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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

19.1–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Granulomatozė su poliangitu. 
Plaučių pažeidimas. Dauginiai įvairaus dydžio netaisyklingos formos konsolidacijos židiniai, kai kurie jų susilieja 
su plaučių šaknimis. Židiniuose matomos orinės bronchogramos.

19.1–1 d

19.1–1 c
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pritemimais, o kompiuterinės tomografijos vaizduose (KT) – matinio stiklo arba ne-
taisyklingo grindinio vaizdu (žr. 19.1–1 pav.). Eksudacinis pleuritas pasitaiko maždaug 
20 proc. ligonių. Tarpuplaučio limfmazgiai padidėja retai. Maždaug 25 proc. GPA ser-
gančių ligonių ilgainiui išsivysto plaučių fibrozė. 

GPA diagnostikos kriterijai ir diferencinė diagnostika. Ligoniui, kuriam įtariama 
GPA, būtina atlikti krūtinės ląstos KT (jei nebuvo atlikta), kraujo klinikinį, bioche-
minį tyrimą (šlapalo, kreatinino, C reaktyviojo baltymo – CRB), autoantikūnų tyri-
mą (ANCA), šlapimo tyrimą. Taip pat būtina atlikti bronchoskopiją – įvertinti galimą 
trachėjos ar bronchų pažeidimą (jei yra pokyčių – atlikti žnyplinę biopsiją). Trachėja 
ar bronchai pažeidžiami (dažniausiai būna opinis gleivinės uždegimas, stenozė) apie  
40 proc. ligonių. 
Taip pat atliktinas bronchoalveolinis lavažas (BAL) ir BAL skysčio citologinis bei mi-
krobiologinis tyrimas. Jei yra difuzinis kraujavimas į alveoles, BAL skystyje, ypač „al-
veolių“ porcijoje, būna kraujo priemaša, hemosideriną fagocitavusių alveolinių makro-
fagų (siderofagų). Bronchoskopinė plaučių biopsija atliekama, jei nepakanka duomenų 
(kriterijų) GPA diagnozuoti. Visais atvejais rekomenduojama ausų, gerklės, nosies gy-
dytojo konsultacija ir nosies gleivinės biopsija. Taip pat visais atvejais (jei nėra kontra-
indikacijų) rekomenduojama inkstų biopsija. Inkstų biopsinės medžiagos diagnostinis 
jautrumas GPA patvirtinti yra didesnis negu 90 proc., bronchų gleivinės biopsijos – 
mažiau negu 40 proc., viršutinių kvėpavimo takų gleivinės biopsijos – mažiau negu  
25 proc.
Jeigu reikia, diferencinės diagnostikos tikslu atliekamas kraujo tyrimas ieškant kitų au-
toantikūnų bei kiti tyrimai.
GPA diagnostikos kriterijai. GPA patvirtinama, kai:
• plaučių biopsinėje medžiagoje – nekrozinis vaskulitas ir granulomos arba 
• yra būdingų klinikinių simptomų ir radiologinių plaučių pokyčių ir nosies gleivinės 

biopsinėje medžiagoje aptinkamas nekrozinis vaskulitas ir granulomos, arba
• yra būdingų klinikinių simptomų ir radiologinių plaučių pokyčių, inkstų biopsinėje 

medžiagoje aptinkamas nekrozinis glomerulonefritas, arba
• yra GPA būdingų klinikinių simptomų, laboratorinių bei radiologinių požymių ir 

kraujyje aptinkama c-ANCA. 

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdys lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodas:
Granulomatozė su poliangitu. Plaučių pažeidimas (Granulomatosis cum polyangiitide. 
Laesio pulmonum). M31.3.

Ligonio būklės įvertinimas. Aprašytas šio skyriaus skirsnyje „Ligonio, sergančio 
ANCA asocijuotu vaskulitu, ligos sunkumo įvertinimas“.

GPA gydymas. GPA gydymas pateikiamas skirsnyje „Plaučių vaskulitų gydymas“.

Ligos eiga ir prognozė. GPA eiga ir prognozė įvairi. Negydomos aktyvios GPA pro-
gnozė bloga. Esant kelių organų pažeidimui, ligoniai vidutiniškai išgyvena 0,5 metų. 
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Dažniausia mirties priežastis yra progresuojantis inkstų ir kvėpavimo nepakankamu-
mas. Kai GPA gydoma tinkamai, 10 metų išgyvena daugiau kaip 30 proc. ligonių.
Kai skiriamas specifinis gydymas, GPA būdinga banguojanti (remisijų ir paūmėjimų) 
eiga. 85–90 proc. ligonių pradinis gydymas (remisiją sukelianti terapija) būna veiks-
mingas – pasiekiama ligos remisija. 
Plaučių pokyčiai, kuriuos sukėlė difuzinis kraujavimas į alveoles, visiškai rezorbuojasi. 
Ketvirtadaliui ligonių laipsniškai progresuoja plaučių fibrozė. 
Pasiekus remisiją, per 5 metus maždaug 50 proc. ligonių liga paūmėja (atkrytis). Paū-
mėjimai dažnesni GPA sergantiems ligoniams, kuriems aptinkama PR3 ANCA tipas, 
rečiau – kai aptinkamas MPO ANCA tipas.
Vieno, anksti ligos paūmėjimą rodančio žymens nėra. Paūmėjimo diagnostika grin-
džiama klinikinių simptomų ir laboratorinių rodiklių (C reaktyviojo baltymo, šlapimo 
tyrimo, ANCA titrų ir kt.) visuma.
Dažniausia mirties priežastis pirmaisiais ligos metais yra aktyvus vaskulitas ir infekcija 
(bakterinė, grybelinė), vėliau – infekcija, neoplazija, širdies bei smegenų kraujagyslių 
ligos.

Stebėjimas. Ligonį, kuriam diagnozuota IPL sergant GPA, stebi keli gydytojai specia-
listai – reumatologas (dėl sisteminio pasireiškimo), nefrologas (dėl inkstų būklės), pul-
monologas (dėl kvėpavimo sistemos būklės). Jie parenka ligonio stebėjimo periodiš-
kumą bei trukmę. Rekomenduojama remisiją sukeliančios terapijos laikotarpiu ligonį 
stebėti 1 kartą per mėn., paskui 2 metus – kas 3 mėn., vėliau – kas 6–12 mėn.

19.2 Eozinofilinė granulomatozė su poliangitu
Kada įtarti EGPA. EGPA reikėtų įtarti ligoniui, kuriam yra viršutinių ir apatinių kvė-
pavimo takų ar plaučių ligos pažeidimo požymių, bronchų obstrukcija (būna maždaug 
90 proc. ligonių), kraujo eozinofilija.
Klinikiniai EGPA požymiai. EGPA dažniausiai serga 40–50 m. amžiaus asmenys. 
EGPA gali pasireikšti (bet nebūtinai turi būti visos fazės, pasireiškimas gali būti nenuo-
seklus) trimis klinikinėmis fazėmis. Pirmoji fazė – alerginis rinitas, bronchų obstrukci-
ja (astma), kraujo eozinofilija, eozinofilinė pneumonija ar eozinofilinis gastroenteritas. 
Kuriam ligoniui, sergančiam eozinofiline pneumonija, ateityje bus vaskulitas, nuspėti 
neįmanoma. Daugiau apie eozinofilinę pneumoniją rašoma 9 skyriuje „Eozinofilinė 
pneumonija“. Pirmosios fazės simptomų gali būti nuo kelerių iki 30 metų (vidutiniškai 
3–8 metus), kol pasireiškia vaskulitas. Antroji fazė – vaskulitas. Trečioji – povaskulitinė 
fazė. Jai būdingas išliekantis alerginis rinitas ir bronchų obstrukcija. Kraujo eozinofilija 
yra banguojančio pobūdžio, gali išnykti savaime ar gydant gliukokortikoidais.
Skirtingai nuo GPA ir MPA, sergant EGPA inkstai pažeidžiami daug rečiau. Kiti EGPA 
simptomai gali būti karščiavimas, svorio mažėjimas, mialgija, sąnarių skausmas, odos 
bėrimas, neuritas, įvarus širdies pažeidimas (perikarditas, kardiomiopatija, miokardo 
infarktas), nosies polipai, eozinofilinis gastroenteritas ir kt.
p-ANCA aptinkama pusei ligonių, o c-ANCA – iki 10 proc. ligonių.
EGPA gali pasireikšti vaskulitiniu fenotipu (apie 40 proc. atvejų), kuriam būdinga  
p-ANCA, inkstų pažeidimas, neuropatija, odos pažeidimas, arba audinių pažeidimo 
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fenotipu (apie 60 proc. atvejų), kuriam būdinga eozinofilinė pneumonija, eozinofilinis 
miokarditas, karščiavimas.
Radiologiniai EGPA požymiai. Krūtinės ląstos rentgenogramose ir KT vaizduose daž-
niausiai matoma abiejų plaučių periferinių sričių pritemimų (nuo matinio stiklo vaizdo 
iki konsolidacijos plotų), kurie gali savaime išnykti (žr. 19.2–1 pav.). Rečiau pasitaiko 
centrilobulinių židinių, eksudacinis pleuritas (eozinofilinis arba dėl širdies nepakan-
kamumo). Tarpuplaučio limfmazgiai padidėja retai. Difuzinis kraujavimas į alveoles 
nebūdingas EGPA.

