








19. PLAUCIY VASKULITAI

19.1-1¢

19.1-1d

19.1-1 ¢, d pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Granulomatozeé su poliangitu.
Plauciy pazeidimas. Dauginiai jvairaus dydZio netaisyklingos formos konsolidacijos Zidiniai, kai kurie jy susilieja
su plauciy Saknimis. Zidiniuose matomos orinés bronchogramos.
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pritemimais, o kompiuterinés tomografijos vaizduose (KT) — matinio stiklo arba ne-
taisyklingo grindinio vaizdu (Zr. 19.1-1 pav.). Eksudacinis pleuritas pasitaiko mazdaug
20 proc. ligoniy. Tarpuplaucio limfmazgiai padidéja retai. Mazdaug 25 proc. GPA ser-
gan¢iy ligoniy ilgainiui iSsivysto plauciy fibrozeé.

GPA diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika. Ligoniui, kuriam jtariama

GPA, batina atlikti kratinés Iastos KT (jei nebuvo atlikta), kraujo klinikinj, bioche-

minj tyrima ($lapalo, kreatinino, C reaktyviojo baltymo — CRB), autoantikiiny tyri-

ma (ANCA), slapimo tyrimg. Taip pat butina atlikti bronchoskopija - jvertinti galima

trachéjos ar bronchy pazeidimg (jei yra pokyciy - atlikti zZnypline biopsija). Trachéja

ar bronchai pazeidziami (dazniausiai biina opinis gleivinés uzdegimas, stenozé) apie

40 proc. ligoniy.

Taip pat atliktinas bronchoalveolinis lavazas (BAL) ir BAL skyscio citologinis bei mi-

krobiologinis tyrimas. Jei yra difuzinis kraujavimas j alveoles, BAL skystyje, ypac ,,al-

veoliy“ porcijoje, biina kraujo priemasa, hemosidering fagocitavusiy alveoliniy makro-

fagy (siderofagy). Bronchoskopiné plauciy biopsija atliekama, jei nepakanka duomeny

(kriterijy) GPA diagnozuoti. Visais atvejais rekomenduojama ausy, gerklés, nosies gy-

dytojo konsultacija ir nosies gleivinés biopsija. Taip pat visais atvejais (jei néra kontra-

indikacijy) rekomenduojama inksty biopsija. Inksty biopsinés medziagos diagnostinis

jautrumas GPA patvirtinti yra didesnis negu 90 proc., bronchy gleivinés biopsijos —

maziau negu 40 proc., virSutiniy kvépavimo taky gleivinés biopsijos - maziau negu

25 proc.

Jeigu reikia, diferencinés diagnostikos tikslu atliekamas kraujo tyrimas ieskant kity au-

toantiktiny bei kiti tyrimai.

GPA diagnostikos kriterijai. GPA patvirtinama, kai:

« plauciy biopsinéje medziagoje — nekrozinis vaskulitas ir granulomos arba

« yrabudingy klinikiniy simptomy ir radiologiniy plauciy poky¢iy ir nosies gleivinés
biopsinéje medziagoje aptinkamas nekrozinis vaskulitas ir granulomos, arba

« yrabudingy klinikiniy simptomy ir radiologiniy plauciy poky¢iy, inksty biopsinéje
medziagoje aptinkamas nekrozinis glomerulonefritas, arba

« yra GPA budingy klinikiniy simptomy, laboratoriniy bei radiologiniy pozymiy ir
kraujyje aptinkama c-ANCA.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdys lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos

kodas:

Granulomatozé su poliangitu. Plauciy pazeidimas (Granulomatosis cum polyangiitide.

Laesio pulmonum). M31.3.

Ligonio biuklés jvertinimas. Apradytas $io skyriaus skirsnyje ,Ligonio, sergancio
ANCA asocijuotu vaskulitu, ligos sunkumo jvertinimas®

GPA gydymas. GPA gydymas pateikiamas skirsnyje ,,Plauciy vaskulity gydymas®

Ligos eiga ir prognozé. GPA eiga ir prognozé jvairi. Negydomos aktyvios GPA pro-
gnozé bloga. Esant keliy organy pazeidimui, ligoniai vidutiniskai i§gyvena 0,5 mety.
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19. PLAUCIY VASKULITAI

Dazniausia mirties priezastis yra progresuojantis inksty ir kvépavimo nepakankamu-
mas. Kai GPA gydoma tinkamai, 10 mety iSgyvena daugiau kaip 30 proc. ligoniy.

Kai skiriamas specifinis gydymas, GPA budinga banguojanti (remisijy ir paiméjimy)
eiga. 85-90 proc. ligoniy pradinis gydymas (remisija sukelianti terapija) bina veiks-
mingas - pasiekiama ligos remisija.

Plauciy poky¢iai, kuriuos sukélé difuzinis kraujavimas j alveoles, visiskai rezorbuojasi.
Ketvirtadaliui ligoniy laipsniskai progresuoja plauciy fibrozeé.

Pasiekus remisijg, per 5 metus mazdaug 50 proc. ligoniy liga paiméja (atkrytis). Pai-
méjimai daznesni GPA sergantiems ligoniams, kuriems aptinkama PR3 ANCA tipas,
re¢iau - kai aptinkamas MPO ANCA tipas.

Vieno, anksti ligos paiméjimg rodancio zymens néra. Paiméjimo diagnostika grin-
dziama klinikiniy simptomy ir laboratoriniy rodikliy (C reaktyviojo baltymo, §lapimo
tyrimo, ANCA titry ir kt.) visuma.

Dazniausia mirties priezastis pirmaisiais ligos metais yra aktyvus vaskulitas ir infekcija
(bakteriné, grybeliné), véliau - infekcija, neoplazija, Sirdies bei smegeny kraujagysliy
ligos.

Stebéjimas. Ligonj, kuriam diagnozuota IPL sergant GPA, stebi keli gydytojai specia-
listai — reumatologas (dél sisteminio pasireiskimo), nefrologas (dél inksty buklés), pul-
monologas (dél kvépavimo sistemos btiklés). Jie parenka ligonio stebéjimo periodis-
kuma bei trukme. Rekomenduojama remisija sukeliancios terapijos laikotarpiu ligonj
stebéti 1 karta per mén., paskui 2 metus - kas 3 mén., véliau — kas 6-12 mén.

19.2 Eozinofiliné granulomatozé su poliangitu

Kada jtarti EGPA. EGPA reikéty jtarti ligoniui, kuriam yra vir$utiniy ir apatiniy kve-
pavimo taky ar plauciy ligos pazeidimo pozymiy, bronchy obstrukcija (biina mazdaug
90 proc. ligoniy), kraujo eozinofilija.

Klinikiniai EGPA poZymiai. EGPA dazniausiai serga 40-50 m. amziaus asmenys.
EGPA gali pasireiksti (bet nebatinai turi bati visos fazés, pasireiskimas gali biiti nenuo-
seklus) trimis klinikinémis fazémis. Pirmoji fazé - alerginis rinitas, bronchy obstrukci-
ja (astma), kraujo eozinofilija, eozinofiliné pneumonija ar eozinofilinis gastroenteritas.
Kuriam ligoniui, sergan¢iam eozinofiline pneumonija, ateityje bus vaskulitas, nuspéti
nejmanoma. Daugiau apie eozinofiling pneumonijg raSoma 9 skyriuje ,,Eozinofiliné
pneumonija“. Pirmosios fazés simptomy gali bati nuo keleriy iki 30 mety (vidutiniskai
3-8 metus), kol pasireiskia vaskulitas. Antroji fazé — vaskulitas. Trec¢ioji — povaskulitiné
fazé. Jai budingas isliekantis alerginis rinitas ir bronchy obstrukcija. Kraujo eozinofilija
yra banguojancio pobudzio, gali i$nykti savaime ar gydant gliukokortikoidais.
Skirtingai nuo GPA ir MPA, sergant EGPA inkstai pazeidziami daug reciau. Kiti EGPA
simptomai gali bati kar$¢iavimas, svorio mazéjimas, mialgija, sanariy skausmas, odos
bérimas, neuritas, jvarus Sirdies pazeidimas (perikarditas, kardiomiopatija, miokardo
infarktas), nosies polipai, eozinofilinis gastroenteritas ir kt.

p-ANCA aptinkama pusei ligoniy, o c-ANCA - iki 10 proc. ligoniy.

