksija, nuovargis, galvos skausmas, bérimas odoje, fotosensibi-
lizacija.

Gydymas nintedanibu. Sis vaistas yra registruotas visy stadijy IPF sergantiems ligo-
niams gydyti. Gydymui skiriama po 150 mg 2 kartus per dieng. Ligoniams, kurie ne-
toleruoja tokios dozés, nintedanibo gali bati skiriama po 100 mg 2 kartus per dieng.
Dazniausios nepageidaujamos gydymo nintedanibu reakcijos yra viduriavimas, pyki-
nimas, vémimas, kepeny fermenty aktyvumo padidéjimas, padidéjusi kraujavimo ir
miokardo infarkto rizika.

Atsargumo priemonés, vartojant pirfenidong ir nintedanibg. Pries skiriant gydyma
istirti kepeny transaminaziy aktyvumg ir bilirubino kiekj, po to juos reikia tirti pir-
muosius 6 mén. kas ménesj. Véliau - kas 3 mén. ar dazniau, jei kliniskai batina.

Kitos gydymo rekomendacijos. Esant kvépavimo nepakankamumui ir indikacijy, ski-
riama ilgalaiké deguonies terapija. Klinikiniai tyrimai rodo, kad nei dirbtiné plauciy
ventiliacija, nei neinvaziné plauciy ventiliacija nepagerina IPF ligoniy buklés, kai yra
sunkus kvépavimo nepakankamumas. Jei ligonis atitinka recipiento kriterijus, gali bati
atliekama plauciy transplantacija.

Nors IPF sergantiems ligoniams daznai diagnozuojamas gastroezofaginis refliuksas
(GER), néra aiskus priezasties ir pasekmés rysys tarp IPF ir GER. Kol kas néra aisku,
kokiais atvejais, kiek ilgai ir kokiomis antacidiniy vaisty dozémis gydyti IPF sergancius
ligonius, kuriems yra GER.

Pauméjimo gydymas. IPF paiméjimas gydomas sistemiskai veikianciais gliukokor-
tikosteroidais. Taciau néra aiskiy rekomendacijy dél jy dozés bei skyrimo trukmés.
Sunkus sunkios IPF patiméjimas gali bati pradedamas gydyti metilprednizolono puls-
terapija (po 0,5-1,0 g i veng 3 dienas), paskui - geriamuoju gliukokortikosteroidu.
Nesunkus IPF paiméjimas dazniausiai gydomas geriamuoju prednizolonu (i$ pradziy
skiriant po 1 mg/kg kino svorio, paskui dozé mazinama). Gydoma kelias savaites.

Jei yra infekcijos pozymiy, skiriama antibiotiko, esant hipoksemijai — deguonies.
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it A%

26 a pav. Priekiné kriitinés Iastos rentgenograma. Idiopatiné plauciy fibrozé. a — iki paiméjimo. b — paiméjimas.
Abiejuose plauciuose atsirado matinio stiklo vaizdo zony.
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26 b pav. Priekiné kratinés Iastos rentgenograma. Idiopatiné plauciy fibrozé. a — iki paiméjimo. b — paiméjimas.
Abiejuose plauciuose atsirado matinio stiklo vaizdo zony (parodyta rodyklémis).
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(2

27b

27 a, b pav. Kritinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Idiopatiné plauciy fibrozé. a, b, ¢ — iki
paiiméjimo. Abiejuose plauciuose atsirado matinio stiklo vaizdo zony.
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27¢

27d

27 ¢, d pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Idiopatiné plauciy fibrozé. a, b, ¢ — iki
paiiméjimo. d, e, f — paliméjimas. Abiejuose plauciuose atsirado matinio stiklo vaizdo zony (parodyta rodyklémis).
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&

e o
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27f

27 e, f pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Idiopatiné plauiy fibrozé. d, e, f — paimé-

jimas. Abiejuose plauciuose atsirado matinio stiklo vaizdo zony (parodyta rodyklémis).
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Ligos eiga ir prognozé. Nors IPF eiga jvairi, ja serganciy ligoniy prognozé yra bloga.
Geresné ligos prognozé jauny ligoniy, taip pat ty, kuriy kompiuterinése tomogramose
yra santykinai daugiau matinio stiklo vaizdo ploty, plauciy biopsinéje medziagoje yra
didesniy uzdegimo sukelty pokyc¢iy (gausesné infiltracija uzdegimo lastelémis), BAL
skystyje vyrauja limfocitai. Ligos prognozé yra blogesné, kai KT vaizduose vyrauja reti-
kuliniai ir cistiniai poky¢iai, plauciy biopsinéje medziagoje — fibroziniai poky¢iai, BAL
skystyje — neutrofilai ir eozinofilai, smarkiai sutrikusi dujy difuzija (< 35-40 proc.), yra
plautiné hipertenzija, rikymas.

Pastaraisiais metais pasialyta IPF prognoziniy skaliy, pavyzdziui, GAP (angl. Gender,
Age, and Physiologic variables) skalé, kuri remiasi ligonio amziumi (vyresniems negu
60 m., o ypa¢ 70 m. asmenims mirties rizika didesné), lytimi (vyrams mirties rizika di-
desné), plauciy funkcijy biukle, jos blogéjimo grei¢iu, buvusiais patiméjimais. Visgi tos
skalés taip pat téra orientacinés — jvairy autoriy duomenimis nevienareik§més, neturi
tiesiogineés reik§més gydymo sprendimams.

Negydomy IPF serganciy ligoniy gyvenimo trukmés mediana yra 2-5 metai nuo dia-
gnozés patvirtinimo. Apie 80 proc. jy mirsta per 4-5 metus. Mazdaug 20 proc. ligoniy
IPF eiga yra santykinai léta ir jy gyvenimo trukmé gali buti gerokai ilgesné. Dazniausia
mirties priezastis yra kvépavimo nepakankamumas.

Stebéjimas. IPF sergantis asmuo, atsizvelgiant j ligos sunkuma, skiriamus vaistus bei
kitus klinikinius veiksnius, turi bati gydytojo pulmonologo stebimas ne rec¢iau kaip kas
3-6 mén. Vizito metu turi bati jvertinta ligonio funkciné biklé, priklausomai nuo ligonio
buklés - plauciy funkcijy tyrimas, galimas nepalankus vaisty poveikis, infekcijos tikimy-
beé ir kt.

Prireikus gali bati atliktas 6 min. éjimo testas; kraujo jsotinimo deguonimi fizinio kraivio
metu (atliekant 6 min. éjimo testg) tyrimas; kardiopulmoninis fizinio kravio tyrimas.
Ligoniy, kuriems yra IPF ir plauciy emfizema, stebéjimo ypatumai. Nedidelei daliai
IPF serganciy ligoniy gali bati IPF ir plauciy emfizemos derinys. Dazniausiai serga
vyresnio amziaus gausiai rikantys (rike) vyrai. Jprastai emfizema apima vir$utines
plauciy skiltis, o fibrozé - apatines (zr. 28 pav. ir 29 pav.). Tokiems ligoniams budinga
tai, kad santykinai ilgai biina normaliis (beveik normalis) plauciy tariai ir talpos; ne-
proporcingai stipriai sumazéjusi dujy difuzija; hipoksemija, ypac fizinio kravio metu;
nebudinga hiperkapnija; plautiné hipertenzija.

Ligai progresuojant, FVC ir DLCO rodikliy reikémés mazéja palygini létai, todél tiks-
liai neatspindi blogéjancios ligonio buklés. Tiksliausiai tokiy ligoniy buklés blogéjima
parodo FEV, rodiklio reik§més blogéjimas. Ar $iy ligoniy prognozeé yra skirtinga nei ty,
kuriems IPF yra be plauciy emfizemos, kol kas tiksliai nezinoma.
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28 pauv. Priekiné kriitinés Iastos rentgenograma. Idiopatinés plauciy fibrozés ir emfizemos derinys. VirSutinése
plauciy srityse padidéjes oringumas, apatinése — vyrauja pagauséjes plauciy piesinys.
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6)
Pt

29 a, b pav. To paties ligonio kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Idiopatinés plauciy fibrozés ir emfizemos
derinys. Plauciy langas. VirSutinése plauciy srityse emfizemos vaizdas, apatinése — pneumofibrozés, korio vaizdas,
tempimo bronchektazés.
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€9
€4

29 ¢, d pav. To paties ligonio kratinés Iastos kompiuteriné tomograma. Idiopatinés plauciy fibrozés ir emfizemos
derinys. Plauciy langas. VirSutinése plauciy srityse emfizemos vaizdas, apatinése — pneumofibrozés, korio vaizdas,
tempimo bronchektazés.
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Nespecifine intersticiné pneumonija

Apibrézimas. Nespecifiné intersticiné pneumonija (NIP) yra plauciy liga, pasireiskian-
ti kvépavimo nepakankamumu, jvairaus laipsnio abiejy plauciy neinfekciniu uzdegimu
bei fibroze.