EGPA diagnostikos kriterijai ir diferencinė diagnostika. Ligoniui, kuriam įtariama 
EGPA, būtina atlikti krūtinės ląstos (jei nebuvo atlikta) KT, veido daubų rentgenogra-
fiją ar KT (esant simptomų), kraujo klinikinį, biocheminį tyrimą (šlapalo, kreatininą, 
C reaktyiojo baltymo (CRB)), autoantikūnų tyrimą (ANCA), šlapimo tyrimą. Taip pat 
būtina atlikti bronchoskopiją – įvertinti galimą trachėjos ar bronchų pažeidimą (jei 
yra pokyčių – atlikti žnyplinę biopsiją). Skirtingai nuo GPA, sergant EGPA trachėja ir 
bronchai pažeidžiami retai. Kartais pasitaiko opinis granuliacinis trachėjos ar bronchų 
gleivinės pažeidimas.
Taip pat reikia atlikti bronchoalveolinį lavažą (BAL) ir BAL skysčio citologinį bei mi-
krobiologinį tyrimą. BAL skystyje aptinkama daugiau eozinofilų, ypač ligoniams, ku-
riems yra plaučių pritemimų. Visais atvejais (jei nėra kontraindikacijų) rekomenduoja-
ma atlikti bronchoskopinę plaučių biopsiją. 
Jei reikia, diferencinės diagnostikos tikslu atliktinas kraujo tyrimas ieškant kitų auto-
antikūnų bei kiti tyrimai.
EGPA diagnostikos kriterijai. EGPA patvirtinama, kai:
• yra 4 kriterijai iš šešių: 1) bronchų obstrukcija, 2) kraujo eozinofilų >10 proc., 

3) neuropatija (mono- ar poli-), 4) išnykstantys ar kintantys plaučių pritemimai, 
5) prienosinių ančių radiologiniai pokyčiai arba buvę klinikiniai prienosinių ančių 
uždegimo požymiai, 6) audinių eozinofilija (pvz., BAL skystyje, biopsinėje medžia-
goje), arba 

• yra visi 3 kriterijai: 1) bronchų obstrukcija, 2) kraujo eozinofilija (>1500 eozinofilų 
1 mm3), 3) dar bent vienas požymis (išskyrus rinitą ir sinusitą): a) kardiomiopatija 
ar miokardo infarktas dėl vaskulito, dauginis mononeuritas, palpuojama purpura, 
b) bet koks ekstrapulmoninis pasireiškimas ir odos, raumens ar nervo biopsinėje 
medžiagoje yra vaskulito požymių, c) bet koks ekstrapulmoninis pasireiškimas ir 
c-ANCA MPO tipas ar PR3 tipas.

Visuomet būtina įsitikinti, kad nėra infekcijos ir kitų eozinofilijos priežasčių (pvz., aler-
ginės bronchopulmoninės aspergiliozės). 

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdys lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodas:
Eozinofilinė granulomatozė su poliangitu. Eozinofilinė pneumonija (Granulomatosis eo-
sinophilica cum polyangiitide. Pneumonia eosinophilica). M30.1.

Ligonio būklės įvertinimas. Ligonį, sergantį EGPA, būtina ištirti dėl širdies krauja-
gyslių ligos, nes ji lemia apie 50 proc. mirties nuo EGPA atvejų. Daugiau apie ligonio 
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19.2–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Eozinofilinė granulomatozė 
su poliangitu. Eozinofilinė pneumonija. Abiejuose plaučiuose, daugiau periferinėse srityse, dauginiai skirtingo 
tankio židiniai (nuo matinio stiklo iki konsolidacijos), matinio stiklo plotai ir fibroziniai pokyčiai (linijinės drūžės).

19.2–1 b

19.2–1 a
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19.2–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Eozinofilinė granulomatozė 
su poliangitu. Eozinofilinė pneumonija. Abiejuose plaučiuose, daugiau periferinėse srityse, dauginiai skirtingo 
tankio židiniai (nuo matinio stiklo iki konsolidacijos), matinio stiklo plotai ir fibroziniai pokyčiai (linijinės drūžės).

19.2–1 b
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19.2–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Eozinofilinė granulomatozė 
su poliangitu. Eozinofilinė pneumonija. Abiejuose plaučiuose, daugiau periferinėse srityse, dauginiai skirtingo 
tankio židiniai (nuo matinio stiklo iki konsolidacijos), matinio stiklo plotai ir fibroziniai pokyčiai (linijinės drūžės).

19.2–1 d

19.2–1 c
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būklės įvertinimą rašoma skirsnyje „Ligonio, sergančio ANCA asocijuotu vaskulitu, 
ligos sunkumo įvertinimas“.

EGPA gydymas. EGPA gydymas pateikiamas skirsnyje „Plaučių vaskulitų gydymas“.

Ligos eiga ir prognozė. EGPA eiga ir prognozė įvairi. EGPA būdinga banguojanti (re-
misijų ir paūmėjimų) eiga, tačiau gydymas gliukokortikoidais yra veiksmingas. Daugu-
mai ligonių pradinis gydymas (remisiją sukelianti terapija) būna veiksmingas – pasie-
kiama ligos remisija. Pasiekus remisiją, per 5 metus maždaug 20 proc. ligonių įvyksta 
ligos paūmėjimas (atkrytis). Vis dėlto net ir pasiekusių ligos remisiją daugumai ligonių 
išlieka įvairaus sunkumo bronchų obstrukcija.
Paūmėjimas gali pasireikšti bronchų obstrukcijos sustiprėjimu, eozinofiline pneumo-
nija, kraujo eozinofilų kiekio didėjimu, sisteminiais simptomais. Paūmėjimo diagnos-
tika grindžiama klinikinių simptomų ir laboratorinių rodiklių visuma.
Apskritai paėmus, 5 metus išgyvena maždaug 90 proc. tinkamai gydomų ligonių. Ta-
čiau ligonių, sergančių EGPA, mirties rizika priklauso nuo to, kiek organų yra pažeista. 
Svarbiausi blogos prognozės rodikliai yra virškinimo trakto pažeidimas; širdies pažei-
dimas; ligonio amžius 65 metai ir daugiau; inkstų funkcijos sutrikimas; ausų, gerklės 
ir nosies pažeidimo nebuvimas. Nesant šių požymių, 5  metų mirštamumas yra apie  
9 proc. Kai yra vienas požymis – apie 20 proc., o kai du požymiai – apie 40 proc.

Stebėjimas. Ligonį, kuriam sergant EGPA diagnozuota plaučių liga, stebi gydytojai 
specialistai: pulmonologas (dėl kvėpavimo sistemos būklės), reumatologas (dėl siste-
minio pasireiškimo), o jei ligai pasireiškiant buvo inkstų pažeidimas – ir nefrologas 
(dėl inkstų būklės). Ligonio stebėjimo periodiškumas bei trukmė parenkami individu-
aliai. Rekomenduojama, kad remisiją sukeliančios terapijos laikotarpiu (jei buvo skiria-
ma) ligonis būtų stebimas 1 kartą per mėn., paskui 2 metus – kas 3 mėn., vėliau – kas 
6–12 mėn.

19.3 Mikroskopinis poliangitas
Kada įtarti MPA. MPA reikia įtarti asmeniui, kuriam yra klinikinių ir radiologinių 
difuzinio kraujavimo į alveoles požymių ir inkstų pažeidimo (mikrohematurija, pro-
teinurija) požymių.
Klinikiniai MPA požymiai. MPA dažniausiai serga vyresnio amžiaus asmenys. Prak-
tiškai visiems ligoniams yra inkstų (progresuojančio glomerulonefrito) pažeidimo po-
žymių. Plaučių pažeidimas (ir pats MPA) dažniausiai pasireiškia difuziniu kraujavimu į 
alveoles arba plaučių fibroze (žr. skirsnį „Difuzinio kraujavimo į alveoles diagnostika“). 
Pneumofibrozė atsiranda kraujavimui kartojantis ir sukelia lėtinį kvėpavimo nepakan-
kamumą. Tradiciškai nurodoma, kad, skirtingai nuo kitų ANCA asocijuotų vaskulitų, 
MPA viršutinių kvėpavimo takų nepažeidžia. Visgi retais atvejais viršutiniai kvėpavimo 
takai yra pažeisti, tačiau destrukcinių jų pokyčių ir granulomų nebūna. Kiti ligos simp-
tomai yra karščiavimas, svorio mažėjimas, odos bėrimas, kraujavimas iš virškinimo 
trakto, sąnarių skausmas ir kt. 
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būklės įvertinimą rašoma skirsnyje „Ligonio, sergančio ANCA asocijuotu vaskulitu, 
ligos sunkumo įvertinimas“.

EGPA gydymas. EGPA gydymas pateikiamas skirsnyje „Plaučių vaskulitų gydymas“.

Ligos eiga ir prognozė. EGPA eiga ir prognozė įvairi. EGPA būdinga banguojanti (re-
misijų ir paūmėjimų) eiga, tačiau gydymas gliukokortikoidais yra veiksmingas. Daugu-
mai ligonių pradinis gydymas (remisiją sukelianti terapija) būna veiksmingas – pasie-
kiama ligos remisija. Pasiekus remisiją, per 5 metus maždaug 20 proc. ligonių įvyksta 
ligos paūmėjimas (atkrytis). Vis dėlto net ir pasiekusių ligos remisiją daugumai ligonių 
išlieka įvairaus sunkumo bronchų obstrukcija.
Paūmėjimas gali pasireikšti bronchų obstrukcijos sustiprėjimu, eozinofiline pneumo-
nija, kraujo eozinofilų kiekio didėjimu, sisteminiais simptomais. Paūmėjimo diagnos-
tika grindžiama klinikinių simptomų ir laboratorinių rodiklių visuma.
Apskritai paėmus, 5 metus išgyvena maždaug 90 proc. tinkamai gydomų ligonių. Ta-
čiau ligonių, sergančių EGPA, mirties rizika priklauso nuo to, kiek organų yra pažeista. 
Svarbiausi blogos prognozės rodikliai yra virškinimo trakto pažeidimas; širdies pažei-
dimas; ligonio amžius 65 metai ir daugiau; inkstų funkcijos sutrikimas; ausų, gerklės 
ir nosies pažeidimo nebuvimas. Nesant šių požymių, 5  metų mirštamumas yra apie  
9 proc. Kai yra vienas požymis – apie 20 proc., o kai du požymiai – apie 40 proc.