EGPA gali pasireiksti vaskulitiniu fenotipu (apie 40 proc. atvejy), kuriam budinga
p-ANCA, inksty pazeidimas, neuropatija, odos pazeidimas, arba audiniy pazeidimo
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fenotipu (apie 60 proc. atvejy), kuriam biidinga eozinofiliné pneumonija, eozinofilinis
miokarditas, kar§¢iavimas.

Radiologiniai EGPA pozZymiai. Kritinés lastos rentgenogramose ir KT vaizduose daz-
niausiai matoma abiejy plauciy periferiniy sri¢iy pritemimy (nuo matinio stiklo vaizdo
iki konsolidacijos ploty), kurie gali savaime i$nykti (zr. 19.2-1 pav.). Reciau pasitaiko
centrilobuliniy Zidiniy, eksudacinis pleuritas (eozinofilinis arba dél $irdies nepakan-
kamumo). Tarpuplaucio limfmazgiai padidéja retai. Difuzinis kraujavimas j alveoles
nebudingas EGPA.

EGPA diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika. Ligoniui, kuriam jtariama

EGPA, batina atlikti kritinés lastos (jei nebuvo atlikta) KT, veido dauby rentgenogra-

fija ar KT (esant simptomy), kraujo klinikinj, biocheminj tyrimg ($lapalo, kreatinina,

C reaktyiojo baltymo (CRB)), autoantikiiny tyrimg (ANCA), Slapimo tyrima. Taip pat

batina atlikti bronchoskopija — jvertinti galima trachéjos ar bronchy pazeidima (jei

yra poky¢iy - atlikti Znypline biopsijg). Skirtingai nuo GPA, sergant EGPA trachéja ir

bronchai pazeidziami retai. Kartais pasitaiko opinis granuliacinis trachéjos ar bronchy

gleivinés pazeidimas.

Taip pat reikia atlikti bronchoalveolinj lavaza (BAL) ir BAL skyscio citologinj bei mi-

krobiologinj tyrimg. BAL skystyje aptinkama daugiau eozinofily, ypac ligoniams, ku-

riems yra plauciy pritemimy. Visais atvejais (jei néra kontraindikacijy) rekomenduoja-

ma atlikti bronchoskopine plauciy biopsija.

Jei reikia, diferencinés diagnostikos tikslu atliktinas kraujo tyrimas ieskant kity auto-

antikiiny bei kiti tyrimai.

EGPA diagnostikos kriterijai. EGPA patvirtinama, kai:

o yra 4 kriterijai i§ $eSiy: 1) bronchy obstrukcija, 2) kraujo eozinofily >10 proc.,
3) neuropatija (mono- ar poli-), 4) iSnykstantys ar kintantys plauciy pritemimai,
5) prienosiniy anciy radiologiniai poky¢iai arba buve klinikiniai prienosiniy anciy
uzdegimo pozymiai, 6) audiniy eozinofilija (pvz., BAL skystyje, biopsinéje medzia-
goje), arba

o yra visi 3 kriterijai: 1) bronchy obstrukcija, 2) kraujo eozinofilija (>1500 eozinofily
1 mm?), 3) dar bent vienas pozymis (iSskyrus rinitg ir sinusita): a) kardiomiopatija
ar miokardo infarktas dél vaskulito, dauginis mononeuritas, palpuojama purpura,
b) bet koks ekstrapulmoninis pasirei$kimas ir odos, raumens ar nervo biopsinéje
medziagoje yra vaskulito pozymiy, c) bet koks ekstrapulmoninis pasireiskimas ir
c-ANCA MPO tipas ar PR3 tipas.

Visuomet butina jsitikinti, kad néra infekcijos ir kity eozinofilijos priezas¢iy (pvz., aler-

ginés bronchopulmoninés aspergiliozés).

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdys lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos
kodas:

Eozinofiliné granulomatozé su poliangitu. Eozinofiliné pneumonija (Granulomatosis eo-
sinophilica cum polyangiitide. Pneumonia eosinophilica). M30.1.

Ligonio buiklés jvertinimas. Ligonj, sergantj EGPA, butina istirti dél Sirdies krauja-
gysliy ligos, nes ji lemia apie 50 proc. mirties nuo EGPA atvejy. Daugiau apie ligonio
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19.2-1b

19.2-1 a, b pav. Kratinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Eozinofiliné granulomatozé
su poliangitu. Eozinofiliné pneumonija. Abiejuose plauciuose, daugiau periferinése srityse, dauginiai skirtingo
tankio Zidiniai (nuo matinio stiklo ik konsolidacijos), matinio stiklo plotai ir fibroziniai pokyciai (linijinés drazés).
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192-1¢

19.2-1d

19.2-1 ¢, d pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Eozinofiliné granulomatozé
su poliangitu. Eozinofiliné pneumonija. Abiejuose plauciuose, daugiau periferinése srityse, dauginiai skirtingo

.....
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19. PLAUCIY VASKULITAI

buklés jvertinima rasoma skirsnyje ,,Ligonio, sergancio ANCA asocijuotu vaskulitu,
ligos sunkumo jvertinimas®

EGPA gydymas. EGPA gydymas pateikiamas skirsnyje ,,Plauciy vaskulity gydymas®.

Ligos eiga ir prognozé. EGPA eiga ir prognozé jvairi. EGPA budinga banguojanti (re-
misijy ir paiméjimy) eiga, taciau gydymas gliukokortikoidais yra veiksmingas. Daugu-
mai ligoniy pradinis gydymas (remisija sukelianti terapija) bina veiksmingas — pasie-
kiama ligos remisija. Pasiekus remisijg, per 5 metus mazdaug 20 proc. ligoniy jvyksta
ligos patiméjimas (atkrytis). Vis délto net ir pasiekusiy ligos remisijg daugumai ligoniy
islieka jvairaus sunkumo bronchy obstrukcija.

Paiméjimas gali pasireiksti bronchy obstrukcijos sustipréjimu, eozinofiline pneumo-
nija, kraujo eozinofily kiekio didéjimu, sisteminiais simptomais. Paiméjimo diagnos-
tika grindziama klinikiniy simptomy ir laboratoriniy rodikliy visuma.

Apskritai paémus, 5 metus i§gyvena mazdaug 90 proc. tinkamai gydomy ligoniy. Ta-
¢iau ligoniy, serganc¢iy EGPA, mirties rizika priklauso nuo to, kiek organy yra pazeista.
Svarbiausi blogos prognozés rodikliai yra virskinimo trakto pazeidimas; Sirdies pazei-
dimas; ligonio amzius 65 metai ir daugiau; inksty funkcijos sutrikimas; ausy, gerklés
ir nosies pazeidimo nebuvimas. Nesant $iy pozymiy, 5 mety mir§tamumas yra apie
9 proc. Kai yra vienas pozymis - apie 20 proc., o kai du pozymiai - apie 40 proc.

Stebéjimas. Ligonj, kuriam sergant EGPA diagnozuota plauciy liga, stebi gydytojai
specialistai: pulmonologas (dél kvépavimo sistemos biiklés), reumatologas (dél siste-
minio pasireiskimo), o jei ligai pasireiSkiant buvo inksty pazeidimas - ir nefrologas
(dél inksty biklés). Ligonio stebéjimo periodiskumas bei trukmé parenkami individu-
aliai. Rekomenduojama, kad remisija sukeliancios terapijos laikotarpiu (jei buvo skiria-
ma) ligonis buty stebimas 1 kartg per mén., paskui 2 metus - kas 3 mén., véliau - kas
6-12 mén.

19.3 Mikroskopinis poliangitas

Kada jtarti MPA. MPA reikia jtarti asmeniui, kuriam yra klinikiniy ir radiologiniy
difuzinio kraujavimo j alveoles pozymiy ir inksty pazeidimo (mikrohematurija, pro-
teinurija) pozymiy.