Svarbu prisiminti, kad nespecifiné intersticiné pneumonija yra ir klinikiné savoka
(pvz., idiopatiné NIP yra klinikiné ligos diagnozé), ir plauciy pazeidimo histologiné
iSraiSka (nespecifine intersticine pneumonija gali pasireiksti ne tik idiopatiné NIP, bet
ir kitos ligos).

Ligos paplitimas. Tikslts sergamumo NIP rodikliai néra zinomi. Manoma, kad idio-
patinés NIP paplitimas yra 1-9 atvejai i§ 100 000 gyventojy.

Rizikos veiksniai. Idiopatinés nespecifinés intersticinés pneumonijos etiologija ir tiksli
patogenezé nezinoma. Zinotina, kad nespecifine intersticine pneumonija (kaip savi-
ta histologine plauciy pazeidimo forma) gali pasireiksti ir plauciy pazeidimas sergant
nediferencijuota sistemine jungiamojo audinio liga, reumatoidiniu artritu, sistemine
skleroze, sistemine raudongja vilklige, dermatomiozitu ir polimiozitu, Sjogreno sindro-
mu, egzogeniniu alerginiu alveolitu (retai), respiracine infekcija (retai).

Histologiniai poky¢iai ir patologiné fiziologija. Nespecifinei intersticinei pneumonijai
budinga nedidelio ar vidutinio laipsnio létiné intersticinio audinio infiltracija limfocitais
ir plazminémis lastelémis, santykinai nedidelé difuziné intersticiné fibrozé. Nebudinga
plauciy korétumas (t. y. plauciy struktira islieka nesuardyta) ir fibroblasty sankaupos.
Pagal vyraujantj pazeidimo tipg i$skiriamos dvi histologinés nespecifinés intersticinés
pneumonijos formos - lasteliné (uzdegiming, alveolito) ir fibroziné.

Lastelinei NIP formai bidinga negausi ar vidutinio gausumo létiné intersticinio au-
dinio infiltracija limfocitais ir plazminémis Igstelémis, II tipo alveolocity hiperplazija,
plauciy struktiira nesuardyta. Fibrozinei NIP formai budinga gana homogeniska in-
tersticiné fibrozé, negausi ar vidutinio gausumo létiné intersticinio audinio infiltracija
limfocitais ir plazminémis lastelémis, plauciy struktira nesuardyta, nors gali buti ma-
toma fibrozés sukelto padidéjusio oringumo sriciy.

Kada jtarti nespecifine intersticine pneumonija. Nespecifing intersticing pneumo-
nija reikia jtarti 40-50 mety asmeniui (nors gali susirgti jaunesni ir vyresni), kuriam
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B

30 pav. Priekiné kriitinés Iastos rentgenograma. Nespecifiné intersticiné pneumonija. Abiejuose plauciuose, ypac
centrinése prieSakninése srityse, pagauséjes paryskéjes piesinys.
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NESPECIFINE INTERSTICINE PNEUMONIJA

31a

31a, b pav. Kratinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Nespecifiné intersticiné pneumonija. Abie-
juose plauciuose paryskéjes sustoréjes intersticinis pieinys. Matinio stiklo vaizdo plotai (parodyta rodyklémis).
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31c

31 ¢ pav. Kritinés I3stos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Nespecifiné intersticiné pneumonija. Abie-
juose plauciuose paryskéjes sustoréjes intersticinis pieinys. Matinio stiklo vaizdo plotai (parodyta rodyklémis).

32a

32 apav. Kito ligonio kriitinés lstos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Nespecifiné intersticiné pneumonija. Abie-
juose plaudiuose pary3keéjes sustoréjes intersticinis piesinys. Dideli matinio stiklo vaizdo plotai (parodyta rodyklémis).
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32b

32¢

32 b, ¢ pav. Kito ligonio kritinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Nespecifiné intersticiné pneumonija.
Abiejuose plauciuose pary3kéjes sustoréjes intersticinis piesinys. Dideli matinio stiklo vaizdo plotai (parodyta rodyklémis).
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palaipsniui stipréja dusulys. Daugeliu atveju ligonis jau serga sistemine jungiamojo
audinio liga.

Klinikiniai nespecifinés intersticinés pneumonijos poZymiai. Kliniskai NIP pasireis-
kia palaipsniui (savaitémis) progresuojanciu dusuliu, sumazéjusiu fiziniu pajégumu,
sausu kosuliu. Auskultuojant plaucius, gali bati girdima krepitacija. Sergant NIP
buna restrikcinis ventiliacinés plauciy funkcijos sutrikimas, pablogéjusi dujy difuzija
plauciuose.

Radiologiniai nespecifinés intersticinés pneumonijos pozymiai. Krutinés lgstos
rentgenogramose ir kompiuterinése tomogramose matomi santykinai homogeniski
matinio stiklo vaizdo plotai ir plauciy fibrozés pozymiai (pagauséjes, netaisyklingas
plauciy piesinys, iSryskéje retikuliniai pokyciai) abiejuose plauciuose, gali buti ne-
daug padidéje pavieniai tarpuplaucio limfmazgiai (zr. 30-32 pav.). NIP nebudinga
cistos, korio vaizdas ir tempimo bronchektazés. Periferinés (peripleurinés) plauciy
sritys gali bati mazai pazeistos ar net visi$kai nepazeistos (skirtingai nuo IPFE, kuriai
esant peripleurinés sritys pazeidziamos anksciausiai).

Nespecifinés intersticinés pneumonijos diagnostikos kriterijai ir diferenciné
diagnostika. NIP diagnozuojama, kai be aiskios priezasties pasireiskia santykinai
greitai progresuojantis kvépavimo nepakankamumas; KT vaizduose matomas abiejy
plauciy difuzinis oringumo sumazéjimas (dazniausiai matinio stiklo vaizdo intensy-
vumo), difuzinés homogeniskos plauciy fibrozés vaizdas be cisty (i§skyrus pavienes
smulkias) ir tempimo bronchektaziy. Aptikus $iuos pokycius sistemine kolagenoze
serganc¢iam asmeniui, tolesnis plauciy tyrimas NIP diagnostikos tikslu nereikalingas.
Budingi plauciy funkcijy tyrimo ir plauciy biopsinés medziagos radiniai (jei ligonio
bukleé leidzia Siuos tyrimus atlikti) yra papildomi diagnostikos kriterijai.

Idiopating nespecifing intersticing pneumonijg reikia atskirti nuo plauciy pazeidi-
mo, atsirandancio sergant sistemine jungiamojo audinio liga, egzogeniniu alerginiu
alveolitu, plauciy infekciniu uzdegimu. Svarbu prisiminti, kad gana daznai sisteminé
jungiamojo liga gali pasireiksti tik po keliolikos ménesiy nuo NIP diagnozés patvir-
tinimo.

Jei atliekama plauciy biopsija ir tiriama biopsiné medziaga, l3steling NIP forma reikia
atskirti nuo limfoidinés intersticinés pneumonijos ir organizuojancios pneumonijos,
o fibrozing - nuo jprastinés intersticinés pneumonijos ir difuzinio alveoliy pazeidi-
mo esant organizacijos fazei.

Nespecifinés intersticinés pneumonijos diagnostikos kriterijai. NIP diagnozé turi
bati grindziama budingais klinikiniais simptomais (palaipsniui stipréjantis neaiskios
kilmés dusulys) bei tipiskais KT vaizdais (difuziné homogeniska plauciy fibrozé be
cisty ir tempimo bronchektaziy, matinio stiklo vaizdo plotai). Tipiskais atvejais ar
tais atvejais, kai ligonio buklé sunki, plauciy biopsija neatliekama.

Jei ligonis serga sistemine kolagenoze, patvirtinama su sistemine jungiamojo audinio
liga susijusi NIP. Jei NIP galima priezastis nenustatoma, diagnozuojama idiopatine
NIP. Nespecifinés intersticinés pneumonijos rekomenduojamas diagnostikos algori-
tmas pateikiamas 33 paveiksle.
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\
| NIP badingi KT radiniai |

/ ! \

4

BAL, BPZB, BPKB*

y
NIP badingi histologiniai radiniai,
néra alternatyvios diagnozés

\/ \/
Patvirtinama Patvirtinama su SJAL / \4
idiopatiné NIP susijusi NIP Taip I:Ne
Y
Ligonio aptarimas

DDGK

33 pav. Nespecifinés intersticinés pneumonijos diagnostikos algoritmas. BPKB — bronchoskopiné plauciy kriobi-
opsija. BPZB — bronchoskopiné plauciy znypliné biopsija. KT — kompiuteriné tomografija. DDGK — daugiadiscipli-
nis gydytojy konsiliumas. NIP — nespecifiné intersticiné pneumonija. SJAL — sisteminé jungiamojo audinio liga.
*Pasirenkama pagal klinikine situacija.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai ir ligos kodas:

Idiopatiné nespecifiné intersticiné pneumonija (J84.8). Kai NIP kilmé nezinoma.
Nespecifiné intersticiné pneumonija susijusi su reumatoidiniu artritu (J84.8). Kai NIP
susijusi su SJAL (pvz., reumatoidiniu artritu ar kt.).

Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus NIP diagnoze, batina ligonj istirti dél gali-
mos sisteminés jungiamojo audinio ligos (jei tai nebuvo atlikta anksciau). Neaiskiais
atvejais tyrima dél sisteminés kolagenozés kartoti po mety ar véliau. Taip pat batina
jvertinti, ar ligonis serga sunkia kity organy liga (Sirdies ir kraujagysliy sistemos liga,
sunkus gastroezofaginis refliuksas, osteoporozé ar kt.), jei butina — rekomenduoti toles-
niy tyrimy bei kity specialisty konsultacijy plang. Jei nebuvo atliktas, padaryti i§samy
plauciy funkcijy (spirometrijos, plauciy talpy, dujy difuzijos) tyrima. Istirti arterinio
kraujo dujas - jvertinti, ar yra létinis kvépavimo nepakankamumas ir indikacijos skirti
ilgalaike deguonies terapija.
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Gydymas. Standartinio INIP gydymo néra. Gydymas simptominis. Gali bati skiriama
gliukokortikosteroidy, citostatiky. Duomeny apie indikacijas skirti gydyma, vaisty do-
zes, vaisty derinius, gydymo trukme sergant NIP nepakanka. Jei ligonio buklé nesunki,
jis gali buti stebimas.

Ilgalaikis gydymas. Nusprendus gydyti, dazniausiai skiriama geriamojo prednizolono
arba metilprednizolono. Pradiné dozé 0,5-1,0 mg/kg prednizolono (arba kito gliuko-
kortikosteroido ekvivalentiné dozé) skiriama 1 mén. Paskui dozé mazinama. Vaistas
vartojamas nuo keliy iki keliolikos ménesiy ar ilgiau.

Paumeéjimo gydymas. Ligai paiméjus, sistemiskai veikiancio gliukokortikosteroido
dozé didinama.

Ligos eiga ir prognozé. Nespecifinés pneumonijos prognozé jvairi, taciau idiopatinés
NIP prognozé yra blogesné negu su sistemine jungiamojo audinio liga susijusios NIP.
Kai biopsinéje medziagoje vyrauja alveolitas, 5 mety mirStamumas sergant idiopatine
NIP yra mazesnis negu 10 proc., o gyvenimo trukmés mediana — didesné kaip 10 mety.
Kai vyrauja fibrozé, 5 mety mir§tamumas yra apie 10 proc., o 10 mety mir§tamumas —
apie 65 proc. Gyvenimo trukmés mediana — 6-8 metai.

Stebéjimas. Ligonio, sergancio NIP, stebéjimo trukmé ir periodiskumas parenkami in-
dividualiai, bet ne reciau kaip 1 kartg per metus.
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Organizuojanti pneumonija

Apibrézimas. Organizuojanti pneumonija - tai plauciy liga, kuriai badingas mezen-
chiminiy proliferaty (Masono kineliy) susidarymas alveolése. Kai mezenchiminiy
proliferaty susikaupia ir bronchioliy spindziuose, liga vadinama obliteruojanciu bron-
chiolitu su organizuojancia pneumonija.

Organizuojanti pneumonija (obliteruojantis bronchiolitas su organizuojancia pneu-
monija) gali bati nezinomos kilmés, kriptogening, arba zZinomos kilmés, susijusi su kita
liga ar patologine bukle. Pastaraisiais metais abiejy patologiniy bukliy atvejais varto-
jamas terminas kriptogeniné organizuojanti pneumonija arba su kita liga ar patologine
bukle susijusi organizuojanti pneumonija (be termino obliteruojantis bronchiolitas).

Ligos paplitimas. Tikslus sergamumas organizuojancia pneumonija nezinomas.

Rizikos veiksniai. Organizuojanti pneumonija gali bati dél infekcijos, sisteminés jun-
giamojo audinio ligos (SJAL), uzdegiminiy zarny ligy, vaisty (pvz., amiodarono, bleo-
micino, karbamazepino) vartojimo, radiacijos, 1étinés aspiracijos, po organy transplan-
tacijos, sergant kepeny ligomis, jvairiy formy leukemija, limfoma, karcinoma, jkvépus
cheminiy medziagy (pvz., dazy aerozolio) ir kt.

Histologiniai pokyciai ir patologiné fiziologija. Organizuojanciai pneumonijai ba-
dinga, kad ribotoje plauciy dalyje ar keliose atskirose vietose alveoliy ir (ar) bronchio-
liy spindziuose randama panasios formos ir struktiros mezenchiminiy proliferaty
- Masono kuaneliy, kuriuos sudaro lygiagreciai i§sidéste fibroblastai ir jvairus kiekis
uzdegimo lasteliy, esanc¢iy miksoidinéje stromoje. Taciau plaucio struktara dazniausiai
lieka nesuardyta. Intersticiniame plauciy audinyje gali buti nedidelio laipsnio infiltra-
cija uzdegimo lastelémis.

Koks patogenezinis procesas yra lemiamas — nejprasta plauciy reakcija j provokuojantj
(pazeidziantj) dirgiklj ar savita regeneracija — nezinoma. Skiriamos trys patogenezés
stadijos. Pirmoji stadija - alveoliy epitelio pazeidimas, kai vyksta alveolocity nekrozé ir
atsidalijimas. Pamatiné membrana biina beveik nepazeista. Uzdegiminés lastelés kau-
piasi intersticiniame audinyje, aktyvinami fibroblastai. Alveoliy spindziuose kaupiasi
fibrinas ir uzdegimo lastelés (daugiausia limfocitai). Antroji stadija — fibrino fragmen-
tacija, kai pradeda formuotis mezenchiminiai proliferatai. Mazéja uzdegimo lasteliy,
vyksta reepitelizacija. Trecioji stadija — galutinis mezenchiminiy proliferaty susiforma-
vimas. Fibrino ir uzdegimo lasteliy nebéra.



INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJ0S

Kada jtarti organizuojancig pneumonija. Organizuojancig pneumonija reikéty jtarti,
kai yra ilgai nesirezorbuojantis pritemimas (-ai) plauciuose, kai esama neatitikimo tarp
santykinai lengvy klinikiniy simptomy ir palyginti didelés apimties plauciy rentgeni-
niy poky¢iy. Kratinés lstos rentgenogramose arba KT vaizduose matomi aiskiy riby
plauciy pritemimai (sutankéjimai) skirtinguose segmentuose ar skiltyse.

Klinikiniai organizuojancios pneumonijos poZymiai. Klinikiniai simptomai nespeci-
finiai. Dazniausiai liga pasireiskia imiai subfebriliu kars¢iavimu, sausu kosuliu, nedi-
deliu dusuliu, svorio mazéjimu. Auskultuojant plaucius, dazniausiai karkaly negirdéti,
re¢iau biina pavieniy smulkiy drégny karkaly. Iki 20 proc. atvejy organizuojanti pneu-
monija nepasireiskia jokiais klinikiniais simptomais - ji aptinkama atsitiktinai, atlikus
kratinés lastos rentgeninj tyrima.

Kriptogeninei organizuojanciai pneumonijai budingas jvairaus sunkumo restrikcinis
ventiliacinés plauciy funkcijos sutrikimas. Rakaliams galimi ir bronchy obstrukcijos
pozymiy. Kartais sutrinka ir dujy difuzija. Ta¢iau plauciy funkcija gali bati ir nesutri-
kusi.

Kraujyje dazniausiai bana nedidelé leukocitozé ir nedaug padidéjusi C reaktyviojo bal-
tymo koncentracija. Gali buti hipoksemija.

Radiologiniai organizuojancios pneumonijos poZymiai. Galimi jvairts pokyciai — dau-
ginés, aiskiy riby konsolidacijos zonos ar pritemimai skirtinguose segmentuose ar skilty-
se, viena konsolidacijos zona (pritemimas), dauginiai Zidiniai. Pritemimy dydis gali bati
jvairus — nuo keliy centimetry iki visos skilties (Zr. 34 pav. ir 36 pav.).

KT vaizduose organizuojanti pneumonija gali bati matoma kaip skirtingo intensyvumo
sutankéjimas — nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos. Ligai labai budingos orinés
bronchogramos sutankéjimy viduje. Jy centre kartais matomas oringas broncho spindis
(skersiniame pjuvyje), retais atvejais — atvirkstinis aureolés simptomas (matinio stiklo
vaizdo sutankéjimai, kuriy kontiiras yra didesnio intensyvumo) (zr. 35 pav. ir 37 pav.).