Stebėjimas. Ligonį, kuriam sergant EGPA diagnozuota plaučių liga, stebi gydytojai 
specialistai: pulmonologas (dėl kvėpavimo sistemos būklės), reumatologas (dėl siste-
minio pasireiškimo), o jei ligai pasireiškiant buvo inkstų pažeidimas – ir nefrologas 
(dėl inkstų būklės). Ligonio stebėjimo periodiškumas bei trukmė parenkami individu-
aliai. Rekomenduojama, kad remisiją sukeliančios terapijos laikotarpiu (jei buvo skiria-
ma) ligonis būtų stebimas 1 kartą per mėn., paskui 2 metus – kas 3 mėn., vėliau – kas 
6–12 mėn.

19.3 Mikroskopinis poliangitas
Kada įtarti MPA. MPA reikia įtarti asmeniui, kuriam yra klinikinių ir radiologinių 
difuzinio kraujavimo į alveoles požymių ir inkstų pažeidimo (mikrohematurija, pro-
teinurija) požymių.
Klinikiniai MPA požymiai. MPA dažniausiai serga vyresnio amžiaus asmenys. Prak-
tiškai visiems ligoniams yra inkstų (progresuojančio glomerulonefrito) pažeidimo po-
žymių. Plaučių pažeidimas (ir pats MPA) dažniausiai pasireiškia difuziniu kraujavimu į 
alveoles arba plaučių fibroze (žr. skirsnį „Difuzinio kraujavimo į alveoles diagnostika“). 
Pneumofibrozė atsiranda kraujavimui kartojantis ir sukelia lėtinį kvėpavimo nepakan-
kamumą. Tradiciškai nurodoma, kad, skirtingai nuo kitų ANCA asocijuotų vaskulitų, 
MPA viršutinių kvėpavimo takų nepažeidžia. Visgi retais atvejais viršutiniai kvėpavimo 
takai yra pažeisti, tačiau destrukcinių jų pokyčių ir granulomų nebūna. Kiti ligos simp-
tomai yra karščiavimas, svorio mažėjimas, odos bėrimas, kraujavimas iš virškinimo 
trakto, sąnarių skausmas ir kt. 
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Apie 60 proc. MPA sergančių ligonių kraujyje aptinkama p-ANCA, tačiau jie yra ne-
pakankamai jautrūs ir specifiški šiai ligai, todėl diagnostinės vertės neturi. c-ANCA 
kraujyje būna iki 15 proc. atvejų. 
Radiologiniai MPA požymiai. Plaučių pažeidimas dažniausiai pasireiškia įvairaus in-
tensyvumo difuziniu kraujavimu į alveoles, todėl būdingiausi radiologiniai MPA po-
žymiai yra difuziniai pritemimai (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) krūti-
nės ląstos rentgenogramose ar KT vaizduose (žr. 19.3–1 pav. ir 19.3–2 pav.). Maždaug  
50 proc. MPA sergančių ligonių būna pneumofibrozė.

MPA diagnostikos kriterijai ir diferencinė diagnostika. Ligoniui, kuriam įtariama 
MPA, būtina atlikti krūtinės ląstos KT (jei nebuvo atlikta), kraujo klinikinį, biocheminį 
(šlapalo, kreatinino, C reaktyviojo baltymo), autoantikūnų (ANCA), šlapimo tyrimus. 
Taip pat būtina atlikti bronchoskopiją ir BAL skysčio citologinį bei mikrobiologinį ty-
rimą. Jei yra difuzinis kraujavimas į alveoles, BAL skystyje, ypač „alveolių“ porcijoje, 
būna kraujo priemaša, hemosideriną fagocitavusių alveolinių makrofagų (siderofagų). 
Visais atvejais rekomenduojama (jei nėra kontraindikacijų) inkstų biopsija. Biopsinėje 
medžiagoje aptinkamas mažai imuninis (angl. pauci-immune) pusmėnulinis glome-
rulonefritas. Granulomų sergant MPA, kitaip nei GPA, nei inkstuose nei plaučiuose 
nerandama.

Jei reikia, diferencinės diagnostikos tikslu atliekamas kraujo tyrimas ieškant kitų auto-
antikūnų bei kiti tyrimai.

MPA diagnostikos kriterijai. MPA patvirtinama, kai:
• krūtinės ląstos rentgenogramose ar KT vaizduose matoma difuzinių alveolinių pri-

temimų, BAL skystyje yra kraujo priemaiša ir patvirtinamas glomerulonefritas;
• MPA būdingi klinikiniai požymiai, krūtinės ląstos KT vaizduose matoma difuzinė 

plaučių fibrozė ir patvirtinamas glomerulonefritas.

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdys lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodas:
Mikroskopinis poliangitas. Difuzinis kraujavimas į alveoles (Polyangiitis microscopica. 
Haemorrhagia diffusa in alveolos). R04.8.

Ligonio būklės įvertinimas. Aprašytas skirsnyje „Ligonio, sergančio ANCA asocijuo-
tu vaskulitu, ligos sunkumo įvertinimas“.

MPA gydymas. MPA gydymas pateikiamas skirsnyje „Plaučių vaskulitų gydymas“.

Ligos eiga ir prognozė. Negydomo MPA prognozė bloga. Per 1 metus miršta apie  
90 proc. ligonių. Daugumai ligonių pradinis gydymas (remisiją sukelianti terapija) 
būna veiksmingas – pasiekiama ligos remisija. Plaučių pokyčiai, kuriuos sukėlė difu-
zinis kraujavimas į alveoles, visiškai rezorbuojasi. Maždaug pusei ligonių laipsniškai 
stiprėja plaučių fibrozė. 
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19.3–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles (negausus). Dauginiai matinio stiklo židiniai.

19.3–1 b

19.3–1 a
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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

19.3–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles (negausus). Dauginiai matinio stiklo židiniai.

19.3–1 b

19.3–1 a
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19.3–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles (negausus). Dauginiai matinio stiklo židiniai.

19.3–1 d

19.3–1 c
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19.3–2 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles. Matinio stiklo vaizdo ir netvarkingo grindinio vaizdo plotai.

19.3–2 b

19.3–2 a
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19.3–2 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles. Matinio stiklo vaizdo ir netvarkingo grindinio vaizdo plotai.

19.3–2 b

19.3–2 a
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19.3–2 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Mikroskopinis poliangitas. 
Kraujavimas į alveoles. Matinio stiklo vaizdo ir netvarkingo grindinio vaizdo plotai.

19.3–2 d

19.3–2 c
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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

Ligos paūmėjimai (atkryčiai) reti. Tačiau dažniausiai liga pamažu progresuoja. Per 5 me-
tus nuo ligos diagnozavimo 25–30 proc. ligonių išsivysto sunkus inkstų nepakankamu-
mas. Penkerių metų išgyvenamumas sergant MPA yra apie 75 proc. Vyresnių negu 65 m. 
amžiaus asmenų ir ligonių, kurių inkstų funkcija stipriau pažeista, jis yra mažesnis.

Stebėjimas. Ligonį, kuriam sergant MPA diagnozuota plaučių liga, stebi keli gydy-
tojai specialistai – nefrologas (dėl inkstų būklės), reumatologas (dėl sisteminio pasi-
reiškimo), pulmonologas (dėl kvėpavimo sistemos būklės), kurie parenka konkretaus 
ligonio stebėjimo periodiškumą bei trukmę. Rekomenduojama, kad remisiją sukelian-
čios terapijos laikotarpiu ligonis būtų stebimas 1 kartą per mėn. Paskui 2 metus – kas  
3 mėn., vėliau – kas 6–12 mėn.

Difuzinio kraujavimo į alveoles diagnostika. Klinikinėje praktikoje svarbiausia laiku 
diagnozuoti (įtarti) vaskulitų sukeltą ūminį kraujavimą į plaučių parenchimą. Jo nedia-
gnozavus laiku ir nepradėjus specifinio gydymo, 25–60 proc. ligonių miršta. Klinikiniai 
simptomai dažniausiai nespecifiniai – kosulys, įvairaus laipsnio dusulys, kartais iško-
sima kraujo, karščiuojama. Kraujavimas į plaučių parenchimą paprastai sukelia ūminį 
kvėpavimo nepakankamumą, tačiau net vykstant difuziniam kraujavimui į plaučius 
kraujo neiškosi nuo vieno trečdalio iki dviejų trečdalių visų ligonių.
Kraujavimą į plaučius visuomet reikėtų įtarti, kai krūtinės ląstos rentgenogramose ar KT 
vaizduose matoma difuzinių alveolinių pritemimų, mažėja kraujo hemoglobino koncen-
tracija ir hematokrito rodiklis. Ūminei kraujavimo į plaučių parenchimą stadijai būdingi 
simetriniai netolygūs ar difuziniai plaučių sustandėjimo plotai, orinės bronchogramos. KT 
vaizduose matoma matinio stiklo plotų plaučiuose (žr. 19–1 pav.). Po dviejų trijų dienų, 
kai kraujas (kraujosruvos) rezorbuojasi, matoma retikulinių pokyčių, kurie KT vaizduose 
pasireiškia dauginiais 1–3 mm dydžio židiniais plaučiuose. Po vienos dviejų savaičių po-
kyčiai krūtinės ląstos rentgenogramose ir KT vaizduose išnyksta. Jei epizodinis kraujavi-
mas į plaučius kartojasi, retikuliniai pokyčiai išlieka, vėliau išsivysto plaučių fibrozė.
Kraujavimą į plaučių parenchimą galima patvirtinti atlikus BAL. Aspiruotame iš plau-
čių skystyje būna kraujo.

Ligonio, sergančio ANCA asocijuotu vaskulitu, ligos sunkumo įvertinimas. Pa-
tvirtinus ANCA asocijuotą vaskulitą, būtina įvertinti sunkumo laipsnį, nes pagal tai 
skiriamas gydymas. Priklausomai nuo ligos išplitimo, organų pažeidimo sunkumo bei 
gydymo efekto skiriami šie sunkumo laipsniai:

1. Ribota liga – apima organą (-us), kurio (-ių) pažeidimas gyvybei negrėsmingas 
(pvz., sinusitas).

2. Ankstyva sisteminė liga – konstituciniai simptomai (pvz., karščiavimas, nuovar-
gis, galvos skausmas) ir minimalus organo (-ų) funkcijos sutrikimas (pvz., plau-
čių židiniai, tačiau plaučių funkcija nesutrikusi).