Klinikiniai MPA poZymiai. MPA daZniausiai serga vyresnio amziaus asmenys. Prak-
tiskai visiems ligoniams yra inksty (progresuojancio glomerulonefrito) pazeidimo po-
zymiy. Plauciy pazeidimas (ir pats MPA) dazniausiai pasireiSkia difuziniu kraujavimu j
alveoles arba plauciy fibroze (Zr. skirsnj ,,Difuzinio kraujavimo j alveoles diagnostika®).
Pneumofibrozé atsiranda kraujavimui kartojantis ir sukelia létinj kvépavimo nepakan-
kamumg. Tradici$kai nurodoma, kad, skirtingai nuo kity ANCA asocijuoty vaskulity,
MPA virsutiniy kvépavimo taky nepazeidzia. Visgi retais atvejais vir$utiniai kvépavimo
takai yra pazeisti, taciau destrukciniy jy poky¢iy ir granulomy nebtna. Kiti ligos simp-
tomai yra kar$¢iavimas, svorio mazéjimas, odos bérimas, kraujavimas i$ virskinimo
trakto, sanariy skausmas ir kt.
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Apie 60 proc. MPA sergan¢iy ligoniy kraujyje aptinkama p-ANCA, taciau jie yra ne-
pakankamai jautras ir specifiski $iai ligai, todél diagnostinés vertés neturi. c-ANCA
kraujyje btina iki 15 proc. atvejy.

Radiologiniai MPA pozymiai. Plauciy pazeidimas dazniausiai pasireiskia jvairaus in-
tensyvumo difuziniu kraujavimu j alveoles, todél badingiausi radiologiniai MPA po-
Zymiai yra difuziniai pritemimai (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) kriti-
nés lastos rentgenogramose ar KT vaizduose (Zr. 19.3-1 pav. ir 19.3-2 pav.). Mazdaug
50 proc. MPA serganciy ligoniy biina pneumofibrozeé.

MPA diagnostikos kriterijai ir diferenciné diagnostika. Ligoniui, kuriam jtariama
MPA, butina atlikti kratinés lastos KT (jei nebuvo atlikta), kraujo klinikinj, biocheminj
(8lapalo, kreatinino, C reaktyviojo baltymo), autoantikiiny (ANCA), $lapimo tyrimus.
Taip pat bitina atlikti bronchoskopija ir BAL skyscio citologinj bei mikrobiologinj ty-
rimg. Jei yra difuzinis kraujavimas j alveoles, BAL skystyje, ypa¢ ,,alveoliy“ porcijoje,
biina kraujo priemasa, hemosidering fagocitavusiy alveoliniy makrofagy (siderofagy).
Visais atvejais rekomenduojama (jei néra kontraindikacijy) inksty biopsija. Biopsinéje
medziagoje aptinkamas mazai imuninis (angl. pauci-immune) pusménulinis glome-
rulonefritas. Granulomy sergant MPA, kitaip nei GPA, nei inkstuose nei plauciuose
nerandama.

Jei reikia, diferencinés diagnostikos tikslu atliekamas kraujo tyrimas ieSkant kity auto-
antikiiny bei kiti tyrimai.

MPA diagnostikos kriterijai. MPA patvirtinama, kai:

o kratinés Igstos rentgenogramose ar KT vaizduose matoma difuziniy alveoliniy pri-
temimy, BAL skystyje yra kraujo priemaisa ir patvirtinamas glomerulonefritas;

« MPA budingi klinikiniai poZymiai, kritinés lastos KT vaizduose matoma difuziné
plauciy fibrozé ir patvirtinamas glomerulonefritas.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdys lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos
kodas:

Mikroskopinis poliangitas. Difuzinis kraujavimas j alveoles (Polyangiitis microscopica.
Haemorrhagia diffusa in alveolos). R04.8.

Ligonio buklés jvertinimas. Aprasytas skirsnyje ,,Ligonio, sergancio ANCA asocijuo-
tu vaskulitu, ligos sunkumo jvertinimas®

MPA gydymas. MPA gydymas pateikiamas skirsnyje ,,Plau¢iy vaskulity gydymas®

Ligos eiga ir prognozé. Negydomo MPA prognozé bloga. Per 1 metus mirsta apie
90 proc. ligoniy. Daugumai ligoniy pradinis gydymas (remisija sukelianti terapija)
bina veiksmingas — pasiekiama ligos remisija. Plau¢iy poky¢iai, kuriuos sukélé difu-
zinis kraujavimas | alveoles, visi$kai rezorbuojasi. Mazdaug pusei ligoniy laipsniskai
stipréja plauciy fibrozé.

249



19. PLAUCIY VASKULITAI

19.3-1b
Y _d

19.3-1 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Mikroskopinis poliangitas.
Kraujavimas  alveoles (negausus). Dauginiai matinio stiklo Zidiniai.
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19.3-1 ¢, d pav. Kritinés Istos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Mikroskopinis poliangitas.
Kraujavimas j alveoles (negausus). Dauginiai matinio stiklo Zidiniai.
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19.3-2 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Mikroskopinis poliangitas.
Kraujavimas j alveoles. Matinio stiklo vaizdo ir netvarkingo grindinio vaizdo plotai.
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L

19.3-2 ¢, d pav. Krutinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Mikroskopinis poliangitas.
Kraujavimas j alveoles. Matinio stiklo vaizdo ir netvarkingo grindinio vaizdo plotai.
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Ligos paimeéjimai (atkry¢iai) reti. Tac¢iau dazniausiai liga pamazu progresuoja. Per 5 me-
tus nuo ligos diagnozavimo 25-30 proc. ligoniy issivysto sunkus inksty nepakankamu-
mas. Penkeriy mety iS§gyvenamumas sergant MPA yra apie 75 proc. Vyresniy negu 65 m.
amziaus asmeny ir ligoniy, kuriy inksty funkcija stipriau pazeista, jis yra mazesnis.

Stebéjimas. Ligonj, kuriam sergant MPA diagnozuota plauciy liga, stebi keli gydy-
tojai specialistai — nefrologas (dél inksty buklés), reumatologas (dél sisteminio pasi-
reiskimo), pulmonologas (dél kvépavimo sistemos biklés), kurie parenka konkretaus
ligonio stebéjimo periodiskuma bei trukme. Rekomenduojama, kad remisija sukelian-
Cios terapijos laikotarpiu ligonis bty stebimas 1 kartg per mén. Paskui 2 metus - kas
3 mén., véliau - kas 6-12 mén.

Difuzinio kraujavimo j alveoles diagnostika. Klinikinéje praktikoje svarbiausia laiku
diagnozuoti (jtarti) vaskulity sukeltg Gminj kraujavimg j plauciy parenchima. Jo nedia-
gnozavus laiku ir nepradéjus specifinio gydymo, 25-60 proc. ligoniy mirsta. Klinikiniai
simptomai dazniausiai nespecifiniai — kosulys, jvairaus laipsnio dusulys, kartais isko-
sima kraujo, kar$¢iuojama. Kraujavimas j plauciy parenchimg paprastai sukelia tminj
kvépavimo nepakankamumg, taciau net vykstant difuziniam kraujavimui j plaucius
kraujo neiskosi nuo vieno trecdalio iki dviejy tre¢daliy visy ligoniy.

Kraujavimg j plaucius visuomet reikéty jtarti, kai kritinés lastos rentgenogramose ar KT
vaizduose matoma difuziniy alveoliniy pritemimy, mazéja kraujo hemoglobino koncen-
tracija ir hematokrito rodiklis. Uminei kraujavimo j plau¢iy parenchimg stadijai badingi
simetriniai netolygs ar difuziniai plauc¢iy sustandéjimo plotai, orinés bronchogramos. KT
vaizduose matoma matinio stiklo ploty plau¢iuose (zr. 19-1 pav.). Po dviejy trijy dieny,
kai kraujas (kraujosruvos) rezorbuojasi, matoma retikuliniy poky¢iy, kurie KT vaizduose
pasireiskia dauginiais 1-3 mm dydzio zidiniais plau¢iuose. Po vienos dviejy savaiciy po-
ky¢iai kratinés lastos rentgenogramose ir KT vaizduose i$nyksta. Jei epizodinis kraujavi-
mas j plaucius kartojasi, retikuliniai poky¢iai islieka, véliau iSsivysto plauciy fibrozé.
Kraujavima i plauciy parenchimg galima patvirtinti atlikus BAL. Aspiruotame i$ plau-
¢iy skystyje buna kraujo.