Organizuojancios pneumonijos diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika.
Kai jtariama kriptogeniné organizuojanti pneumonija, visuomet reikia atlikti BAL ir
bronchoskopine plauciy biopsija. BAL skystyje baina padidéjes limfocity, neutrofily ir
eozinofily kiekis. CD4/CD8 santykis dazniausiai yra kiek sumazéjes. Atlikus bronchos-
kopine plauciy biopsija, paprastai nesunkiai gaunama pakankamai medziagos histolo-
giniam tyrimui, kad baty galima patvirtinti §ig liga.

Kriptogenine organizuojancia pneumonijg butina atskirti nuo zinomos kilmes (t. y.
kity ligy sukeltos) organizuojancios pneumonijos. Kartais, kai yra dauginiy dariniy
plauciuose, kriptogenine organizuojancig pneumonijg reikia atskirti nuo kity intersti-
ciniy plauciy ligy - létinés eozinofilinés pneumonijos ar kitos ligos. Antrinés (zinomos
kilmés, dazniausiai po respiracinés infekcijos) organizuojancios pneumonijos diagno-
zé gali buti pagrjsta budingais kompiuterinés plauc¢iy tomogramos poky¢iais.
Organizuojancios pneumonijos diagnostikos kriterijai. Organizuojanti pneumonija
diagnozuojama remiantis tipiskais plauciy biopsinés medziagos tyrimo duomenimis.
Kriptogeniné organizuojanti pneumonija diagnozuojama neradus organizuojancios
pneumonijos galimos priezasties. Organizuojancios pneumonijos rekomenduojamas
diagnostikos algoritmas pateikiamas 38 paveiksle.
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34 a pav. Priekiné (a) kratinés l3stos rentgenograma. Organizuojanti pneumonija. Deiniojo plaucio virSutinéje ir
apatinéje skiltyse konsolidacijos zonos (parodyta rodyklémis).

96



INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJOS

5. A R ,ﬂ}f)‘:
34 b pav. Deinioji Soniné (b) kratinés I3stos rentgenograma. Organizuojanti pneumonija. Desiniojo plaucio vir-
Sutinéje ir apatinéje skiltyse konsolidacijos zonos (parodyta rodyklémis).
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35a

35b

35 a, b pav. Kriitinés l3stos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Organizuojanti pneumonija. Desiniojo
plaucio virdutinéje skiltyje nehomogeniskas nerysky riby sutankéjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidaci-
jos), kuriame matomi oringi nedeformuoti bronchai — oriné bronchograma (parodyta rodyklémis).
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35¢

35 ¢ pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Organizuojanti pneumonija. Desiniojo plau-
Cio virutinéje skiltyje nehomogeniskas nery3ky riby sutankéjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos),
kuriame matomi oringi nedeformuoti bronchai — oriné bronchograma (parodyta rodyklémis).
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36 pav. Priekiné kratinés lastos rentgenograma. Organizuojanti pneumonija. Paryskéjes plauciy piesinys. Abie-
juose plauciuose dauginiai jvairaus dydZio netaisyklingos formos Zidiniai. Kai kuriuose Zidiniuose matomi bronchy
spindziai.
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37a

37b

37 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Organizuojanti pneumonija. Abiejuose
plauciuose dauginiai netaisyklingos formos konsolidacijos Zidiniai, kuriose matomi oringi nedeformuoti bronchai
(parodyta rodyklémis). Nedideli fibroziniai plauciy pokyciai — sustoréjes intersticinis piesinys.
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37¢

37 cpav. Kratinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Organizuojanti pneumonija. Abiejuose plau-
Ciuose dauginiai netaisyklingos formos konsolidacijos Zidiniai, kuriose matomi oringi nedeformuoti bronchai (pa-
rodyta rodyklémis). Nedideli fibroziniai plauciy pokyciai — sustoréjes intersticinis piesinys.
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Ilgai nesirezorbuojanti pneumonija arba santykinai lengvi klinikiniai simptomai esant santykinai didelés apimties
plaudiy rentgeniniams pokyciams, arba aiskiy riby plaudiy pritemimai skirtinguose plauciy segmentuose ar skiltyse

\
| BAL ir BPZB (arba BPKB) |

\/
| Organizuojanciai pneumonijai bidingi histologiniai radiniai |

Taip Ne
\4 \ \
Patvirtinama organizuojanti Alternatyvi diagnozé, Alternatyvios
pneumonija infekcijos poZymiai diagnozés néra
\ \
Tirti ar gydyti pagal
" largy. yt! paga Ligonio aptarimas DDGK
alternatyvia diagnoze

38 pav. Organizuojancios pneumonijos diagnostikos algoritmas. BAL — bronchoalveolinis lavazas. BPKB — bron-
choskopiné plauciy kriobiopsija. BPZB — bronchoskopiné plauciy znypliné biopsija. DDGK — daugiadisciplinis gy-
dytojy konsiliumas.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai ir ligos kodas:

Kriptogeniné organizuojanti pneumonija (J84.8). Kai organizuojancios pneumonijos
kilmé nezinoma.

Organizuojanti pneumonija, susijusi su reumatoidiniu artritu (J84.8). Kai organizuojan-
ti pneumonija susijusi su SJAL (pvz., reumatoidiniu artritu ar kt.).

Organizuojanti pneumonija (J84.8). Kai organizuojanti pneumonija susijusi kita liga.

Ligonio biuiklés jvertinimas. Patvirtinus organizuojancig pneumonija, batina ligonj
istirti dél galimos SJAL (jei tai nebuvo atlikta anksc¢iau). Taip pat privalu jvertinti, ar
yra kita galima organizuojancios pneumonijos priezastis, jei butina - rekomenduo-
ti tolesniy tyrimy bei kity specialisty konsultacijy plang. Jei nebuvo atliktas, padaryti
iS$samy plauciy funkcijy (spirometrijos, plauciy talpy, dujy difuzijos) tyrima. Jei yra
kvépavimo nepakankamumo pozymiy - istirti arterinio kraujo dujas.

Gydymas. Gydoma gliukokortikosteroidais (prednizolonu ar metilprednizolonu), nors
pokyciai gali visiskai rezorbuotis tik per kelis ménesius. Jei klinikiniy ligos simptomy
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néra ar jie nesunkis, radiologiniai plauc¢iy poky¢iai nedideli, ligonio galima negydyti -
poky¢iai rezorbuosis savaime.

Ilgalaikis gydymas. Vaisto dozé priklauso nuo ligos sunkumo. Pradiné paros dozé yra
0,75-1,5 mg/kg. Ji pamazu mazinama iki 20-30 mg per parg. Gydoma kelis ménesius,
kartais - ilgiau. Nors gali buti ligos recidyvy, kuriuos gali tekti vél gydyti, tai nedidi-
na ilgai trunkancio plauciy funkcijy sutrikimo ir mirties tikimybés. Todél ligoniams,
kuriems yra didelé gliukokortikosteroidy sukeliamo nepalankaus poveikio (taip pat ir
tuberkuliozés reaktyvacijos) tikimybé, vaisto dozé ir gydymo trukmé turéty buti kuo
mazesnes.

Pauméjimo gydymas. Ligai paiméjus, skiriamas sistemiskai veikiantis gliukokortikos-
teroidas.

Ligos eiga ir prognozé. Organizuojancios pneumonijos prognozé gera. Dazniausiai
liga trunka iki 3 ménesiy. Gydant gliukokortikosteroidais, o daznai ir savaime, patolo-

giniai pokyciai beveik visuomet i$nyksta be liekamuyjy reiskiniy.

Stebéjimas. Ligonio, sergancio organizuojancia pneumonija, stebéjimo trukmé ir peri-
odiskumas parenkami individualiai.
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Egzogeninis alerginis alveolitas

Apibrézimas. Egzogeninis alerginis alveolitas (egzogeninis alveolitas, hipersensityvus
pneumonitas, ,,fermerio plauciai®, ,,siirio gamintojo plauciai, ,oro drékintojo plauciai,
»pauksc¢iy mégéjo plauciai, ,saunos mégéjo plauciai“) - tming, poamé arba létiné uz-
degiminé intersticiné plauciy liga, kurig jautriems asmenims sukelia jkvéptos organi-
neés dulkeés.

Ligos paplitimas. Tikslus sergamumas egzogeniniu alerginiu alveolitu (EAA) yra ne-
zinomas. Manoma, kad EAA serga 2—4 asmenys i§ 10 000 kaimo gyventojy (1-19 proc.
ukininky), 6-20 proc. balandziy augintojy.