3. Sisteminė liga – apima organą (-us), kurio (-ių) pažeidimas grėsmingas (pvz., glo-
merulų filtracijos greitis 60–40 ml/min.).

4. Gyvybei pavojinga būklė, ūminis inkstų nepakankamumas (kreatinino >57 mg/l), 
sunkus organo funkcijos sutrikimas (pvz., difuzinis kraujavimas į alveoles).
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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

Ligos paūmėjimai (atkryčiai) reti. Tačiau dažniausiai liga pamažu progresuoja. Per 5 me-
tus nuo ligos diagnozavimo 25–30 proc. ligonių išsivysto sunkus inkstų nepakankamu-
mas. Penkerių metų išgyvenamumas sergant MPA yra apie 75 proc. Vyresnių negu 65 m. 
amžiaus asmenų ir ligonių, kurių inkstų funkcija stipriau pažeista, jis yra mažesnis.

Stebėjimas. Ligonį, kuriam sergant MPA diagnozuota plaučių liga, stebi keli gydy-
tojai specialistai – nefrologas (dėl inkstų būklės), reumatologas (dėl sisteminio pasi-
reiškimo), pulmonologas (dėl kvėpavimo sistemos būklės), kurie parenka konkretaus 
ligonio stebėjimo periodiškumą bei trukmę. Rekomenduojama, kad remisiją sukelian-
čios terapijos laikotarpiu ligonis būtų stebimas 1 kartą per mėn. Paskui 2 metus – kas  
3 mėn., vėliau – kas 6–12 mėn.

Difuzinio kraujavimo į alveoles diagnostika. Klinikinėje praktikoje svarbiausia laiku 
diagnozuoti (įtarti) vaskulitų sukeltą ūminį kraujavimą į plaučių parenchimą. Jo nedia-
gnozavus laiku ir nepradėjus specifinio gydymo, 25–60 proc. ligonių miršta. Klinikiniai 
simptomai dažniausiai nespecifiniai – kosulys, įvairaus laipsnio dusulys, kartais iško-
sima kraujo, karščiuojama. Kraujavimas į plaučių parenchimą paprastai sukelia ūminį 
kvėpavimo nepakankamumą, tačiau net vykstant difuziniam kraujavimui į plaučius 
kraujo neiškosi nuo vieno trečdalio iki dviejų trečdalių visų ligonių.
Kraujavimą į plaučius visuomet reikėtų įtarti, kai krūtinės ląstos rentgenogramose ar KT 
vaizduose matoma difuzinių alveolinių pritemimų, mažėja kraujo hemoglobino koncen-
tracija ir hematokrito rodiklis. Ūminei kraujavimo į plaučių parenchimą stadijai būdingi 
simetriniai netolygūs ar difuziniai plaučių sustandėjimo plotai, orinės bronchogramos. KT 
vaizduose matoma matinio stiklo plotų plaučiuose (žr. 19–1 pav.). Po dviejų trijų dienų, 
kai kraujas (kraujosruvos) rezorbuojasi, matoma retikulinių pokyčių, kurie KT vaizduose 
pasireiškia dauginiais 1–3 mm dydžio židiniais plaučiuose. Po vienos dviejų savaičių po-
kyčiai krūtinės ląstos rentgenogramose ir KT vaizduose išnyksta. Jei epizodinis kraujavi-
mas į plaučius kartojasi, retikuliniai pokyčiai išlieka, vėliau išsivysto plaučių fibrozė.
Kraujavimą į plaučių parenchimą galima patvirtinti atlikus BAL. Aspiruotame iš plau-
čių skystyje būna kraujo.

Ligonio, sergančio ANCA asocijuotu vaskulitu, ligos sunkumo įvertinimas. Pa-
tvirtinus ANCA asocijuotą vaskulitą, būtina įvertinti sunkumo laipsnį, nes pagal tai 
skiriamas gydymas. Priklausomai nuo ligos išplitimo, organų pažeidimo sunkumo bei 
gydymo efekto skiriami šie sunkumo laipsniai:

1. Ribota liga – apima organą (-us), kurio (-ių) pažeidimas gyvybei negrėsmingas 
(pvz., sinusitas).

2. Ankstyva sisteminė liga – konstituciniai simptomai (pvz., karščiavimas, nuovar-
gis, galvos skausmas) ir minimalus organo (-ų) funkcijos sutrikimas (pvz., plau-
čių židiniai, tačiau plaučių funkcija nesutrikusi).

3. Sisteminė liga – apima organą (-us), kurio (-ių) pažeidimas grėsmingas (pvz., glo-
merulų filtracijos greitis 60–40 ml/min.).

4. Gyvybei pavojinga būklė, ūminis inkstų nepakankamumas (kreatinino >57 mg/l), 
sunkus organo funkcijos sutrikimas (pvz., difuzinis kraujavimas į alveoles).
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19–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. ANCA asocijuotas vaskulitas. 
Difuzinis kraujavimas į alveoles. Plaučių konsolidacijos plotai su išlikusiais oringais bronchais.

19–1 a

19–1 b
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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

19–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. ANCA asocijuotas vaskulitas.  
Difuzinis kraujavimas į alveoles. Plaučių konsolidacijos plotai su išlikusiais oringais bronchais.

19–1 c

19–1 d
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19. PLAUČIŲ VASKULITAI

19–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. ANCA asocijuotas vaskulitas.  
Difuzinis kraujavimas į alveoles. Plaučių konsolidacijos plotai su išlikusiais oringais bronchais.

19–1 c

19–1 d
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5. Refrakterinė liga – kai įprastas (trunkantis 3–6 mėn.) gydymas neturi poveikio.
6. Remisija – nėra vaskulito požymių (klinikinių, laboratorinių, radiologinių). 

Kai tik ligonio būklė leidžia, būtina atlikti išplėstinį plaučių funkcijų tyrimą (spirome-
triją, plaučių talpų ir dujų difuzijos tyrimą). Visais atvejais diagnozavus ANCA asoci-
juotą vaskulitą, būtina ligonį išsamiai ištirti dėl galimo vaskulito sukelto kitų organų 
(ne tik plaučių ir inkstų) pažeidimo. 