Ligonio, sergan¢io ANCA asocijuotu vaskulitu, ligos sunkumo jvertinimas. Pa-
tvirtinus ANCA asocijuotg vaskulita, batina jvertinti sunkumo laipsnj, nes pagal tai
skiriamas gydymas. Priklausomai nuo ligos i$plitimo, organy pazeidimo sunkumo bei
gydymo efekto skiriami $ie sunkumo laipsniai:

1. Ribota liga - apima organa (-us), kurio (-iy) pazeidimas gyvybei negrésmingas
(pvz., sinusitas).

2. Ankstyva sisteminé liga — konstituciniai simptomai (pvz., kar§¢iavimas, nuovar-
gis, galvos skausmas) ir minimalus organo (-y) funkcijos sutrikimas (pvz., plau-
¢iy zidiniai, taciau plauciy funkcija nesutrikusi).

3. Sisteminé liga — apima organg (-us), kurio (-iy) pazeidimas grésmingas (pvz., glo-
meruly filtracijos greitis 60-40 ml/min.).

4. Gyvybei pavojinga buklé, aminis inksty nepakankamumas (kreatinino >57 mg/1),
sunkus organo funkcijos sutrikimas (pvz., difuzinis kraujavimas j alveoles).
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19-1 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. ANCA asocijuotas vaskulitas.
Difuzinis kraujavimas j alveoles. Plauciy konsolidacijos plotai su islikusiais oringais bronchais.
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19-1 ¢, d pav. Kritinés Iastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. ANCA asocijuotas vaskulitas.
Difuzinis kraujavimas j alveoles. Plauciy konsolidacijos plotai su islikusiais oringais bronchais.
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5. Refrakteriné liga - kai jprastas (trunkantis 3-6 mén.) gydymas neturi poveikio.
6. Remisija — néra vaskulito pozymiy (klinikiniy, laboratoriniy, radiologiniy).
Kai tik ligonio buklé leidzia, butina atlikti i§pléstinj plauciy funkcijy tyrima (spirome-
trijg, plauciy talpy ir dujy difuzijos tyrima). Visais atvejais diagnozavus ANCA asoci-
juota vaskulitg, batina ligonj i§samiai istirti dél galimo vaskulito sukelto kity organy
(ne tik plauciy ir inksty) pazeidimo.

Plauciy vaskulity gydymas. Plauciy vaskulity (izoliuoty ar pasireiskianciy kartu su
kity organy pazeidimu) gydymas néra gerai standartizuotas, nes galimos skirtingos
klinikineés situacijos. Todél toliau pateikiamos gairés, kurios pritaikomos konkreciam
ligoniui.

Rekomenduojama, kad gydyma skirty gydytojy specialisty konsiliumas, kurio sudétis
priklauso nuo vaskulito pazeisty organy ir ligonio biklés sunkumo. Kai yra izoliuo-
tas plauciy vaskulitas, gydytojy konsiliume dalyvauja pulmonologas ir reumatologas,
kai yra ir inksty pazeidimas - ir nefrologas. Prireikus gali bati jtraukiamas radiologas,
anesteziologas reanimatologas, gydomuyjy afereziy specialistas.

Plauciy vaskulity gydymas yra etapinis — remisijg sukelianti terapija, ilgalaiké terapija
ir pneumocistinés pneumonijos profilaktika. Remisija sukeliancios terapijos tikslas —
kiek jmanoma grei¢iau sumazinti uzdegima bei ligos simptomus, iSvengti negrjztamo
audiniy pazeidimo. Ilgalaikés terapijos tikslas - imunosupresija (kiek jmanoma mazes-
né), kad buty i$vengta ligos paiméjimy.

Remisijg sukelianti terapija. Kiekvienu atveju dél remisijg sukelianc¢ios imunosupre-
sinés terapijos stiprumo sprendziama individualiai. Jvetinama vaskulito rizika ligonio
gyvybei ir pavojus dél imunosupresijos kilti grésmingai infekcijai. Manoma, kad remi-
sija sukeliancios terapijos trukmé turéty bati ribota — 3-6 mén., nes per tokj laikg daz-
niausiai pasiekiama visiska ligos remisija arba stabilizacija. Ilgesné pradinio gydymo
trukmé papildomai naudos nesuteikia, o komplikacijy rizika didina.

Ribota liga gali buti gydoma vietiskai veikianciais gliukokortikodais, geriamaisiais gliu-
kokortikodais, azatioprinu ar metotreksatu.

Ankstyva sisteminé liga gydoma geriamojo prednizolono (ar metilprednizolono) ir me-
totreksato (ar azatioprino, ar ciklofosfamido) deriniu.

Nesvarbu, ar plauciy vaskulitas yra izoliuotas, ar yra sisteminés ligos dalis, nesunkiais
atvejais pirmiausia pasirenkami vaistai yra prednizolonas (po 1 mg/kg per diena per os,
maksimali dozé 60-80 mg per dieng) arba metilprednizolonas (250-1000 mg per dieng
j veng 3-5 dienas, paskui - prednizolonas po 0,5-1 mg/kg per dieng per os, maksima-
li paros dozé 60-80 mg). Tokia geriamojo prednizolono doze gydoma 1 mén. Paskui
3 mén. skiriama mazesné dozé (bet ne mazesné negu 15 mg per dieng). Ilgalaikiam
gydymui prednizolono dozé yra 7,5-10 mg per diena.

Nesunkiais GPA atvejais, kai yra tik kvépavimo taky ir plauciy pazeidimas, gali bati
skiriama prednizolono ir metotreksato (iki 25 mg 1 kartg per savaite). Gyvybei nepa-
vojingos EGPA pradiniam gydymui (remisijai sukelti) dazniausiai pakanka tik intrave-
ninio gliukokortikoido.

Sunkiais su ANCA susijusio vaskulito atvejais remisija sukelianciai terapijai kartu su
prednizolonu (arba metilprednizolonu) skiriama ciklofosfamido (0,5-1,0 g/m* arba
15 mg/kg j vena 1 dieng i§ pradziy kas 2 savaites (0-¢ dieng, 14-3 dieng ir 28-3 dieng —
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i$ viso trys infuzijos), paskui - kas 3 savaites, i§ viso 3-6 mén.). Maksimali vienkartiné
ciklofosfamido dozé yra 0,8-1,5 g. Vyresniems negu 65 mety asmenims ciklofosfamido
gali buti skiriama po 500 mg i veng. Labai sunkiais atvejais (kai nepasiekiama pradinio
gydymo efekto) prie§ kiekviena ciklofosfamido infuzijg gali buti skiriama metilprednizo-
lono 500-1000 mg infuzija. Ciklofosfamido nebeskiriama, kai tik pasiekiama remisija.
Jei gydymas ciklosfamidu yra kontraindikuojamas (pvz., néStumas, kraujavimas i$ $la-
pimo puslés), vietoje jo skiriama rituksimabo (375 mg/m?* j veng 1 karta per savaite
4 savaites arba 1000 mg j vena i$ pradziy ir dar kartg po 2 sav.). Pastaraisiais metais
paskelbta rekomendacijy skirti rituksimabg kaip pirmojo pasirinkimo vaista.
Refrakterinés ligos atveju skiriami vaisty deriniai, pavyzdziui, gliukokortikoidas, ciklo-
fostamidas ir rituksimabas. Gali bati skiriama (kol kas) nepatvirtinty vaisty (pvz., bor-
tezomibo, mikofenolato mofetilio).

Plauciy vaskulitams gydyti dazniausiai skiriamy vaisty dozés, nepageidaujamas povei-
kis ir stebéjimo principai pateikiami 19-1 lenteléje.