Rizikos veiksniai. EAA dazniausiai serga Zzmonés, dirbantys Zemés tkyje, t. y. ferme-
riai, gyvuliy ir pauksc¢iy augintojai, gyventojai, kuriy namuose jrengtos oro kondici-
onavimo sistemos, yra buitiniy drékintuvy. Didesne rizikg susirgti $ia liga taip pat
turi restauratoriai, asmenys, namuose laikantys pauksciy. Svarbu prisiminti, kad pro-
vokuojantis veiksnys gali buti susijes ne tik su darbu, bet ir su pomégiu ar poilsiu. EAA
paplitimas tarp tam tikros rizikos grupés asmeny yra nuo 0,25 proc. iki 5,3 proc. EAA
gali sukelti jkvépti jvairiy bakterijy (Thermophilic actinomycetes, Saccharopolyspora),
gryby, gyvuliy, pauksciy, kitokiy augaliniy ir pramoniniy baltymy, fermenty aerozo-
liai ar dulkeés. Reciau EAA sukelia neorganinés mineralinés medziagos.

Histologiniai pokyciai ir patologiné fiziologija. Sergant aminiu EAA, alveoles ir
bronchioles infiltruoja limfocitai, neutrofilai, plazminés lastelés. Esant poumeés eigos
EAA, kartu su limfocitiniu alveolitu yra nevisiskai susiformavusiy granulomy. Kartais
granulomos, skirtingai nuo sarkoidozés, gali buti sunkai aptinkamos. Kai EAA eiga
létiné, gali atsirasti organizuojanciai pneumonijai, jprastinei intersticinei pneumonijai,
obliteruojanciam bronchiolitui badingy poky<iy.

Nors ligos pavadinime yra Zodziai ,,alerginis“ ir ,hipersensityvus®, egzogeninis alergi-
nis alveolitas néra atopiné liga ir jis nesusijes su eozinofilija ir imunoglobulinu E. EAA
suserga tik nedaug zmoniy, saveikaujanciy su antigeniniy medziagy dulkémis, aerozo-
liais ar tirpalais. Per vieng kartg jkvépta nedidelj antigeno kiekj paprastai pasalina nei-
muniniai gynybiniai plau¢iy mechanizmai. Jei antigeniniy medziagy i plaucius patenka
kartotinai ar jkvepiamas didelis antigeno kiekis, plauc¢iuose prasideda specifinés imu-
ninés reakcijos. Svarbiausi EAA raidos etapai yra $ie: 1) antigeno jkvépimas, 2) jautraus
zmogaus sensibilizacija, 3) iminé, létiné arba besimptomé ligos eiga, 4) savaiminis
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pasveikimas arba ligos progresavimas. Skiriamos trys EAA patogenezés fazés: iminé,
granulomy susidarymo ir fibroziniy pokyc¢iy. Esant aminei ligos fazei (nuo 4 val. iki
72 val. po antigeno jkvépimo), plauciy parenchimoje kaupiasi neutrofilai. Didéja plau-
¢iy kraujagysliy ir alveoliy membrany pralaidumas. Nuo treciosios ligos paros plauciy
parenchimg ir intersticinj audinj infiltruoja CD8 (citotoksiniai supresiniai) T limfoci-
tai. Po keliy savaiciy plauciy parenchimoje daugéja CD4 (pagalbininky induktoriy) T
limfocity. Paskui formuojasi granulomos. Kai nebéra salycio su antigenu, po 3-6 mén.
granulomos rezorbuojasi. Jei antigeno poveikis yra ilgalaikis, atsiranda plauciy fibrozé,
cistiniai plauciy poky¢iai, gali i§sivystyti plautiné hipertenzija.

Kada jtarti egzogeninj alerginj alveolita. EAA reikéty jtarti esant respiraciniy simpto-
my ir plauciuose aptikus difuziniy poky¢iy, i§ kuriy badingiausi - dauginiai ,,$velnas*
(mazo tankio, matinio stiklo vaizdo) centrilobuliniai Zidiniai ir matinio stiklo vaizdo
plotai (geriausiai matomi KT vaizduose), ypa¢ asmenims, turintiems rizikos veiksniy
(salytj su organinémis dulkémis ar aerozoliais).

jkvépus antigeno, taciau dazniausiai - praéjus tam tikram latentiniam periodui. Umine
ligos eiga lemia trumpalaikis santykinai didelio kiekio, o létine - ilgalaikis santyki-
nai nedidelio kiekio antigeninés medziagos jkvépimas. Simptomy pasireiskimas ne-
priklauso nuo jkvépto antigeno rasies. EAA gali neturéti akivaizdziy pozymiy, taciau
véliau tapti létine.

Uminio EAA simptomai biina panasis j gripo - kar$¢iavimas, galvos skausmas, sausas
kosulys, prakaitavimas, sunkiais atvejais — iminio kvépavimo nepakankamumo reis-
kiniai. Nebesgveikaujant su antigenu, po keliy dieny ligos simptomai pradeda nykti.
Poimio EAA simptomai panasis j létinio bronchito - kosulys, skrepliavimas. Liga pa-
améja po salycio su antigenu. Ligonio buklé labai pageréja kelias dienas nesgveikaujant
su antigenu.

Leétiniu EAA sergantys ligoniai jaucia dusulj esant fiziniam kriaviui. Auskultuojant plau-
Cius, gali buti girdima krepitacija.

Sergant iminiu EAA, kraujyje padaugéja leukocity ir padidéja eritrocity nusédimo grei-
tis. Sergant poumiu ar létiniu EAA, kraujo tyrimo duomenys dazniausiai yra normalas.
Eozinofilija nebiidinga. Imunoglobulino E koncentracija paprastai btina normali.

EAA budingas restrikcinio arba misraus (re¢iau) pobudzio ventiliacinés plauciy funk-
cijos sutrikimas, sumazéjusi dujy difuzija.

Radiologiniai egzogeninio alerginio alveolito poZymiai. Kritineés lastos rentgenogra-
mose daznai patologiniy plauciy poky¢iy nebiina, re¢iau matoma dauginiy smulkiy
»Svelniy” (matinio stiklo intensyvumo) centrilobuliniy zidininiy poky¢iy (zr. 39 pav.).
Vélyvoms stadijoms budinga plauciy sustandéjimo plotai, pneumofibrozé. KT vaizduo-
se sergant iminiu EAA dazniausiai matoma difuziskai smulkiy, neaiskiy riby, centri-
lobulinése antrinés plauciy skiltelés dalyse i§sidésciusiy zidiniy ir matinio stiklo vaizdo
ploty (zr. 40 pav.). Kai EAA yra poumis, plauciuose atsiranda ir sustandéjimo ploty,
ir retikuliniy poky¢iy. Sergant létiniu EAA, matoma fibroziniy ir cistiniy plauciy pa-
renchimos poky¢iy, oro spastams budingy pozymiy, o ligai paiméjus — matinio stiklo
vaizdo ploty.

106



INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJOS

39 pav. Priekiné kritinés lastos rentgenograma. Poiimis egzogeninis alerginis alveolitas. Abiejuose plauciuose

- 0y

dauginiai smulkds,,Svelnds” Zidiniai. Abiejy plauciy vidurinése ir apatinése srityse matinio stiklo vaizdas.
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40 a, b pav. Kriitinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Poiimis egzogeninis alerginis alveolitas.
Abiejuose plauciuose difuzinis centrilobulinis matinio stiklo vaizdo plauciy tankio padidéjimas.
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40 c pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Poimis egzogeninis alerginis alveolitas. Abie-
juose plauciuose difuzinis centrilobulinis matinio stiklo vaizdo plauciy tankio padidéjimas.
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Egzogeninio alerginio alveolito diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika.
Jtarus EAA, reikia skubiai atlikti kratinés lastos KT (jeigu ji nebuvo atlikta) ir fibro-
bronchoskopija su bronchoalveoliniu lavazu, o esant nebudingiems radiniams - ir
bronchoskoping plauciy biopsija.

Bronchoskopuojant patologiniy poky¢iy dazniausiai nematoma. BAL skyscio lasteliy su-
détis priklauso nuo ligos trukmés. Pirma-trecig ligos parg BAL skystyje bana padidéjes
neutrofily kiekis. Véliau $iame skystyje labai padidéja bendras lasteliy kiekis (citozé), atsi-
randa CD8 limfocity alveolito pozymiy (labai padaugéja limfocity, o CD4/CD8 santykis
yra mazesnis kaip 1). Létinés ligos atveju limfocity kiekis bana padidéjes nedaug, CD4/
CD8 santykis susinormina. Formuojantis fibrozei, gali $iek tiek padaugeéti neutrofily.
Sergant poimiu EAA ir létinio EAA ankstyvame laikotarpyje bronchoskopinés plauciy
biopsijos biidu gautoje medziagoje aptinkama epitelioidiniy granulomy be nekrozés su
daugiabranduolémis gigantinémis lastelémis, limfocity infiltraty plau¢iy parenchimoje.
EAA butina atskirti nuo kity granulominiy plauciy ligy. Daugiau apie granulomas ra-
$oma skyriuje ,, Intersticiniy plauciy ligy samprata ir terminai“ 9 psl. bei skyriuje ,,In-
tersticiniy plauciy ligy diferencinés diagnostikos principai“ 22 psl. ir 23 psl. EAA ir
sarkoidozés diferenciné diagnostika pateikta skyriuje ,,Sarkoidozé® 57 psl.
Egzogeninio alerginio alveolito diagnostikos kriterijai. Visuotinai priimty EAA di-
agnostikos kriterijy néra. Diagnozé grindziama klinikiniy simptomy ir tyrimy duo-
meny visuma. EAA diagnostikai labai svarbu i$siaiskinti salytj su antigenu. Taciau ne
maziau kaip ketvirtadaliui visy $iy ligoniy nepavyksta rasti provokuojancio veiksnio.
Todél diagnozé turi bati pagrista: 1) tipiska klinikine ligos eiga, 2) budingais KT radi-
niais, 3) CD8 limfocity alveolito pozymiais BAL skystyje ir (ar) 4) plauciy bioptatuose
aptiktomis granulomomis be nekrozés.