Plaučių vaskulitų gydymas. Plaučių vaskulitų (izoliuotų ar pasireiškiančių kartu su 
kitų organų pažeidimu) gydymas nėra gerai standartizuotas, nes galimos skirtingos 
klinikinės situacijos. Todėl toliau pateikiamos gairės, kurios pritaikomos konkrečiam 
ligoniui.
Rekomenduojama, kad gydymą skirtų gydytojų specialistų konsiliumas, kurio sudėtis 
priklauso nuo vaskulito pažeistų organų ir ligonio būklės sunkumo. Kai yra izoliuo-
tas plaučių vaskulitas, gydytojų konsiliume dalyvauja pulmonologas ir reumatologas, 
kai yra ir inkstų pažeidimas – ir nefrologas. Prireikus gali būti įtraukiamas radiologas, 
anesteziologas reanimatologas, gydomųjų aferezių specialistas. 
Plaučių vaskulitų gydymas yra etapinis – remisiją sukelianti terapija, ilgalaikė terapija 
ir pneumocistinės pneumonijos profilaktika. Remisiją sukeliančios terapijos tikslas – 
kiek įmanoma greičiau sumažinti uždegimą bei ligos simptomus, išvengti negrįžtamo 
audinių pažeidimo. Ilgalaikės terapijos tikslas – imunosupresija (kiek įmanoma mažes-
nė), kad būtų išvengta ligos paūmėjimų.
Remisiją sukelianti terapija. Kiekvienu atveju dėl remisiją sukeliančios imunosupre-
sinės terapijos stiprumo sprendžiama individualiai. Įvetinama vaskulito rizika ligonio 
gyvybei ir pavojus dėl imunosupresijos kilti grėsmingai infekcijai. Manoma, kad remi-
siją sukeliančios terapijos trukmė turėtų būti ribota – 3–6 mėn., nes per tokį laiką daž-
niausiai pasiekiama visiška ligos remisija arba stabilizacija. Ilgesnė pradinio gydymo 
trukmė papildomai naudos nesuteikia, o komplikacijų riziką didina.
Ribota liga gali būti gydoma vietiškai veikiančiais gliukokortikodais, geriamaisiais gliu-
kokortikodais, azatioprinu ar metotreksatu.
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atvejais pirmiausia pasirenkami vaistai yra prednizolonas (po 1 mg/kg per dieną per os, 
maksimali dozė 60–80 mg per dieną) arba metilprednizolonas (250–1000 mg per dieną 
į veną 3–5 dienas, paskui – prednizolonas po 0,5–1 mg/kg per dieną per os, maksima-
li paros dozė 60–80 mg). Tokia geriamojo prednizolono doze gydoma 1 mėn. Paskui  
3 mėn. skiriama mažesnė dozė (bet ne mažesnė negu 15 mg per dieną). Ilgalaikiam 
gydymui prednizolono dozė yra 7,5–10 mg per dieną.
Nesunkiais GPA atvejais, kai yra tik kvėpavimo takų ir plaučių pažeidimas, gali būti 
skiriama prednizolono ir metotreksato (iki 25 mg 1 kartą per savaitę). Gyvybei nepa-
vojingos EGPA pradiniam gydymui (remisijai sukelti) dažniausiai pakanka tik intrave-
ninio gliukokortikoido.
Sunkiais su ANCA susijusio vaskulito atvejais remisiją sukeliančiai terapijai kartu su 
prednizolonu (arba metilprednizolonu) skiriama ciklofosfamido (0,5–1,0 g/m2 arba 
15 mg/kg į veną 1 dieną iš pradžių kas 2 savaites (0-ę dieną, 14-ą dieną ir 28-ą dieną – 
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iš viso trys infuzijos), paskui – kas 3 savaites, iš viso 3–6 mėn.). Maksimali vienkartinė 
ciklofosfamido dozė yra 0,8–1,5 g. Vyresniems negu 65 metų asmenims ciklofosfamido 
gali būti skiriama po 500 mg į veną. Labai sunkiais atvejais (kai nepasiekiama pradinio 
gydymo efekto) prieš kiekvieną ciklofosfamido infuziją gali būti skiriama metilprednizo-
lono 500–1000 mg infuzija. Ciklofosfamido nebeskiriama, kai tik pasiekiama remisija.
Jei gydymas ciklosfamidu yra kontraindikuojamas (pvz., nėštumas, kraujavimas iš šla-
pimo pūslės), vietoje jo skiriama rituksimabo (375 mg/m2 į veną 1 kartą per savaitę  
4 savaites arba 1000 mg į veną iš pradžių ir dar kartą po 2 sav.). Pastaraisiais metais 
paskelbta rekomendacijų skirti rituksimabą kaip pirmojo pasirinkimo vaistą.
Refrakterinės ligos atveju skiriami vaistų deriniai, pavyzdžiui, gliukokortikoidas, ciklo-
fosfamidas ir rituksimabas. Gali būti skiriama (kol kas) nepatvirtintų vaistų (pvz., bor-
tezomibo, mikofenolato mofetilio).
Plaučių vaskulitams gydyti dažniausiai skiriamų vaistų dozės, nepageidaujamas povei-
kis ir stebėjimo principai pateikiami 19–1 lentelėje.
Ilgalaikė terapija. Kai tik pasiekiama remisija, vietoje ciklofosfamido (arba rituksi-
mabo) kartu su prednizolonu skiriama azatioprino po 1–3 mg/kg per dieną (pradeda-
ma nuo 0,5 mg/kg dozės per dieną; azatioprinas yra pirmojo pasirinkimo vaistas tais 
atvejais, kai yra ir inkstų pažeidimas) arba metotreksato iki 25 mg 1 kartą per savaitę 
(kartu su folio rūgštimi – mažiausiai po 5 mg per savaitę arba po 1 mg kiekvieną dieną).
Sergantiems EGPA ligoniams antro vaisto skiriama tuo atveju, kai remisijai išlaikyti 
nepakanka mažesnės negu 7,5 mg per dieną prednizolono dozės. 
Kiek ilgai skirti ilgalaikį gydymą, tiksliai nežinoma. Tradicinė nuomonė – kad gydy-
mas, ypač sergant GPA ar MPA, turi būti nepertraukiamas bent jau keletą metų. Tačiau 
paskelbti naujausi duomenys rodo, kad daliai ligonių, kuriems pasiekta ir sėkmingai 
išlaikoma ligos remisija, imunosupresinis gydymas gali būti nutrauktas (gydytojų ir 
ligonio sutarimu) ir ligos recidyvas neįvyksta 5 metus ar net ilgiau. Todėl dabar mano-
ma, kad ilgalaikė terapija turėtų būti skiriama mažiausiai 1,5–2 metus (bet nebūtinai 
visą gyvenimą). 
Pirmuosius 6–12 mėn. skirtinas dviejų vaistų (gliukokortikoido ir kito vaisto – daž-
niausiai azatioprino ar metotreksato, derinys). Kurį iš pastarųjų dviejų vaistų pasirink-
ti, aiškių rekomendacijų dėl įrodymų stokos nėra. Manoma, kad metotreksato geriau 
neskirti ligoniams, kuriems yra kliniškai reikšminga plaučių fibrozė. 
Jei pasiekta ir išlieka ligos remisija, gliukokortikoido dozė laipsniškai mažinama ir vais-
tas visiškai nutraukiamas. Azatioprino ar metotreksato ilgalaikio gydymo doze ligonis 
dar gydomas mažiausiai 6 mėn. Paskui vaisto dozė taip pat gali būti mažinama, o vėliau 
(jei išlieka ligos remisija) – ir visiškai nutraukiama. 
Ilgalaikei terapijai gali būti vartojamas ir intraveninis rituksimabas (skiriama kas  
6 mėn. po 500 mg). Tarp infuzijų skiriamas vien tik gliukokortikoidas be kito imuno-
supresanto. 
Rekomenduojame, kad sprendimą dėl ilgalaikio imunosupresinio gydymo nutrauki-
mo, gavus ligonio sutikimą, priimtų gydytojų specialistų konsiliumas, kurio sudėtis 
priklausytų nuo vaskulito pažeistų organų. 
Nesunkus ligos paūmėjimas gydomas padidinus geriamojo gliukokortikoido arba kito 
geriamojo vaisto dozę. Kai yra sunkus paūmėjimas – kartojama remisiją sukelianti te-
rapija. Paskui skiriamas ilgalaikis gydymas, kurio trukmė – mažiausiai 1,5 metų.
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19–1 lentelė. Dažniausiai plaučių vaskulitams gydyti skiriamų vaistų dozės, nepageidaujamas poveikis ir stebė-
jimo principai

Vaistas Pradinė ir ilgalaikė dozės Stebėjimas Nepageidaujamas 
poveikis

Prednizolonas Pradinė: per os  
0,5–1 mg/kg/d.
Pradinė: į/v 500–1000 mg
Ilgalaikė: įvairi (siekiamybė: 
per os ≤15 mg/d.)

Gliukozė kraujyje. Kai 
skiriama didelė dozė 
(į/v) – kalio ir natrio 
koncentracija kraujyje, 
AKS, EKG

Kūno svorio di-
dėjimas, cukrinis 
diabetas, osteo-
porozė, katarakta, 
infekcija

Ciklofosfamidas Pradinė: per os  
0,8–2 mg/kg/d.
Ilgalaikė: per os  
1,5–2 mg/kg/d. 
Pradinė: į/v 500–1000 mg/m2 
arba 15 mg/kg (maksimali 
dozė 800–1200 mg, sunkais 
atvejais 1500 mg)

Kraujo tyrimas (kas 
2–4 sav.).
Kepenų fermentai (kas 
1 mėn.).
Inkstų funkcijos rodi-
kliai ir šlapimo tyrimas 
(kas 2–4 sav.)

Hemoraginis cisti-
tas, šlapimo pūslės 
vėžys, infekcija, py-
kinimas, vėmimas, 
nevaisingumas, 
teratogeniškumas, 
antidiuretinio hor-
mono nepakanka-
mumo sindromas

Rituksimabas Pradinė: į/v 1000 mg, paskui 
po 2 sav. į/v 1000 mg arba į/v 
po 375 mg/m2 kas savaitę  
4 sav. iš eilės

Kraujo tyrimas, kepenų 
fermentai (prieš pasky-
rimą, po 1 mėn. ir prieš 
kitą infuziją).
Virusinių hepatitų žy-
menys, tyrimas dėl ŽIV 
(prieš pirmąjį pasky-
rimą)

IPL, infekcija, vėly-
va neutropenija

Azatioprinas Pradinė: per os 25–50 mg/d. 
ar 1–2 mg/kg/d.
Didinama: po 50 mg per 
savaitę iki 2–3 mg/kg/d.
Ilgalaikė: per os apie  
100–150 mg/d.

Kraujo tyrimas (kas 
1 mėn., kol didinama 
dozė, paskui – kas 
3 mėn.).
Kepenų fermentai (kas 
1–1,5 mėn.) 

Pankreatitas, pyki-
nimas, vėmimas, 
citopenija

Metotreksatas Ilgalaikė: per os 5–25 mg/sav. Kraujo tyrimas, kepenų 
fermentai, inkstų funk-
cijos rodikliai, virusinio 
hepatito, ŽIV žymenys, 
mikobakterinė infekcija 
(prieš paskyrimą).
Kraujo tyrimas, kepe-
nų fermentai, inkstų 
funkcijos rodikliai (kas 
1–3 mėn. pirmuosius 
mėnesius, paskui – kas 
6 mėn.)

Kepenų, inkstų, 
odos pažeidimas, 
cistitas, pykinimas, 
vėmimas, galvos 
skausmas, regos 
sutrikimas, plaučių 
fibrozė

Pneumocistinės pneumonijos profilaktika. Vartojant prednizolono (≥20 mg per dieną) 
ar prednizolono ir kito imunitetą slopinančio vaisto nuolatiniam gydymui, Pneumocys-
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tis jirovecii profilaktikai rekomenduojama skirti trimetoprimo ir sulfametoksazolio po 
80–160 mg/400–800 mg 3 kartus per savaitę.
Kitas gydymas. Kai dėl difuzinio kraujavimo į alveoles atsiranda ūminis kvėpavimo 
nepakankamumas, gali prireikti dirbtinės plaučių ventiliacijos. Tokiu atveju rekomen-
duojama ventiliuoti teigiamu slėgiu iškvėpimo pabaigoje ir kiek įmanoma mažesniu 
kvėpuojamuoju tūriu (5–7 ml/kg). Kai hemoglobino koncentracija tampa mažesnė 
kaip 80 g/l, rekomenduojama atlikti kraujo transfuziją. Kai ligos eiga sunki, ligoniams, 
kurie serga GPA ar MPA, atspariu standartiniam remisiją sukeliančiam gydymui (gliu-
kokortikoidu kartu ciklofosfamidu arba rituksimabu), skiriamos plazmaferezės (ser-
gantiems EGPA ligoniams plazmaferezės dažniausiai yra neveiksmingos).
Osteoporozės prevencija. Ligonis, kuris ilgą laiką gydomas gliukokortikoidais, turėtų 
gauti optimalią kalcio (1000–1200 mg/d.) ir vitamino D (600–800 TV/d.) dozę. Re-
komenduojamas fizinis aktyvumas, nutukimo mažinimas ir jo prevencija, ribojamas 
kavos ir alkoholio vartojimas, būtina nerūkyti. Priklausomai nuo ligonio amžiaus, ste-
roidinių hormonų vartojimo trukmės ir dozės, individualios kaulų lūžių rizikos, reu-
matologas, endokrinologas ar kitas gydytojas gali skirti gydymą bisfosfonatais ar kitais 
vaistais.
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ANTI-GBM ANTIKŪNŲ LIGA

Apibrėžimas. Antikūnų prieš glomerulų pamatinę membraną (GBM) liga (anti-GBM 
liga) – tai smulkių kraujagyslių vaskulitas, kuriam būdingas anti-GBM antikūnų suke-
liamas glomerulų ir (ar) alveolių kapiliarų pažeidimas. 
Anksčiau ši liga (ne visuomet tiksliai) buvo vadinama Gudpasčerio (Goodpasture) sin-
dromu.