Iigalaiké terapija. Kai tik pasiekiama remisija, vietoje ciklofosfamido (arba rituksi-
mabo) kartu su prednizolonu skiriama azatioprino po 1-3 mg/kg per dieng (pradeda-
ma nuo 0,5 mg/kg dozés per dieng; azatioprinas yra pirmojo pasirinkimo vaistas tais
atvejais, kai yra ir inksty pazeidimas) arba metotreksato iki 25 mg 1 kartg per savaite
(kartu su folio rugstimi — maziausiai po 5 mg per savaite arba po 1 mg kiekvieng dieng).
Sergantiems EGPA ligoniams antro vaisto skiriama tuo atveju, kai remisijai islaikyti
nepakanka mazesnés negu 7,5 mg per dieng prednizolono dozés.

Kiek ilgai skirti ilgalaikj gydyma, tiksliai nezinoma. Tradiciné nuomoné - kad gydy-
mas, ypac sergant GPA ar MPA, turi biiti nepertraukiamas bent jau keleta mety. Taciau
paskelbti naujausi duomenys rodo, kad daliai ligoniy, kuriems pasiekta ir sékmingai
islaikoma ligos remisija, imunosupresinis gydymas gali buti nutrauktas (gydytojy ir
ligonio sutarimu) ir ligos recidyvas nejvyksta 5 metus ar net ilgiau. Todél dabar mano-
ma, kad ilgalaiké terapija turéty buti skiriama maziausiai 1,5-2 metus (bet nebutinai
visg gyvenima).

Pirmuosius 6-12 mén. skirtinas dviejy vaisty (gliukokortikoido ir kito vaisto — daz-
niausiai azatioprino ar metotreksato, derinys). Kurj i§ pastaryjy dviejy vaisty pasirink-
ti, aiskiy rekomendacijy dél jrodymy stokos néra. Manoma, kad metotreksato geriau
neskirti ligoniams, kuriems yra klinigkai reik§minga plauciy fibrozé.

Jei pasiekta ir iSlieka ligos remisija, gliukokortikoido dozé laipsni$kai mazinama ir vais-
tas visi$kai nutraukiamas. Azatioprino ar metotreksato ilgalaikio gydymo doze ligonis
dar gydomas maziausiai 6 mén. Paskui vaisto dozé taip pat gali baiti mazinama, o véliau
(jei islieka ligos remisija) — ir visi$kai nutraukiama.

Ilgalaikei terapijai gali buti vartojamas ir intraveninis rituksimabas (skiriama kas
6 mén. po 500 mg). Tarp infuzijy skiriamas vien tik gliukokortikoidas be kito imuno-
supresanto.

Rekomenduojame, kad sprendimg dél ilgalaikio imunosupresinio gydymo nutrauki-
mo, gavus ligonio sutikima, priimty gydytojuy specialisty konsiliumas, kurio sudétis
priklausyty nuo vaskulito pazeisty organy.

Nesunkus ligos paiméjimas gydomas padidinus geriamojo gliukokortikoido arba kito
geriamojo vaisto doze. Kai yra sunkus paiméjimas — kartojama remisijg sukelianti te-
rapija. Paskui skiriamas ilgalaikis gydymas, kurio trukmé - maziausiai 1,5 mety.
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19-1 lentelé. DaZniausiai plauiy vaskulitams gydyti skiriamy vaisty dozés, nepageidaujamas poveikis ir stebé-

jimo principai

Vaistas Pradiné ir ilgalaiké dozés | Stebéjimas Nepa.ge-ldau]amas

poveikis

Prednizolonas Pradiné: per os Gliukozé kraujyje. Kai | Kaino svorio di-

0,5-1 mg/kg/d. skiriama didelé dozé déjimas, cukrinis
Pradiné: j/v 500-1000 mg (i/v) — kalio ir natrio diabetas, osteo-
Ilgalaiké: jvairi (siekiamybé: | koncentracija kraujyje, |porozé, katarakta,
per os <15 mg/d.) AKS, EKG infekcija

Ciklofosfamidas | Pradiné: per os Kraujo tyrimas (kas Hemoraginis cisti-

0,8-2 mg/kg/d. 2-4 sav.). tas, Slapimo puslés
Ilgalaiké: per os Kepeny fermentai (kas | vézys, infekcija, py-
1,5-2 mg/kg/d. 1 meén.). kinimas, vémimas,
Pradiné: j/v 500-1000 mg/m? | Inksty funkcijos rodi- | nevaisingumas,
arba 15 mg/kg (maksimali | kliai ir §lapimo tyrimas | teratogeniskumas,
dozé 800-1200 mg, sunkais | (kas 24 sav.) antidiuretinio hor-
atvejais 1500 mg) mono nepakanka-
mumo sindromas

Rituksimabas Pradiné: j/v 1000 mg, paskui | Kraujo tyrimas, kepeny | IPL, infekcija, vély-

po 2 sav. j/v 1000 mg arba j/v | fermentai (prie$ pasky- |va neutropenija
po 375 mg/m? kas savaite rimg, po 1 mén. ir pries
4 sav. i$ eilés kitg infuzija).

Virusiniy hepatity zy-

menys, tyrimas dél ZIV

(prie§ pirmajj pasky-

rima)

Azatioprinas Pradiné: per os 25-50 mg/d. | Kraujo tyrimas (kas Pankreatitas, pyki-

ar 1-2 mg/kg/d. 1 mén,, kol didinama | nimas, vémimas,
Didinama: po 50 mg per dozé, paskui - kas citopenija
savaite iki 2-3 mg/kg/d. 3 mén.).
Ilgalaiké: per os apie Kepeny fermentai (kas
100-150 mg/d. 1-1,5 mén.)

Metotreksatas Ilgalaiké: per os 5-25 mg/sav. | Kraujo tyrimas, kepeny |Kepeny, inksty,
fermentai, inksty funk- | odos pazeidimas,
cijos rodikliai, virusinio | cistitas, pykinimas,
hepatito, ZIV Zymenys, |vémimas, galvos
mikobakteriné infekcija | skausmas, regos
(prie§ paskyrima). sutrikimas, plauciy
Kraujo tyrimas, kepe- | fibrozé
ny fermentai, inksty
funkcijos rodikliai (kas
1-3 mén. pirmuosius
ménesius, paskui — kas
6 meén.)

Pneumocistinés pneumonijos profilaktika. Vartojant prednizolono (=20 mg per dieng)
ar prednizolono ir kito imuniteta slopinancio 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 savaite.

Kitas gydymas. Kai dél difuzinio kraujavimo j alveoles atsiranda Gminis kvépavimo
nepakankamumas, gali prireikti dirbtinés plauciy ventiliacijos. Tokiu atveju rekomen-
duojama ventiliuoti teigiamu slégiu iSkvépimo pabaigoje ir kiek jmanoma mazesniu
kvépuojamuoju tariu (5-7 ml/kg). Kai hemoglobino koncentracija tampa mazesné
kaip 80 g/l, rekomenduojama atlikti kraujo transfuzija. Kai ligos eiga sunki, ligoniams,
kurie serga GPA ar MPA, atspariu standartiniam remisijg sukelianc¢iam gydymui (gliu-
kokortikoidu kartu ciklofosfamidu arba rituksimabu), skiriamos plazmaferezés (ser-
gantiems EGPA ligoniams plazmaferezés dazniausiai yra neveiksmingos).
Osteoporozés prevencija. Ligonis, kuris ilga laikg gydomas gliukokortikoidais, turéty
gauti optimalig kalcio (1000-1200 mg/d.) ir vitamino D (600-800 TV/d.) doz¢. Re-
komenduojamas fizinis aktyvumas, nutukimo mazinimas ir jo prevencija, ribojamas
kavos ir alkoholio vartojimas, butina nertkyti. Priklausomai nuo ligonio amziaus, ste-
roidiniy hormony vartojimo trukmeés ir dozés, individualios kauly laziy rizikos, reu-
matologas, endokrinologas ar kitas gydytojas gali skirti gydyma bisfosfonatais ar kitais
vaistais.
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20. PLAUCIY PAZEIDIMAS SERGANT
ANTI-GBM ANTIKUNUY LIGA

Apibrézimas. Antikany prie§ glomeruly pamatine membrang (GBM) liga (anti-GBM
liga) — tai smulkiy kraujagysliy vaskulitas, kuriam budingas anti-GBM antikiiny suke-
liamas glomeruly ir (ar) alveoliy kapiliary pazeidimas.