EAA rekomenduojamas diagnostikos algoritmas pateikiamas 41 paveiksle.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai ir ligos kodai:

Egzogeninis alerginis alveolitas (J67.0 - fermerio plauciai). Kai diagnozuojama Zemés
tkyje dirban¢iam asmeniui.

Egzogeninis alerginis alveolitas (]67.2 — pauksciy mégéjo plauciai). Kai provokuojantis
veiksnys — kontaktas su pauksciais.

Egzogeninis alerginis alveolitas (]67.7 - kondicionieriaus ar oro drékintuvo paZeistas
plautis) Kai provokuojantis veiksnys — uztersto vandens aerozolis.

Egzogeninis alerginis alveolitas (]67.8 - alerginis pneumonitas, sukeltas kity organiniy
dulkiy). Kai diagnozuojama asmeniui, kuriam yra akivaizdus konkretus provokuojan-
tis veiksnys — stirio valymas ir plovimas.

Egzogeninis alerginis alveolitas (]67.9 - alerginis pneumonitas, sukeltas nepatikslinty or-
ganiniy dulkiy). Kai diagnozuojama asmeniui, kuriam konkretus provokuojantis veiks-
nys néra akivaizdus.

Ligonio biiklés jvertinimas. Patvirtinus EAA, padaryti iSsamy plauciy funkcijy (spi-

rometrijos, plauciy talpy, dujy difuzijos) tyrima - jei nebuvo atliktas. Esant kvépavimo
nepakankamumo poZzymiy - istirti arterinio kraujo dujas.
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| Yra EAA rizikos veiksniy ir respiraciniy simptomy arba difuziniy plauciy pokyciy rentgenogramose ar KT vaizduose

v

| Kratinés l3stos KT (jei nebuvo atlikta) |

v

| EAA budingi KT radiniai |

v

| BAL (citologiniam, imuniniam ir mikrobiologiniam tyrimams) |

v

| EAA biidingi BAL skyscio radiniai |

v v
i

| Yra EAA rizikos veiksniy | BPZB (arba BPKB) |
v { v
| Taip | | Ne | EAA bidingi histologiniai radiniai |

v :

| Patvirtinamas EAA I< I Taip |‘/‘ Ne |
v

Alternatyvios
diagnozés néra

v v

Tirti ar gydyti pagal
alternatyvia diagnoze

Alternatyvi diagnozé

Ligonio aptarimas DDGK

41 pav. Egzogeninio alerginio alveolito diagnostikos algoritmas. BAL — bronchoalveolinis lavaZas. BPKB — bron-
choskopiné plauciy kriobiopsija. BPZB — bronchoskopiné plauciy Znypliné biopsija. EAA — egzogeninis alerginis
alveolitas. KT — kompiuteriné tomografija. DDGK — daugiadisciplinis gydytojy konsiliumas.

Gydymas. EAA gydymas néra standartizuotas. Batina nebesgveikauti su ligg sukélusiu
antigenu.

Ilgalaikis gydymas. Jei yra kvépavimo nepakankamumo simptomy, skiriama pre-
dnizolono 30-60 mg per para. Paskui prednizolono (arba metilprednizolono) dozé ir
vartojimo trukmeé priklauso nuo plauciy pazeidimo ir kvépavimo funkcijos sutrikimo
laipsnio.

Pauméjimo gydymas. Ligai paimeéjus, skiriamas sistemiskai veikiantis gliukokortikos-
teroidas.

Ligos eiga ir prognozé. Uminio EAA prognozé dazniausiai gera. Mir§tamumas su-
daro 2 proc. Tre¢daliui ligoniy, kuriems ligos eiga yra létiné, lieka jvairaus laipsnio
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kvépavimo funkcijos sutrikimy, kuriuos lemia plauciy fibrozé, emfizema arba bronchy
obstrukcija. Fibrozé lemia blogesng prognoze¢. Svarbu zinoti, kad EAA gali progresuoti
ir paimeéti ir be pakartotinés ekspozicijos su provokuojanciu veiksniu. Vélyvos stadijos
EAA nei pagal klinikinius simptomus, nei pagal radiologinius ir net histologinius po-
zymius gali buti neatskiriamas nuo idiopatinés plauciy fibrozés (jprastinés intersticinés
pneumonijos).

Stebéjimas. Ligonio, sergancio EAA, stebéjimo trukmeé ir periodiskumas parenkami
individualiai, bet ne re¢iau kaip vieng kartg per metus.
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Eozinofiline pneumonija

Apibrézimas. Eozinofiliné pneumonija - tai patologiné bukleé, kuriai badinga eozino-
filiné plauciy infiltracija, nepriklausanti nuo kraujo eozinofilijos.

Ligos paplitimas. Sergamumas eozinofiline pneumonija nezinomas.

Rizikos veiksniai. Eozinofilinés pneumonijos priezastys jvairios. Tai gali buti parazity
(askaridziy, toksokary ir kt.) invazija, vartojami vaistai (pvz., penicilinas, acetilsalicilo
rugstis, sulfonamidai, metotreksatas, kromolinas, aukso druskos). Eozinofiliné pneu-
monija pasitaiko sergant uzdegiminémis Zarny ligomis, mielodisplazijos sindromu,
esant kloninei eozinofilijai ir kt.

Jauny Zmoniy Gminés eozinofilinés pneumonijos priezastimi gali buti pirmieji tabako
rukymo epizodai. Pirmg kartg surtikius tabako, gali atsirasti kars¢iavimas, leukocitozé
ir eozinofiliné pneumonija. Véliau pamazu isryskéja tolerancija tabako rakymui.

Pagal etiologija eozinofiliné pneumonija skirstoma j idiopatine (amine ir létine) ir Zi-
nomos kilmés (susijusia su kirméliy invazija, dulkiy inhaliacija, vaisty vartojimu, bron-
chine astma, sistemine jungiamojo audinio liga ir kt.). Kartais eozinofiling pneumonija
sukelia amiodaronas, nors $iam vaistui pazeidus plaucius eozinofilijos paprastai nebu-
na. Vis délto dazniausiai eozinofilinés pneumonijos priezastis lieka neaiski.

Histologiniai pokyciai ir patologiné fiziologija. Histologiskai iStyrus plaucius, mato-
ma, kad alveoles ir intersticinj audinj yra infiltrave eozinofilai, alveoliniai makrofagai,
limfocitai, neutrofilai. Eozinofilai esti degranuliuoti, jy granuliy aptinkama ties pama-
tine kvépavimo taky epitelio membrana. Sunkiai Gminei eozinofilinei pneumonijai
budinga eozinofiliné infiltracija ir difuzinis alveoliy pazeidimas. Létinés eozinofilinés
pneumonijos atveju gali buiti ne tik eozinofiliné infiltracija, bet ir nedideliy fibrozés bei
organizuojancios pneumonijos ploty.

Manoma, kad eozinofily kaupimasi plau¢iuose ir jy aktyvacijg skatina CD4 T limfocitai
pagalbininkai ir jy i$skiriami interleukinai (IL-5 ir kt.) bei kiti chemoatraktantai. Eo-
zinofily kaupimosi plauciy parenchimoje ir kvépavimo takuose bei periferinio kraujo
eozinofilijos mechanizmai yra skirtingi, nebttinai susije tarpusavyje. Eozinofilai pa-
zeidzia plauciy parenchima, kvépavimo taky epitelj, skatina bronchy reaktyvuma. Ma-
noma, kad sergant létine eozinofiline pneumonija sulétéja kraujo ir ypac - plauciuose
esanciy eozinofily apoptozé (savalaiké lastelés zatis).
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Kada jtarti eozinofiline pneumonija. Eozinofiline pneumonijg reikéty jtarti, kai kra-
tinés lastos rentgenogramose ar KT vaizduose yra plauciy pritemimas (-ai), kraujo eo-
zinofilija ir (ar) bronchy obstrukcija (bronchiné astma), recidyviné pneumonija bei léta
jos rezorbcija. Arba atvirksciai — ,per lengva®, ,per greitos“ eigos pneumonija, labai
»Svelniis“ (matinio stiklo vaizdo) plauciy pritemimai kratinés lastos rentgenogramose
ar KT vaizduose. Uming eozinofilinge pneumonija reikéty jtarti visiems ligoniams, ku-
riems pasirei$kia iminis kvépavimo nepakankamumas ir neaiskios etiologijos disemi-
nacija plauciuose. Jiems nedelsiant reikia atlikti bronchoalveolinj lavaza, nes tai greitas
ir palyginti saugus eozinofilinés pneumonijos diagnostikos metodas.