Ligos paplitimas. Tikslus sergamumas anti-GBM liga nežinomas. Manoma, kad ja ser-
ga 1–2 asmenys iš 1 milijono.

Rizikos veiksniai. Nors anti-GBM liga susijusi su žmogaus leukocitų antigenų (angl. 
human leukocyte antigens – HLA) polimorfizmu (tam tikri genai apsaugo nuo anti-
GBM ligos, kiti yra jos rizikos veiksniais), tam, kad atsirastų plaučių pažeidimas, ne-
pakanka vien tik antikūnų prieš GBM. Būtini papildomi veiksniai. Svarbiausi iš jų yra 
tabako rūkymas ir infekcija. Manoma, kad jie padidina plaučių kraujagyslių pažeidžia-
mumą. 

Histologiniai pokyčiai ir patologinė fiziologija. Plaučių pažeidimas pasireiškia židi-
nine alveolių sienelių nekroze, fibroze esant saikingai pneumocitų hiperplazijai, kraujo 
ir siderofagų sankaupomis alveolių spindžiuose, linijinėmis imunoglobulinų sankau-
pomis išilgai pamatinių membranų. 
Inkstų pažeidimas sergant anti-GBM liga pasireiškia išplitusiu (apimančiu 90–100 proc. 
visų glomerulų) proliferaciniu arba pusmėnuliniu glomerulonefritu su linijinėmis 
imunoglobulinų sankaupomis išilgai pamatinių membranų. Atliekant inksto bioptato 
imunofluorescenciją, matoma G klasės imunoglobulinų (IgG) ant glomerulų pamati-
nės membranos. Dažnai būna ir komplemento 3 (C3) sankaupų.
Anti-GBM liga yra imuninių kompleksų nulemta liga, kurią sukelia susidarę antikūnai 
(IgG) prieš plaučių ir inkstų kraujagyslių pamatinės membranos antigenus. Alveolių 
kapiliarų pažeidimas lemia difuzinį kraujavimą į alveoles, o inkstų pažeidimas – nekro-
zinį pusmėnulinį glomerulonefritą.



262

20. PLAUČIŲ PAŽEIDIMAS SERGANT  ANTI-GBM ANTIKŪNŲ LIGA

20. PLAUČIŲ PAŽEIDIMAS SERGANT  
ANTI-GBM ANTIKŪNŲ LIGA

Apibrėžimas. Antikūnų prieš glomerulų pamatinę membraną (GBM) liga (anti-GBM 
liga) – tai smulkių kraujagyslių vaskulitas, kuriam būdingas anti-GBM antikūnų suke-
liamas glomerulų ir (ar) alveolių kapiliarų pažeidimas. 
Anksčiau ši liga (ne visuomet tiksliai) buvo vadinama Gudpasčerio (Goodpasture) sin-
dromu.

Ligos paplitimas. Tikslus sergamumas anti-GBM liga nežinomas. Manoma, kad ja ser-
ga 1–2 asmenys iš 1 milijono.

Rizikos veiksniai. Nors anti-GBM liga susijusi su žmogaus leukocitų antigenų (angl. 
human leukocyte antigens – HLA) polimorfizmu (tam tikri genai apsaugo nuo anti-
GBM ligos, kiti yra jos rizikos veiksniais), tam, kad atsirastų plaučių pažeidimas, ne-
pakanka vien tik antikūnų prieš GBM. Būtini papildomi veiksniai. Svarbiausi iš jų yra 
tabako rūkymas ir infekcija. Manoma, kad jie padidina plaučių kraujagyslių pažeidžia-
mumą. 

Histologiniai pokyčiai ir patologinė fiziologija. Plaučių pažeidimas pasireiškia židi-
nine alveolių sienelių nekroze, fibroze esant saikingai pneumocitų hiperplazijai, kraujo 
ir siderofagų sankaupomis alveolių spindžiuose, linijinėmis imunoglobulinų sankau-
pomis išilgai pamatinių membranų. 
Inkstų pažeidimas sergant anti-GBM liga pasireiškia išplitusiu (apimančiu 90–100 proc. 
visų glomerulų) proliferaciniu arba pusmėnuliniu glomerulonefritu su linijinėmis 
imunoglobulinų sankaupomis išilgai pamatinių membranų. Atliekant inksto bioptato 
imunofluorescenciją, matoma G klasės imunoglobulinų (IgG) ant glomerulų pamati-
nės membranos. Dažnai būna ir komplemento 3 (C3) sankaupų.
Anti-GBM liga yra imuninių kompleksų nulemta liga, kurią sukelia susidarę antikūnai 
(IgG) prieš plaučių ir inkstų kraujagyslių pamatinės membranos antigenus. Alveolių 
kapiliarų pažeidimas lemia difuzinį kraujavimą į alveoles, o inkstų pažeidimas – nekro-
zinį pusmėnulinį glomerulonefritą.

263

INTERSTICINIŲ PLAUČIŲ LIGŲ DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJOS

Kada įtarti plaučių pažeidimą sergant anti-GBM liga. Anti-GBM ligą reikėtų įtarti 
asmenims, kuriems yra difuzinių plaučių pritemimų krūtinės ląstos rentgenogramoje 
ar kompiuterinės tomografijos (KT) vaizduose ir yra anemija arba hematurija.
Klinikiniai plaučių pažeidimo sergant anti-GBM liga požymiai. Dažniausiai serga 
jauni (20–30 metų) vyrai ir vyresnio (60–70 metų) amžiaus moterys. Jauniems žmo-
nėms anti-GBM liga dažniausiai pasireiškia plaučių pažeidimo simptomais – kosuliu, 
dusuliu (dėl difuzinio kraujavimo į alveoles), retkarčiais – kraujo iškosėjimu, sunkiais 
atvejais – kvėpavimo nepakankamumu. Difuzinis kraujavimas į alveoles lemia įvairaus 
sunkumo anemiją. Kartais plaučių pažeidimas pasireiškia daug anksčiau (iki kelių mė-
nesių) negu inkstų pažeidimas.
Vyresniems asmenims dažniausiai pažeidžiami tik inkstai. Būna mikrohematurija ir 
proteinurija, maždaug pusei ligonių – makrohematurija. Labai retai, kai ligos eiga itin 
greita ir sunki, gali būti anurija. Kiti (t. y. ne plaučiai ir inkstai) organai pažeidžiami 
labai retai. 
Radiologiniai plaučių pažeidimo sergant anti-GBM liga požymiai. Būdingiausias po-
žymis – įvairaus intensyvumo (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) dauginiai, 
susiliejantys pritemimai abiejuose plaučiuose (žr. 20–1 pav. ir 20–2 pav.) dėl difuzinio 
kraujavimo į alveoles.

Plaučių pažeidimo sergant anti-GBM liga diagnostikos kriterijai ir diferencinė dia-
gnostika. Kai tik įtariamas plaučių pažeidimas sergant anti-GBM liga, reikia atlikti (jei 
dar nebuvo atlikta) krūtinės ląstos rentgenografiją, o jei ligonio būklė leidžia – ir KT. 
Taip pat atliekami kraujo, šlapimo tyrimai, antikūnų prieš GBM ir kitų autoantikūnų 
tyrimai, bronchoskopija ir bronchoalveolinis lavažas (BAL). Dėl indikacijų atlikti inks-
to biopsiją sprendžia nefrologas.
Plaučių pažeidimo sergant anti-GBM liga diagnostikos kriterijai. Plaučių pažeidimas 
sergant anti-GBM liga diagnozuojamas esant difuzinio kraujavimo į alveoles požymių 
(dauginiai pritemimai krūtinės ląstos rentgenogramose ar KT vaizduose ir anemija 
arba kraujingas BAL skystis, ypač „alveolių“ porcijoje) ir aptikta antikūnų prieš GBM 
kraujyje arba G klasės imunoglobulinų ant glomerulų pamatinės membranos inkstų 
bioptate.
Plaučių pažeidimą sergant anti-GBM liga reikia diferencijuoti nuo ANCA asocijuoto 
vaskulito, imuninių kompleksų smulkių kraujagyslių vaskulito, jungiamojo audinio li-
gos, infekcijos ir kt. Kartais ligonis gali tuo pačiu metu sirgti ne tik anti-GBM liga, bet 
ir kita autoimunine liga (dažniausiai ANCA asocijuotu vaskulitu).

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdžiai lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodai:
Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavimas į alveoles (Morbus Anti-MBG. Haemorrhagia 
diffusa in alveolos). R04.8. Rašoma ūminiu laikotarpiu. 
Anti-GBM liga. Plaučių pažeidimas (Morbus Anti-MBG. Laesio pulmonum). J84.8. Ra-
šoma, kai nėra difuzinio kraujavimo į alveoles. 
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20–1 pav. Priekinė krūtinės ląstos rentgenograma. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavimas į alveoles. Abiejuose 
plaučiuose įvairaus intensyvumo (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) dauginiai susiliejantys pritemimai.



264

20. PLAUČIŲ PAŽEIDIMAS SERGANT  ANTI-GBM ANTIKŪNŲ LIGA

20–1 pav. Priekinė krūtinės ląstos rentgenograma. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavimas į alveoles. Abiejuose 
plaučiuose įvairaus intensyvumo (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) dauginiai susiliejantys pritemimai.
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20–2 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavi-
mas į alveoles. Abiejuose plaučiuose difuzinis plaučių tankio padidėjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolida-
cijos), matomas centrilobulinis židiniškumas, oringi bronchai pakitimų fone. 