Anksciau $i liga (ne visuomet tiksliai) buvo vadinama Gudpascerio (Goodpasture) sin-
dromu.

Ligos paplitimas. Tikslus sergamumas anti-GBM liga nezinomas. Manoma, kad ja ser-
ga 1-2 asmenys i$ 1 milijono.

Rizikos veiksniai. Nors anti-GBM liga susijusi su Zmogaus leukocity antigeny (angl.
human leukocyte antigens — HLA) polimorfizmu (tam tikri genai apsaugo nuo anti-
GBM ligos, kiti yra jos rizikos veiksniais), tam, kad atsirasty plauciy pazeidimas, ne-
pakanka vien tik antikiny prie§ GBM. Bitini papildomi veiksniai. Svarbiausi i$ jy yra
tabako rukymas ir infekcija. Manoma, kad jie padidina plauciy kraujagysliy pazeidzia-
muma.

Histologiniai poky¢iai ir patologiné fiziologija. Plauciy pazeidimas pasireiskia zidi-
nine alveoliy sieneliy nekroze, fibroze esant saikingai pneumocity hiperplazijai, kraujo
ir siderofagy sankaupomis alveoliy spindziuose, linijinémis imunoglobuliny sankau-
pomis isilgai pamatiniy membrany.

Inksty pazeidimas sergant anti-GBM liga pasireiskia i$plitusiu (apimanciu 90-100 proc.
visy glomeruly) proliferaciniu arba pusménuliniu glomerulonefritu su linijinémis
imunoglobuliny sankaupomis isilgai pamatiniy membrany. Atliekant inksto bioptato
imunofluorescencija, matoma G klasés imunoglobuliny (IgG) ant glomeruly pamati-
nés membranos. Daznai biina ir komplemento 3 (C3) sankaupy.

Anti-GBM liga yra imuniniy kompleksy nulemta liga, kurig sukelia susidare antiktinai
(IgG) pries plauciy ir inksty kraujagysliy pamatinés membranos antigenus. Alveoliy
kapiliary pazeidimas lemia difuzinj kraujavima j alveoles, o inksty pazeidimas — nekro-
zinj pusménulinj glomerulonefrita.
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Kada jtarti plauciy paZeidima sergant anti-GBM liga. Anti-GBM ligg reikéty jtarti
asmenims, kuriems yra difuziniy plauciy pritemimy kratinés lastos rentgenogramoje
ar kompiuterinés tomografijos (KT) vaizduose ir yra anemija arba hematurija.

jauni (20-30 mety) vyrai ir vyresnio (60-70 mety) amziaus moterys. Jauniems zmo-
néms anti-GBM liga dazniausiai pasireiskia plauciy pazeidimo simptomais — kosuliu,
dusuliu (dél difuzinio kraujavimo j alveoles), retkarciais — kraujo iskoséjimu, sunkiais
atvejais — kvépavimo nepakankamumu. Difuzinis kraujavimas j alveoles lemia jvairaus
sunkumo anemijg. Kartais plauciy pazeidimas pasireiskia daug anksciau (iki keliy mé-
nesiy) negu inksty pazeidimas.

Vyresniems asmenims dazniausiai pazeidziami tik inkstai. Bana mikrohematurija ir
proteinurija, mazdaug pusei ligoniy — makrohematurija. Labai retai, kai ligos eiga itin
greita ir sunki, gali bati anurija. Kiti (t. y. ne plauciai ir inkstai) organai pazeidziami
labai retai.

Radiologiniai plauciy paZeidimo sergant anti-GBM liga poZymiai. Budingiausias po-
zymis - jvairaus intensyvumo (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) dauginiai,
susiliejantys pritemimai abiejuose plauciuose (zr. 20-1 pav. ir 20-2 pav.) dél difuzinio
kraujavimo j alveoles.

Plauciy pazeidimo sergant anti-GBM liga diagnostikos kriterijai ir diferenciné dia-
gnostika. Kai tik jtariamas plauciy pazeidimas sergant anti-GBM liga, reikia atlikti (jei
dar nebuvo atlikta) kratinés lastos rentgenografija, o jei ligonio buklé leidzia - ir KT.
Taip pat atliekami kraujo, $lapimo tyrimai, antikiiny prie§ GBM ir kity autoantikiny
tyrimai, bronchoskopija ir bronchoalveolinis lavazas (BAL). Dél indikacijy atlikti inks-
to biopsija sprendzia nefrologas.

Plauciy pazeidimo sergant anti-GBM liga diagnostikos kriterijai. Plauciy pazeidimas
sergant anti-GBM liga diagnozuojamas esant difuzinio kraujavimo j alveoles pozymiy
(dauginiai pritemimai kratinés lastos rentgenogramose ar KT vaizduose ir anemija
arba kraujingas BAL skystis, ypa¢ ,,alveoliy“ porcijoje) ir aptikta antikiiny pries GBM
kraujyje arba G klasés imunoglobuliny ant glomeruly pamatinés membranos inksty
bioptate.

Plauciy pazeidimg sergant anti-GBM liga reikia diferencijuoti nuo ANCA asocijuoto
vaskulito, imuniniy kompleksy smulkiy kraujagysliy vaskulito, jungiamojo audinio li-
gos, infekcijos ir kt. Kartais ligonis gali tuo paciu metu sirgti ne tik anti-GBM liga, bet
ir kita autoimunine liga (dazniausiai ANCA asocijuotu vaskulitu).

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdziai lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos
kodai:

Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavimas j alveoles (Morbus Anti-MBG. Haemorrhagia
diffusa in alveolos). R04.8. RaSoma timiniu laikotarpiu.

Anti-GBM liga. Plauciy pazeidimas (Morbus Anti-MBG. Laesio pulmonum). J84.8. Ra-
$oma, kai néra difuzinio kraujavimo j alveoles.
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20-1 pav. Priekiné krutinés Iastos rentgenograma. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavimas j alveoles. Abiejuose
plauciuose jvairaus intensyvumo (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolidacijos) dauginiai susiliejantys pritemimai.
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20-2 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavi-
mas j alveoles. Abiejuose plauciuose difuzinis plauciy tankio padidéjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolida-
cijos), matomas centrilobulinis ZidiniSkumas, oringi bronchai pakitimy fone.
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20-2 ¢, d pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomograma. Plauciy langas. Anti-GBM liga. Difuzinis kraujavi-
mas j alveoles. Abiejuose plauciuose difuzinis plauciy tankio padidéjimas (nuo matinio stiklo vaizdo iki konsolida-
cijos), matomas centrilobulinis ZidiniSkumas, oringi bronchai pakitimy fone.
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Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus plauciy pazeidima sergant anti-GBM liga, bi-
tina ligonj istirti dél galimo kito vaskulito, respiracinés infekcijos. Jei nebuvo atlikta -
iStirti arterinio kraujo dujas.

Gydymas. Anti-GBM ligos gydymas susideda i§ antikiny prieS GBM pasalinimo
(plazmafereziy) ir imunosupresiniy vaisty vartojimo. Rekomenduojama skirti dideliy
tariy (pvz., 4 litry) plazmaferezes maziausiai 14 dieny ar tol, kol antikiny prie§ GBM
kraujyje jau nebus aptinkama. Kartais batinos hemodializés.

Imunosupresinis gydymas néra standartizuotas. Dazniausiai skiriama geriamojo pre-
dnizolono (iki 1 mg/kg per dieng) ir geriamojo ciklofosfamino (iki 2 mg/kg per diena).
Ciklofosfamido skiriama 2-3 mén. Tyrimai rodo, kad skiriant intraveninio ciklofosfa-
mido ligos baigtis gali buti blogesné.

Kiek ilgai vartoti pradine prednizolono (ar metilprednizolono) doze, tiksliai nezino-
ma. Dozé palaipsniui mazinama, kol visiSkai nutraukiama. Gydymo prednizolonu
trukmé - 6-9 ménesiai.