Klinikiniai eozinofilinés pneumonijos pozymiai. Eozinofiliné pneumonija - liga, ku-
rios klinikiné israiska yra skirtinga. Pagal eiga eozinofiliné pneumonija skirstoma j pa-
prastaja plauciy eozinofilija (Leflerio (Ldffler) sindroma), iming ir létine.

Eozinofiline pneumonija gali sirgti jvairaus amziaus Zmonés. Létine eozinofiline pneu-
monija dazniausiai susergama penktame gyvenimo desimtmetyje. Sios ligos klinikiniai
simptomai yra nespecifiniai ir jvairaus intensyvumo. Paprastajai plauciy eozinofilijai
(Leflerio sindromui) budingi minimalds simptomai - nestiprus kosulys, subfebrilus
kar§¢iavimas, prakaitavimas, re¢iau — mialgija, kratinés skausmas. Uminé eozinofili-
né pneumonija gali pasireiksti dvejopai. Dazniausiai ji yra santykinai nesunkios eigos
(kar$ciavimas, kosulys), iki 1-2 sav. trukmeés, be kvépavimo nepakankamumo. Labai
retai ligos eiga biina iminé sunki, kai vyrauja minio kvépavimo nepakankamumo ir
$oko simptomai. Manoma, kad ligos sunkumg lemia tai, kad plauciy parenchimg gau-
siai infiltruoja uzdegimo lastelés, ypa¢ neutrofilai. Sergant létine eozinofiline pneumo-
nija, dazniausiai vargina kosulys, mazdaug dviem tre¢daliams asmeny buna karsciavi-
mas, skrepliavimas, dusulys, prakaitavimas, mazéjantis kiino svoris. Kratinés skausmas
nebudingas. Ligos simptomai paprastai trunka ilgiau kaip kelias savaites. Auskultuojant
plaucius, galima girdéti smulkiy drégny karkaly, o sergant létine eozinofiline pneumo-
nija - ir sausy jvairaus tembro karkaly. Kartais karkaly negirdéti. Nors apie 50 proc.
asmeny, susirgusiy létine eozinofiline pneumonija, serga bronchine astma, daugumai
ju atopijos pozymiy nebuna.

Kraujyje daznai yra padidéjes leukocity ir eozinofily kiekis. Eozinofilija diagnozuojama
tuomet, kai absoliutus eozinofily kiekis kraujyje yra didesnis kaip 250-500 eozinofily
viename pl, hipereozinofilija — kai eozinofily daugiau kaip 1500 viename pl. Ne visais
aminés ir létinés eozinofilinés pneumonijos atvejais eozinofily kiekis kraujyje yra pa-
didéjes. Eozinofilija badinga apie 85 proc. serganciy létine eozinofiline pneumonija
asmeny ir maziau kaip 50 proc. — imine. Taip pat daznai bina padidéjusi bendrojo IgE
koncentracija kraujyje, nedaug padidéja C reaktyviojo baltymo koncentracija.

Sergant eozinofiline pneumonija, neretai btina obstrukcinis ventiliacinés plauciy funk-
cijos sutrikimas. Esant létinei eozinofilinei pneumonijai, sutrikimas gali bati ir restrik-
cinio pobudzio. Gali buti sumazéjusi dujy difuzija plauciuose.

Radiologiniai eozinofilinés pneumonijos pozZymiai. Paprastajai plauciy eozinofilijai
budinga vienas ar keli neintensyviis trumpalaikiai, migruojantys, savaime i$nykstantys
pritemimai ar paryskéjes plauciy piesinys kritinés lastos rentgenogramose (Zr. 42 pav.
ir 44 pav.). Retais atvejais biina nedaug skyscio pleuros ertmése. KT vaizduose mato-
mas vienas ar keli ,,§velnias“ (mazo tankio, matinio stiklo vaizdo) plauciy sutankéjimai,
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42 pav. Priekiné kratinés 3stos rentgenograma. Létiné eozinofiliné pneumonija. Plaudiy piedinys paryskéjes, de-
formavesis. Desiniojo plaucio virdutinéje skiltyje ir kairiojo plaucio abiejy skil¢iy subpleurinése srityse padidéjusio
tankio neaiskiy riby pritemimai (parodyta rodyklémis).
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43a

43b

43 a, b pav. Kratinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Létiné eozinofiliné pneumonija. Intensy-
vs sutankéjimai abiejy plauciy periferinése, subpleurinése srityse.
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43c

43 ¢ pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Létiné eozinofiliné pneumonija. Intensyvis
sutankéjimai abiejy plauciy periferinése, subpleurinése srityse.
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44 pav. Priekiné kratinés l3stos rentgenograma. Létiné eozinofiliné pneumonija. DeSiniajame plautyje matyti
nedaug padidéjusio tankio, kairiajame — aisks padidéjusio tankio pritemimai (parodyta rodyklémis).

18



INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJOS

45a

45h i \ Vrre

45 a, b pav. Kritinés I3stos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Létiné eozinofiliné pneumonija. Jvairaus
laipsnio plauciy audinio sutankéjimai: desiniajame plautyje ir kairiojo plaucio vir3inéje — matinio stiklo vaizdo,
kairiojo plaucio apatinéje skiltyje periferinése, subpleurinése srityse — konsolidacijos plotai.

119



EOZINOFILINE PNEUMONIJA

45¢

45 ¢ pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plaudiy langas. Létiné eozinofiliné pneumonija. Jvairaus
laipsnio plauciy audinio sutankéjimai: deSiniajame plautyje ir kairiojo plaucio virSinéje — matinio stiklo vaizdo,
kairiojo plauio apatinéje skiltyje periferinése, subpleurinése srityse — konsolidacijos plotai.
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vienas ar keli zidiniai (dariniai) su matinio stiklo vaizdo aureole vidurinése ar apatinése
plauciy dalyse (7r. 43 pav. ir 45 pav.), retai — skyscio pleuros ertméje. Uminei eozino-
filinei pneumonijai taip pat budingi dauginiai plauciy pritemimai, labai sunkiais atve-
jais — difuziniai infiltraciniai plau¢iy poky¢iai. Sergant létine eozinofiline pneumonija,
plauciy pritemimai yra intensyvesni, jy dazniausiai biina subpleurinése plauciy srityse.
Pleuros ertmése skyscio susikaupia labai retai.

Eozinofilinés pneumonijos diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika. Jtarus
eozinofiling pneumonija, batina atlikti bronchoskopijg ir bronchoalveolinj lavaza.
Bronchoskopuojant daznai matomas bronchy gleivinés uzdegimas, kartais bronchuose
gali buti aptinkama labai tirsto, lipnaus sekreto sankaupy. Bronchy sekrete biina eozi-
nofily ir nusilupusio bronchy epitelio. Ligai uzsitesus, gali susidaryti kiety epitelio ir
fibrino kams¢iy, uzkemsanciy bronchus.

BAL skyscio lasteliy tyrimas yra svarbiausias eozinofilinés pneumonijos diagnostikos
metodas. Palyginti su sveikais asmenimis, eozinofiline pneumonija serganciy ligoniy
BAL skystyje padaugéja eozinofily (daugiau kaip 5 proc.; norma - iki 0,5-1,0 proc.),
neutrofily, kartais - ir limfocity. Sie poky¢iai didesni sergant @imine eozinofiline pneu-
monija, kai BAL skystyje labai padaugéja ir neutrofily. BAL skystj taip pat tikslinga tirti
deél bakterinés ir grybelinés infekcijos.

Neaiskiais atvejais atliekama bronchoskopiné plauciy biopsija. Sergancio timine eozino-
filine pneumonija ligonio biopsiné medziagos tyrimas dazniausiai rodo, kad plauciy au-
dinj yra infiltrave eozinofilai, neutrofilai, alveoliniai makrofagai, labai sunkios ligos atveju
randamas difuzinis alveoliy pazeidimas. Sergant létine eozinofiline pneumonija, plauciy
biopsinéje medziagoje gali buti aptinkama mikropiliniy, retai — epitelioidiniy granulo-
my be nekrozés, eozinofilinio bronchiolito ir bronchioliy obliteracijos pozymiy.

Dél nespecifinés israiskos létiné eozinofiliné pneumonija dazniausiai diagnozuojama
pavéluotai. Ja reikia atskirti nuo organizuojancios pneumonijos, plauciy eozinofilijos,
eozinofilinés granulomatozés su poliangitu, plauciy aspergiliozés, bronchocentrinés
granulomatozés, hipereozinofilinio sindromo.