20–2 a

20–2 b
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20–2 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomograma. Plaučių langas. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavi-
mas į alveoles. Abiejuose plaučiuose difuzinis plaučių tankio padidėjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolida-
cijos), matomas centrilobulinis židiniškumas, oringi bronchai pakitimų fone. 

20–2 c

20–2 d
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Ligonio būklės įvertinimas. Patvirtinus plaučių pažeidimą sergant anti-GBM liga, bū-
tina ligonį ištirti dėl galimo kito vaskulito, respiracinės infekcijos. Jei nebuvo atlikta – 
ištirti arterinio kraujo dujas.

Gydymas. Anti-GBM ligos gydymas susideda iš antikūnų prieš GBM pašalinimo 
(plazmaferezių) ir imunosupresinių vaistų vartojimo. Rekomenduojama skirti didelių 
tūrių (pvz., 4 litrų) plazmaferezes mažiausiai 14 dienų ar tol, kol antikūnų prieš GBM 
kraujyje jau nebus aptinkama. Kartais būtinos hemodializės.
Imunosupresinis gydymas nėra standartizuotas. Dažniausiai skiriama geriamojo pre-
dnizolono (iki 1 mg/kg per dieną) ir geriamojo ciklofosfamino (iki 2 mg/kg per dieną). 
Ciklofosfamido skiriama 2–3 mėn. Tyrimai rodo, kad skiriant intraveninio ciklofosfa-
mido ligos baigtis gali būti blogesnė.
Kiek ilgai vartoti pradinę prednizolono (ar metilprednizolono) dozę, tiksliai nežino-
ma. Dozė palaipsniui mažinama, kol visiškai nutraukiama. Gydymo prednizolonu 
trukmė – 6–9 mėnesiai. 

Ligos eiga ir prognozė. Tinkamas pradinis gydymas esant difuziniam kraujavimui į 
alveoles dažniausiai (daugiau kaip 90 proc. atvejų) būna veiksmingas. Plaučių pažeidi-
mas, net ir sunkus, nėra blogos prognozės požymis. Jei pradinis gydymas buvo veiks-
mingas, ilgalaikė ligos prognozė paprastai yra gera. Anti-GBM ligai nebūdingi atkry-
čiai, nors kai kuriems ligoniams jų gali pasitaikyti. Dažniausia atkryčių priežastis yra 
išoriniai veiksniai (respiracinė infekcija, rūkymas). Jei pradinis gydymas buvo pavėluo-
tas, netinkamas ar nepakankamai veiksmingas, ligos prognozė bloga. 

Stebėjimas. Ligonį, kuriam diagnozuota anti-GBM liga, stebi gydytojas nefrologas, 
kuris parenka stebėjimo periodiškumą bei trukmę. Ligonio, kuriam diagnozuotas an-
ti-GBM ligos sukeltas plaučių pažeidimas, kvėpavimo sistemos būklę turi stebėti pul-
monologas. Stebėjimo trukmė ir periodiškumas parenkami individualiai. Jei ligonis 
išgyveno pirmąjį ligos epizodą, įprastai plaučių pokyčiai visiškai rezorbuojasi, todėl 
vėlesnis specialus plaučių būklės stebėjimas dažniausiai nebūtinas. Retais atvejais for-
muojasi plaučių fibrozė. 
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21. PLAUČIŲ PAŽEIDIMAS SERGANT SU IgG4 
SUSIJUSIA LIGA

Apibrėžimas. Su imunoglobulinu G4 (IgG4) susijusi liga – tai patologinė būklė, kuriai 
būdinga plazminių ląstelių su IgG4 infiltruoti organai taikiniai. 
Manoma, kad plaučiai pažeidžiami maždaug 30 proc. atvejų. Tačiau plaučių pažeidi-
mas sergant su IgG4 susijusia liga gali būti sisteminės ligos dalis ar būti izoliuotas. Plau-
čių pažeidimui būdinga, kad juos yra infiltravę limfocitai ir plazminės ląstelės su IgG4. 
Sergant su IgG4 susijusia liga kraujo IgG4 koncentracija nebūtinai yra padidėjusi – apie 
50 proc. šios ligos atvejų ji būna normali.

Ligos paplitimas. Su IgG4 susijusi liga yra labai reta. Jos paplitimas nežinomas. 

Rizikos veiksniai. Su IgG4 susijusios ligos rizikos veiksniai nežinomi. Tikėtina, kad tai 
gali būti rūkymas, žalingi profesiniai veiksniai (pvz., tirpiklių aerozoliai) ir kt.

Histologiniai pokyčiai ir patologinė fiziologija. Ligai būdinga limfocitų ir IgG4+ 
plazminių ląstelių infiltracija į plaučių audinį, plaučių arteriitas ir flebitas, vadinamoji 
storiforminė (vežimo rato stipinų formos). Dažnai būna eozinofilų, kartais – nedidelės 
apimties neutrofilų sankaupų.
Kartais būna pažeisti stambieji bronchai ir trachėja (sienos uždegiminė infiltracija, ste-
nozė).
Su IgG4 susijusios ligos (ir plaučių pažeidimo sergant ja) patogenezė tiksliai nežinoma.

Kada įtarti plaučių pažeidimą sergant su IgG4 susijusia liga. Plaučių pažeidimą ser-
gant su IgG4 susijusia liga reikėtų įtarti asmeniui, kuriam aptinkamas pavienis plaučių 
židinys (pritemimas), tačiau atlikus biopsiją navikinė liga nepatvirtinama, o biopsinė 
medžiaga rodo, kad plaučiai yra gausiai infiltruoti limfocitų ir plazminių ląstelių.
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pritemimais, intersticiniais pokyčiais, pavieniu židiniu (uždegiminiu pseudonaviku), 
padidėjusiais tarpuplaučio ir plaučių šaknų limfmazgiais (21–1 pav.), pleuritu. Plaučių 
solidiniai židiniai, plaučių šaknų ir tarpuplaučio limfmazgiai gali būti metaboliškai ak-
tyvūs pozitronų emisijos kompiuterinės tomografijos (PET-KT) vaizduose.

Plaučių pažeidimo sergant su IgG4 susijusia liga diagnostikos kriterijai ir diferen-
cinė diagnostika. Visuotinai priimtų su IgG4 susijusios ligos (ir su ja susijusio plaučių 
pažeidimo) diagnostikos kriterijų nėra. Skirtingos mokslininkų grupės rekomenduo-
ja savus su IgG4 susijusios ligos diagnostikos kriterijus. Svarbiausi jų yra limfocitų ir 
plazminių ląstelių infiltracija į pažeistą organą, IgG4 plazminių ląstelių infiltratai. Visgi 
daugelis autorių mano, kad kiekvienam organui taikiniui būtini saviti su IgG4 susiju-
sios ligos diagnostikos kriterijai.
Įtarus plaučių pažeidimą sergant su IgG4 susijusia liga, rekomenduojama atlikti bron-
choskopiją ir priklausomai nuo radinių – bronchų, plaučių ar tarpuplaučio limfmazgių 
biopsiją. Dėl galimo specifinio pažeidimo reikia tirti kitus organus. 
Plaučių pažeidimo sergant su IgG4 susijusia liga diagnostikos kriterijai. Siūlomi šie 
kriterijai: 
Plaučių pokyčiai krūtinės ląstos KT vaizduose (padidėję tarpuplaučio ar plaučių šaknų 
limfmazgiai, plaučių bronchovaskulinių pluoštelių sustorėjimas, tarpskiltelinių pertva-
rų sustorėjimas, židiniai, patamsėjimai, pleuros sustorėjimas ar skystis pleuros ertmėje) 
ir
a) padidėjusi IgG4 koncentracija kraujyje (>135 mg/dl) arba b) limfocitų ir plazminių 
ląstelių infiltruotas plautis ir plaučių fibrozė (plaučių bioptate), arba c) plautis infil-
truotas IgG4 plazminių ląstelių, kai IgG4+ plazminės ląstelės sudaro >40 proc. visų 
IgG plazminių ląstelių arba yra >10 IgG4+ plazminių ląstelių viename lauke žiūrint 
didžiuoju mikroskopo didinimu (plaučių bioptate).
Būtina paneigti neoplaziją.
Specifinis kitų organų pažeidimas didina specifinio plaučių pažeidimo sergant su IgG4 
susijusia liga tikimybę. Plaučių pažeidimą sergant su IgG4 susijusia liga reikia skirti 
nuo limfomos, uždegiminio miofibroblastinio naviko, vaskulito, sarkoidozės.

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdys lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodas:
Plaučių pažeidimas sergant su IgG4 susijusia liga (Laesio pulmonum sub morbo associato 
cum IgG4). J98.8.

Ligonio būklės įvertinimas. Patvirtinus plaučių pažeidimą sergant su IgG4 susijusia 
liga, būtina ligonį ištirti dėl galimo vaskulito, piktybinės ligos. Jei nebuvo atlikta – at-
likti išplėstinį plaučių funkcijos ir arterinio kraujo dujų tyrimus, dėl galimo specifinio 
pažeidimo ištirti kitus organus (akis, seilių liaukas, vidaus organus, aortą, skydliaukę, 
tulžies latakus, retroperitoninį tarpą, kt.).

Gydymas. Gydymas nestandartizuotas. Gydymo trukmė nežinoma. Svarbiausi plaučių 
pažeidimui sergant su IgG4 susijusia liga gydyti skiriami vaistai – geriamieji gliukokor-
tikoidai. Iš pradžių skiriama didesnė dozė (pvz., geriamojo prednizolono po 20–60 mg 
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21–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija. Plaučių langas (a, b) ir tarpuplaučio langas (c, 
d). Su imunoglobulinu G4 susijusi liga. Matomi subpleuriniai židiniai, paryškėjęs intersticinis piešinys, padidėję 
tarpuplaučio, plaučių šaknų limfmazgiai.

21–1 a

21–1 b



272

 

21–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija. Plaučių langas (a, b) ir tarpuplaučio langas (c, 
d). Su imunoglobulinu G4 susijusi liga. Matomi subpleuriniai židiniai, paryškėjęs intersticinis piešinys, padidėję 
tarpuplaučio, plaučių šaknų limfmazgiai.