Ligos eiga ir prognozé. Tinkamas pradinis gydymas esant difuziniam kraujavimui j
alveoles dazniausiai (daugiau kaip 90 proc. atvejy) bina veiksmingas. Plauciy pazeidi-
mas, net ir sunkus, néra blogos prognozés pozymis. Jei pradinis gydymas buvo veiks-
mingas, ilgalaiké ligos prognozé paprastai yra gera. Anti-GBM ligai nebudingi atkry-
¢iai, nors kai kuriems ligoniams jy gali pasitaikyti. Dazniausia atkry¢iy priezastis yra
iSoriniai veiksniai (respiraciné infekcija, rikymas). Jei pradinis gydymas buvo pavéluo-
tas, netinkamas ar nepakankamai veiksmingas, ligos prognozé bloga.

Stebéjimas. Ligonj, kuriam diagnozuota anti-GBM liga, stebi gydytojas nefrologas,
kuris parenka stebéjimo periodiskumga bei trukme. Ligonio, kuriam diagnozuotas an-
ti-GBM ligos sukeltas plauciy pazeidimas, kvépavimo sistemos bikle turi stebéti pul-
monologas. Stebéjimo trukmé ir periodiskumas parenkami individualiai. Jei ligonis
iSgyveno pirmajj ligos epizods, jprastai plauciy pokyciai visiskai rezorbuojasi, todél
vélesnis specialus plauciy buklés stebéjimas dazniausiai nebutinas. Retais atvejais for-
muojasi plauciy fibrozé.
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21. PLAUCIY PAZEIDIMAS SERGANT SU 1gG4
SUSIJUSIA LIGA

Apibrézimas. Su imunoglobulinu G4 (IgG4) susijusi liga - tai patologiné buklé, kuriai
badinga plazminiy lgsteliy su IgG4 infiltruoti organai taikiniai.

Manoma, kad plauciai pazeidziami mazdaug 30 proc. atvejy. Taciau plauciy pazeidi-
mas sergant su IgG4 susijusia liga gali buti sisteminés ligos dalis ar buti izoliuotas. Plau-
¢iy pazeidimui badinga, kad juos yra infiltrave limfocitai ir plazminés lastelés su IgG4.
Sergant su IgG4 susijusia liga kraujo IgG4 koncentracija nebttinai yra padidéjusi — apie
50 proc. $ios ligos atvejy ji bina normali.

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

Rizikos veiksniai. Su IgG4 susijusios ligos rizikos veiksniai nezinomi. Tikétina, kad tai
gali bati rakymas, zalingi profesiniai veiksniai (pvz., tirpikliy aerozoliai) ir kt.

Histologiniai pokyciai ir patologiné fiziologija. Ligai budinga limfocity ir IgG4+
plazminiy lgsteliy infiltracija j plauciy audinj, plauciy arteriitas ir flebitas, vadinamoji
storiforminé (vezimo rato stipiny formos). Daznai biina eozinofily, kartais — nedidelés
apimties neutrofily sankaupy.

Kartais biina pazeisti stambieji bronchai ir trachéja (sienos uzdegiminé infiltracija, ste-
nozé).

Su IgG4 susijusios ligos (ir plauciy pazeidimo sergant ja) patogenezé tiksliai nezinoma.

Kada jtarti plauciy paZeidima sergant su IgG4 susijusia liga. Plauciy pazeidima ser-
gant su IgG4 susijusia liga reikéty jtarti asmeniui, kuriam aptinkamas pavienis plauciy
zidinys (pritemimas), ta¢iau atlikus biopsija navikiné liga nepatvirtinama, o biopsiné
medziaga rodo, kad plauciai yra gausiai infiltruoti limfocity ir plazminiy lasteliy.
Klinikiniai plauciy pazeidimo sergant su IgG4 susijusia liga poZymiai. Manoma, kad
$ia liga dazniausiai serga vyresnio amziaus vyrai. Klinikiniai plauciy pazeidimo simp-
tomai sergant su IgG4 susijusia liga néra gerai apibudinti. Liga gali pasireiksti kosuliu,
dusuliu, $vokstimu, kraujo i8koséjimu, kratinés skausmu. Labai daznai ji yra besimp-
tome.

Radiologiniai plauciy pazeidimo sergant su IgG4 susijusia liga poZymiai. Plauliy pa-
zeidimas sergant su IgG4 susijusia liga gali pasireiksti zidiniais, matinio stiklo vaizdo
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pritemimais, intersticiniais poky¢iais, pavieniu zZidiniu (uzdegiminiu pseudonaviku),
padidéjusiais tarpuplaucio ir plauciy sakny limfmazgiais (21-1 pav.), pleuritu. Plauciy
solidiniai zidiniai, plauciy $akny ir tarpuplaucio limfmazgiai gali buti metaboliskai ak-
tyvis pozitrony emisijos kompiuterinés tomografijos (PET-KT) vaizduose.

Plauciy pazeidimo sergant su IgG4 susijusia liga diagnostikos kriterijai ir diferen-
ciné diagnostika. Visuotinai priimty su IgG4 susijusios ligos (ir su ja susijusio plauciy
pazeidimo) diagnostikos kriterijy néra. Skirtingos mokslininky grupés rekomenduo-
ja savus su IgG4 susijusios ligos diagnostikos kriterijus. Svarbiausi jy yra limfocity ir
plazminiy lasteliy infiltracija j pazeista organa, IgG4 plazminiy lasteliy infiltratai. Visgi
daugelis autoriy mano, kad kiekvienam organui taikiniui batini saviti su IgG4 susiju-
sios ligos diagnostikos kriterijai.

Jtarus plauciy pazeidimg sergant su IgG4 susijusia liga, rekomenduojama atlikti bron-
choskopijg ir priklausomai nuo radiniy - bronchy, plauciy ar tarpuplaucio limfmazgiy
biopsijg. Dél galimo specifinio pazeidimo reikia tirti kitus organus.

Plauciy pazeidimo sergant su IgG4 susijusia liga diagnostikos kriterijai. Sitlomi Sie
kriterijai:

Plauciy poky¢iai kritinés lastos KT vaizduose (padidéje tarpuplaucio ar plauciy sakny
limfmazgiai, plauciy bronchovaskuliniy pluosteliy sustoréjimas, tarpskilteliniy pertva-
ry sustoréjimas, zidiniai, patamséjimai, pleuros sustoréjimas ar skystis pleuros ertméje)
ir

a) padidéjusi IgG4 koncentracija kraujyje (>135 mg/dl) arba b) limfocity ir plazminiy
lasteliy infiltruotas plautis ir plaudiy fibrozé (plauciy bioptate), arba c) plautis infil-
truotas IgG4 plazminiy lasteliy, kai IgG4+ plazminés lastelés sudaro >40 proc. visy
IgG plazminiy lasteliy arba yra >10 IgG4+ plazminiy lasteliy viename lauke Zziarint
didziuoju mikroskopo didinimu (plauciy bioptate).

Butina paneigti neoplazija.

Specifinis kity organy pazeidimas didina specifinio plauciy pazeidimo sergant su IgG4
susijusia liga tikimybe. Plauciy pazeidimg sergant su IgG4 susijusia liga reikia skirti
nuo limfomos, uzdegiminio miofibroblastinio naviko, vaskulito, sarkoidozés.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdys lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos
kodas:

Plauciy pazeidimas sergant su IgG4 susijusia liga (Laesio pulmonum sub morbo associato
cum IgG4). J98.8.

Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus plauciy pazeidima sergant su IgG4 susijusia
liga, butina ligonj istirti dél galimo vaskulito, piktybinés ligos. Jei nebuvo atlikta - at-
likti i$pléstinj plauciy funkcijos ir arterinio kraujo dujy tyrimus, dél galimo specifinio
pazeidimo istirti kitus organus (akis, seiliy liaukas, vidaus organus, aorta, skydliauke,
tulzies latakus, retroperitoninj tarpa, kt.).