Terminas ,,plauciy eozinofilija“ vartojamas tuomet, kai yra plauciy infiltraty ir padide-
jes kraujo eozinofily kiekis. Dazniausiai $iuo atveju yra eozinofiliné pneumonija, tac¢iau
kraujo eozinofilija gali buti sergant pirminiu ir metastaziniu plauciy véziu, limfoma,
tuberkulioze, sisteminémis jungiamojo audinio ligomis, bronchine astma, uzdegimi-
némis zarny ligomis, mielodisplazijos sindromu, esant kloninei eozinofilijai, parazity
invazijai, nepageidaujamam vaisty poveikiui, veikiant pramonés dulkéms, rukant ta-
bakg ir kt.

Eozinofilinés pneumonijos diagnostikos kriterijai. Eozinofiliné pneumonija diagno-
zuojama radus pritemima (-y) plauciuose ir padidéjusj eozinofily kiekj BAL skysty-
je arba eozinofilinei pneumonijai budingus histologinius pokyc¢ius plauciy biopsinéje
medziagoje. Eozinofily kiekis kraujyje gali buti jvairus. Rekomenduojamas eozinofili-
nés pneumonijos diagnostikos algoritmas pateikiamas 46 paveiksle.

Paprastoji plauciy eozinofilija (Leflerio sindromas) gali bati diagnozuota (retrospek-
tyviai) remiantis tuo, kad klinikiniai simptomai yra labai lengvi, plauc¢iy pritemimai
»Svelnus®, ligos eiga labai greita, o kraujo eozinofily kiekis padidéjes.
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Plaudiy pritemimas (-ai) rentgenogramose ar oringumo sumazéjimas KT vaizduose ir kraujo eozinofilija (ar bronchy obstrukcija),
arba pasikartojanti plaudiy infiltracija, arba,Svelnus” plauciy pritemimas (-ai) rentgenogramose ar oringumo sumazéjimas KT
vaizduose, arba,per lengva” infekcinés kilmés pneumonija, arba UKN ir neaiskios kilmés diseminacija plauciuose

y
| BAL (citologiniam, imuniniam bei mikrobiologiniam tyrimams) |
| Padidéjes BAL skyscio eozinofily kiekis |

\/ \/
Taip Ne
Eozinoﬁlin.é Pneumonija BPZB (arb_a BFKF)L J:ei ligonio it ae A iIE
patvirtinama buklé leidzia
A
\
Eozinofilinei pneumonijai badingi
histologiniai radiniai
\ \
Taip | | Ne |
\ \
| Alternatyvi diagnozé | | Alternatyvios diagnozés néra
\/
Tirti ar gydyti pagal
alternatyvia diagnoze

46 pav. Eozinofilinés pneumonijos diagnostikos algoritmas. BAL — bronchoalveolinis lavazas. BPKB — bronchos-
kopiné plauciy kriobiopsija. BPZB — bronchoskopiné plauciy Znypliné biopsija. KT — kompiuteriné tomografija.
DDGK — daugiadisciplinis gydytojy konsiliumas. UKN — aminis kvépavimo nepakankamumas.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai ir ligos kodas:

Uminé eozinofiliné pneumonija (J82).

Uminé eozinofiliné pneumonija. Uminis kvépavimo nepakankamumas (J82).
Plauciy eozinofilija (Leflerio sindromas) (J82).

Létiné eozinofiliné pneumonija. Recidyvas. Bronchy obstrukcijos sindromas (J82).
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Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus eozinofiling pneumonija, biitina padaryti is-
samy plauciy funkcijy (spirometrijos, plauciy talpy, dujy difuzijos) tyrima, jei jis dar
nebuvo atliktas. Jei yra kvépavimo nepakankamumo pozymiy - istirti arterinio kraujo
dujas.

Ligonj, kuriam jau diagnozuota ar jtariama eozinofiliné pneumonija, rekomenduojama
tirti dél galimos kirméliy invazijos, SJAL, patikslinti, ar jis nevartoja kokiy nors vaisty.

Gydymas. Eozinofiliné pneumonija gydoma gliukokortikosteroidais. Tiksli gydymo
trukmeé ir dozés nezinomos. Gliukokortikosteroido dozé, skyrimo biidas bei trukme
priklauso nuo ligonio buklés.

Ilgalaikis gydymas. Dazniausia skiriama prednizolono 0,5-1,0 mg/kg per parg. Pa-
prastai gydymo poveikis baina greitas ir teigiamas. Nesunki iminé eozinofiliné pneu-
monija gydoma 1-2 savaites geriamaisiais vaistais. Sunki iminé eozinofiliné pneumo-
nija gydoma metilprednizolonu j veng po 60-125 mg kas 6 valandas. Ligonio buklei
pageréjus, skiriama geriamojo prednizolono ar metilprednizolono po 40-60 mg per
para. Gydymo trukmé - nuo 2 iki 6 savaiciy.

Létine eozinofiling pneumonija kartais tenka gydyti iki vieneriy mety.

Pauméjimo gydymas. Ligai paimeéjus, skiriamas sistemiskai veikiantis gliukokortikos-
teroidas.

Ligos eiga ir prognozé. Paprastosios plauciy eozinofilijos (Leflerio sindromo) progno-
zé gera. Uminés eozinofilinés pneumonijos recidyvo paprastai nebiina. Labai retai sun-
ki iminé eozinofiliné pneumonija gali baigtis mirtimi.

Apie 30 proc. ligoniy, serganciy létine eozinofiline pneumonija, jei nutraukia gydyma,
liga atsinaujina, o mazdaug pusei asmeny atsiranda bronchy obstrukcijos sindromas.
Jis gali bati ligos recidyvo pozymis, nors rentgeniniy recidyvo pozymiy gali ir nebati.
Manoma, kad BAL skysc¢io eozinofily kiekis tiesiogiai susijes su bronchy obstrukcijos
sindromo tikimybe. Recidyvy ir bronchy obstrukcijos sindromo profilaktikai sitiloma
vartoti inhaliuojamyjy gliukokortikosteroidy. Ilgalaiké ligos prognozé paprastai yra
gera.

Stebéjimas. Sergancio eozinofiline pneumonija ligonio stebéjimo trukmé ir periodis-
kumas parenkami individualiai, bet ne reciau kaip karta per metus. Svarbu prisiminti,
kad eozinofiliné pneumonija, kaip eozinofilinés granulomatozés su poliangitu dalis,
gali pasireiksti prie$ kelerius ar net keliolika mety iki kity organizmo sistemy pazeidi-
mo (t. y. sisteminio pazeidimo). Todél ligonj, kuriam diagnozuota eozinofiliné pneu-
monija, bitina toliau stebéti ir reguliariai kartoti tyrimus deél sisteminio vaskulito.
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INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY
DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO
REKOMENDACIOS

Edvardas Danila, Rolandas Zablockis, Regina Aleksonieng, Jlraté Dementaviciené,
Viygantas Gruslys, Mindaugas Matacitinas, Virginija Sileikiené, Edvardas Zurauskas

Intersticiniy plaudiy ligy (IPL) paZinimas, diagnostika, diferenciné diagnostika ir gy-
dymas - viena sudétingiausiy uZduotiy pulmonologijoje.

Su IPL savo kasdienéje praktikoje susiduria jvairiy specialybiy gydytojai, tadiau daz-
niausiai - pulmonologai, radiologai, Seimos gydytojai, patologai, reumatologai.

Intersticiniy plaudiy ligy diagnostikos ir gydymo rekomendacijas parengé Vilniaus
universiteto ir Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky (VUL SK) gydytojai
specialistai - iy ligy diagnostikos ir gydymo ekspertai. IPL srityje VUL SK gydyto-
jai aktyviai dirba nuo 1997 m. Siy rekomendacijy autoriai IPL tyrinéjimu duome-
nis pateiké daugiau kaip 50 Lietuvos ir tarptautiniy kongresy ir konferenciju. Per
pastaruosius 20 mety Intersticiniy plaudiy ligy diagnostikes ir gydymo rekomen-
daciju autoriai savo moksliniy darby IPL srityje rezultatus paskelbé daugiau kaip
40 straipsniy prestiziniuose Lietuvos ir tarptautiniuose mokslo Zurnaluose, knygu ir
monografijy skyriuose. Sie darbai pripaZinti kity mokslininky ir cituojami auk¢iau-
sio lygio tarptautiniu 2urnaly straipsniuose ir rekomendacijose.

Rekomendacijose pateikiama naujausia informacija apie IPL diagnostikos ir diferen-
cinés diagnostikos metodus bei gydyma. Leidinys gausiai iliustruotas VUL SK tirty
ir gydomy ligoniy kratinés lastos radiologiniu, plaudiy funkciju tyrimy originaliais
paveikslais, diagnostikos algoritmais.

Knyga bus naudinga jvairiu sriciu gydytojams ir medicinos studentams.