21–1 c

21–1 d
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21–1 c, d pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija. Plaučių langas (a, b) ir tarpuplaučio langas (c, 
d). Su imunoglobulinu G4 susijusi liga. Matomi subpleuriniai židiniai, paryškėjęs intersticinis piešinys, padidėję 
tarpuplaučio, plaučių šaknų limfmazgiai.

21–1 c

21–1 d
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per parą), paskui – nedidelė dozė (pvz., prednizolono po 7,5 mg per parą) ilgalaikiam 
(≥1 m.) gydymui. Jei gydymo gliukokortikoidu poveikis nepakankamas ar yra sunkių 
nepageidaujamų reiškinių, gali būti skiriama maža gliukokortikoido dozė ir kitas imu-
nitetą slopinantis vaistas (ciklofosfamidas, azatioprinas, mikofenolato mofetilis) arba 
rituksimabas. Esant ligos recidyvui gali būti skiriama bortezomibo ar ciklosporino. 
Apie šių vaistų dozavimą, nepageidaujamą poveikį ir jo stebėjimo principus rašoma  
18 skyriaus „Intersticinės plaučių ligos, susijusios su jungiamojo audinio liga“ 18–4 len-
telėje ir 19 skyriaus „Plaučių vaskulitai“ 19–1 lentelėje.
Lengvais atvejais specifinio gydymo galima neskirti, tačiau ligonį būtina stebėti.

Ligos eiga ir prognozė. Manoma, kad dažniausiai ligos prognozė yra gera – pasiekia-
ma remisija. Ligos recidyvai reti.

Stebėjimas. Būtina stebėjimo trukmė ir periodiškumas nežinomi. Ligonį, kuriam dia-
gnozuotas plaučių pažeidimas sergant su IgG4 susijusia liga, stebi pulmonologas, kuris 
parenka stebėjimo periodiškumą bei trukmę. Jei diagnozuotas ir kitų organų pažeidi-
mas, ligonį turi stebėti ir atitinkamos specialybės gydytojas bei reumatologas. 
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Apibrėžimas. Ankilozinis spondilitas (sinonimas – Bechterevo liga) yra lėtinė uždegi-
minė ašinio skeleto (stuburo slankstelių, kryžmeninių klubų sąnarių, šonkaulių, krū-
tinkaulio jungčių), rečiau – ir periferinių sąnarių liga, pasireiškianti stuburo judesių 
ribotumu.
Plaučių pažeidimas sergant ankiloziniu spondilitu (AS) gali būti įvairus – intersticinė 
plaučių liga (IPL), bronchektazės, pleuros sustorėjimas, padidėjusi respiracinės infek-
cijos rizika, obstrukcinė miego apnėja ir kt. 

Ligos paplitimas. AS serga 0,02–1,4 proc. gyventojų. Plaučiai pažeidžiami maždaug  
50 proc. AS sergančių asmenų.

Rizikos veiksniai. Specifiniai su AS susijusios IPL rizikos veiksniai nežinomi.

Histologiniai pokyčiai ir patologinė fiziologija. Specifinių AS plaučių pažeidimo po-
žymių nėra (neaprašyta). Plaučių pažeidimo sergant AS patogenezė nežinoma. Mano-
ma, kad svarbiausi veiksniai yra AS būdingas uždegimas ir judesių (svarbiausia – krū-
tinės ląstos) ribotumas. 

Kada įtarti su ankiloziniu spondilitu susijusią IPL. Apie su AS susijusią IPL reikėtų 
pagalvoti visiems asmenims, sergantiems šia liga, nes ji būna daugumai ligonių, nors 
ligos pradžioje yra besimptomė. Todėl visiems AS ligoniams periodiškai turėtų būti 
atliktas išplėstinis plaučių funkcijų tyrimas ir krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija 
(KT), net ir tais atvejais, kai krūtinės ląstos rentgenogramose plaučių pokyčių nema-
toma. 
Klinikiniai su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL požymiai. AS dažniausiai suserga 
20–30 metų vyrai. Būdingas sumažėjęs krūtinės ląstos paslankumas kvėpuojant. Gali 
būti krūtinės ląstos skausmas kvėpuojant, kosint, dusulys fizinio krūvio metu. Plaučių 
pažeidimas dažnai yra besimptomis. 
Būdingas restrikcinis plaučių funkcijos sutrikimas (maždaug 20 proc. ligonių). Mano-
ma, kad jo priežastis yra sumažėjęs krūtinės ląstos elastingumas ir judumas, kvėpavi-
mo raumenų silpnumas (dėl tarpšonkaulinių raumenų atrofijos, kurią lemia sumažėjęs 
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šonkaulių judumas). Restrikcija dažniausiai būna lengvo laipsnio. Ligai progresuojant 
gali didėti liekamasis tūris (RV). 
Radiologiniai su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL požymiai. Plaučių pokyčiai 
krūtinės ląstos rentgenogramose aptinkami retai (iki 20 proc. atvejų), tačiau KT vaiz-
duose jų, įvairių autorių duomenimis, matoma 60–100 proc. ligonių. Nors nurodo-
ma, kad būdingiausias plaučių pažeidimas sergant AS yra apikalinė (plaučių viršūnių) 
fibrozė (gali būti kartu su cistiniais pokyčiais), dažniausiai aptinkami plaučių poky-
čiai yra smulkūs plaučių židiniai (22–1 pav.), židininė ar difuzinė fibrozė (sustorėję 
tarpskiltelinės pertvaros, peribronchinis audinys), plaučių juostos (fibrozinės, atelekta-
zinės), mozaikos vaizdas. 

Su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL diagnostika ir diferencinė diagnostika. 
Specifinių su AS susijusios IPL diagnostikos kriterijų nėra.
Su ankiloziniu spondilitu susijusi IPL diagnozuojama AS sergančiam ligoniui, kuriam 
yra radiologinių (KT vaizduose) intersticinės plaučių ligos požymių.

Diagnozės formulavimas. Diagnozės pavyzdys lietuvių ir lotynų kalbomis bei ligos 
kodas:
Su ankiloziniu spondilitu susijusi IPL (Morbus pulmonum interstitialis associatus cum 
spondylitide ankylotica). J84.8.

Ligonio būklės įvertinimas. Patvirtinus su AS susijusią IPL, jei nebuvo atlikta – atlikti 
išplėstinį plaučių funkcijos ir arterinio kraujo dujų tyrimus.

Gydymas. Pradėjus pagrindinės ligos gydymą, sumažinus skausminį sindromą ir sąs-
tingį, AS sergantiems ligoniams indikuojama reabilitacija, fizioterapinės procedūros, 
nuolatinis fizinis aktyvumas, nes tai pagerina (išsaugo) plaučių funkciją. Duomenų 
apie su AS susijusios IPL medikamentinį gydymą nepakanka. Gydoma simptomiškai.
Naviko nekrozės faktoriaus (TNF) inhibitorių (kurie skiriami AS gydyti) poveikis plau-
čių būklei nėra tiksliai žinomas, nes tikslingai netirtas. Galima tik daryti prielaidą iš 
reumatoidiniu artritu (RA) sergančių ligonių gydymo patirties. Publikacijų apie RA 
duomenimis, esant plaučių fibrozei TNF inhibitorių skyrimas gali skatinti fibrozės pro-
gresavimą. Tačiau RA ligoniams, kuriems yra nefibrozinė IPL, gydymas TNF inhibito-
riais gali būti naudingas.
 
Ligos eiga ir prognozė. Duomenų apie su AS susijusios IPL eigą nepakanka. Daugu-
mai ligonių liga progresuoja lėtai.

Stebėjimas. Stebėjimo trukmė ir periodiškumas nežinomi. Ligonį, kuriam diagnozuo-
ta su AS susijusi IPL, dėl plaučių būklės stebi (ir jeigu reikia, gydo) pulmonologas, kuris 
parenka stebėjimo periodiškumą bei trukmę.
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22–1 a, b pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija. Plaučių langas. Su ankiloziniu spondilitu susijusi 
intersticinė plaučių liga. Plaučių periferinėse srityse matomi retikuliniai pokyčiai ir pavieniai konsolidacijos židiniai. 

22–1 a

22–1 b
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22–1 c pav. Krūtinės ląstos kompiuterinė tomografija. Plaučių langas. Su ankiloziniu spondilitu susijusi 
intersticinė plaučių liga. Plaučių periferinėse srityse matomi retikuliniai pokyčiai ir pavieniai konsolidacijos ži-
diniai. 

22–1 c
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Intersticinių plaučių ligų (IPL) pažinimas, diagnostika, diferencinė diagnostika ir gydy-
mas – viena sudėtingiausių užduočių pulmonologijoje. IPL unikalios visoje medicinoje. 
Su IPL savo kasdienėje klinikinėje praktikoje susiduria daugelio specialybių gydytojai – 
pulmonologai, radiologai, patologai, reumatologai, šeimos gydytojai, nefrologai, labo-
ratorinės medicinos gydytojai ir medicinos biologai, kiti specialistai. Visų jų vaidmuo 
svarbus ir unikalus prižiūrint IPL sergantį ligonį.

Antrajį Intersticinių plaučių ligų diagnostikos ir gydymo rekomendacijų leidimą parengė 
Vilniaus universiteto, Lietuvos sveikatos mokslų universiteto, Vilniaus universiteto lig-
oninės Santaros  klinikų ir Lietuvos sveikatos mokslų universiteto Kauno klinikų gydy-
tojai specialistai.

Šiose rekomendacijose pateikiama naujausia informacija apie IPL diagnostikos ir difer-
encinės diagnostikos metodus bei gydymą. Leidinys gausiai iliustruotas knygos autorių 
tirtų ir gydomų ligonių krūtinės ląstos radiologinių, plaučių funkcijų tyrimų paveikslais, 
originaliais diagnostikos algoritmais.

Šios rekomendacijos bus naudingos įvairių sričių gydytojams ir medicinos studentams.
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