Gydymas. Gydymas nestandartizuotas. Gydymo trukmé nezinoma. Svarbiausi plauciy

pazeidimui sergant su IgG4 susijusia liga gydyti skiriami vaistai — geriamieji gliukokor-
tikoidai. I§ pradziy skiriama didesné dozé (pvz., geriamojo prednizolono po 20-60 mg
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21-1 a, b pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomografija. Plauciy langas (a, b) ir tarpuplaucio langas (c,
d). Suimunoglobulinu G4 susijusi liga. Matomi subpleuriniai Zidiniai, pary3kéjes intersticinis piesinys, padidéje
tarpuplaucio, plauciy Sakny limfmazgiai.
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21-1 ¢, d pav. Kritinés Iastos kompiuteriné tomografija. Plauciy langas (a, b) ir tarpuplaucio langas (c,
d). Suimunoglobulinu G4 susijusi liga. Matomi subpleuriniai Zidiniai, paryskéjes intersticinis pieSinys, padidéje
tarpuplaucio, plauciy Sakny limfmazgiai.
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per para), paskui - nedidelé dozé (pvz., prednizolono po 7,5 mg per parg) ilgalaikiam
(21 m.) gydymui. Jei gydymo gliukokortikoidu poveikis nepakankamas ar yra sunkiy
nepageidaujamy reiskiniy, gali buti skiriama maza gliukokortikoido dozé ir kitas imu-
niteta slopinantis vaistas (ciklofosfamidas, azatioprinas, mikofenolato mofetilis) arba
rituksimabas. Esant ligos recidyvui gali bati skiriama bortezomibo ar ciklosporino.
Apie $iy vaisty dozavima, nepageidaujama poveikj ir jo stebéjimo principus rasoma
18 skyriaus ,, Intersticinés plauciy ligos, susijusios su jungiamojo audinio liga“ 18-4 len-
teléje ir 19 skyriaus ,,Plauciy vaskulitai“ 19-1 lenteléje.

Lengvais atvejais specifinio gydymo galima neskirti, taciau ligonj batina stebéti.

Ligos eiga ir prognozé. Manoma, kad dazniausiai ligos prognozé yra gera — pasiekia-
ma remisija. Ligos recidyvai reti.

Stebéjimas. Butina stebéjimo trukmeé ir periodiskumas nezinomi. Ligonj, kuriam dia-
gnozuotas plauciy pazeidimas sergant su IgG4 susijusia liga, stebi pulmonologas, kuris
parenka stebéjimo periodiskumga bei trukme. Jei diagnozuotas ir kity organy pazeidi-
mas, ligonj turi stebéti ir atitinkamos specialybés gydytojas bei reumatologas.
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22, SU ANKILOZINIU SPONDILITU SUSLJUSI
INTERSTICINE PLAUCIY LIGA

Apibrézimas. Ankilozinis spondilitas (sinonimas — Bechterevo liga) yra létiné uzdegi-
miné asinio skeleto (stuburo slanksteliy, kryzmeniniy kluby sanariy, $onkauliy, kra-
tinkaulio jung¢iy), re¢iau - ir periferiniy sanariy liga, pasireiskianti stuburo judesiy
ribotumu.

Plauciy pazeidimas sergant ankiloziniu spondilitu (AS) gali bati jvairus - intersticiné
plauciy liga (IPL), bronchektazés, pleuros sustoréjimas, padidéjusi respiracinés infek-
cijos rizika, obstrukciné miego apnéja ir kt.

Ligos paplitimas. AS serga 0,02-1,4 proc. gyventojy. Plauciai pazeidziami mazdaug
50 proc. AS serganciy asmeny.

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

Histologiniai poky¢iai ir patologiné fiziologija. Specifiniy AS plauciy pazeidimo po-
Zymiy néra (neaprasyta). Plauciy pazeidimo sergant AS patogenezé nezinoma. Mano-
ma, kad svarbiausi veiksniai yra AS budingas uzdegimas ir judesiy (svarbiausia — kra-
tinés lastos) ribotumas.

Kada jtarti su ankiloziniu spondilitu susijusig IPL. Apie su AS susijusig IPL reikéty
pagalvoti visiems asmenims, sergantiems $ia liga, nes ji bina daugumai ligoniy, nors
ligos pradzioje yra besimptomé. Todél visiems AS ligoniams periodiskai turéty buati
atliktas i$pléstinis plauciy funkcijy tyrimas ir kratinés lastos kompiuteriné tomografija
(KT), net ir tais atvejais, kai kratinés Iastos rentgenogramose plauciy pokyciy nema-
toma.

Klinikiniai su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL poZymiai. AS dazniausiai suserga
20-30 mety vyrai. Budingas sumazéjes kritinés lastos paslankumas kvépuojant. Gali
bati kratinés lastos skausmas kvépuojant, kosint, dusulys fizinio kravio metu. Plauciy
pazeidimas daznai yra besimptomis.

Budingas restrikcinis plauciy funkcijos sutrikimas (mazdaug 20 proc. ligoniy). Mano-
ma, kad jo priezastis yra sumazéjes kritinés Iastos elastingumas ir judumas, kvépavi-
mo raumeny silpnumas (dél tarpSonkauliniy raumeny atrofijos, kurig lemia sumazéjes

274



INTERSTICINIY PLAUCIY LIGY DIAGNOSTIKOS IR GYDYMO REKOMENDACIJ0S

$onkauliy judumas). Restrikcija dazniausiai bina lengvo laipsnio. Ligai progresuojant
gali dideéti liekamasis taris (RV).

Radiologiniai su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL poZymiai. Plauciy pokyciai
kratinés lastos rentgenogramose aptinkami retai (iki 20 proc. atvejy), tac¢iau KT vaiz-
duose jy, jvairiy autoriy duomenimis, matoma 60-100 proc. ligoniy. Nors nurodo-
ma, kad budingiausias plauciy pazeidimas sergant AS yra apikaliné (plauciy vir$iniy)
fibrozé (gali bati kartu su cistiniais pokyciais), dazniausiai aptinkami plauciy poky-
¢iai yra smulkas plauciy zidiniai (22-1 pav.), zidininé ar difuziné fibrozé (sustoréje
tarpskiltelinés pertvaros, peribronchinis audinys), plauciy juostos (fibrozinés, atelekta-
zinés), mozaikos vaizdas.

Su ankiloziniu spondilitu susijusios IPL diagnostika ir diferenciné diagnostika.
Specifiniy su AS susijusios IPL diagnostikos kriterijy néra.

Su ankiloziniu spondilitu susijusi IPL diagnozuojama AS serganciam ligoniui, kuriam
yra radiologiniy (KT vaizduose) intersticinés plauciy ligos pozymiy.

Diagnozés formulavimas. Diagnozés pavyzdys lietuviy ir lotyny kalbomis bei ligos
kodas:

Su ankiloziniu spondilitu susijusi IPL (Morbus pulmonum interstitialis associatus cum
spondylitide ankylotica). ]J84.8.

Ligonio buklés jvertinimas. Patvirtinus su AS susijusig IPL, jei nebuvo atlikta — atlikti
iSpléstinj plauciy funkcijos ir arterinio kraujo dujy tyrimus.

Gydymas. Pradéjus pagrindinés ligos gydyma, sumazinus skausminj sindromg ir sgs-
tingj, AS sergantiems ligoniams indikuojama reabilitacija, fizioterapinés procediros,
nuolatinis fizinis aktyvumas, nes tai pagerina (i$saugo) plauciy funkcija. Duomeny
apie su AS susijusios IPL medikamentinj gydyma nepakanka. Gydoma simptomiskai.
Naviko nekrozés faktoriaus (TNF) inhibitoriy (kurie skiriami AS gydyti) poveikis plau-
¢iy buklei néra tiksliai Zinomas, nes tikslingai netirtas. Galima tik daryti prielaida is
reumatoidiniu artritu (RA) serganciy ligoniy gydymo patirties. Publikacijy apie RA
duomenimis, esant plauciy fibrozei TNF inhibitoriy skyrimas gali skatinti fibrozés pro-
gresavimg. Taciau RA ligoniams, kuriems yra nefibroziné IPL, gydymas TNF inhibito-
riais gali buti naudingas.

Ligos eiga ir prognozé. Duomeny apie su AS susijusios IPL eiga nepakanka. Daugu-
mai ligoniy liga progresuoja létai.

Stebéjimas. Stebéjimo trukmeé ir periodiskumas nezinomi. Ligonj, kuriam diagnozuo-

ta su AS susijusi IPL, dél plauciy buklés stebi (ir jeigu reikia, gydo) pulmonologas, kuris
parenka stebéjimo periodiskumga bei trukme.
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22-1 a, b pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomografija. Plauciy langas. Su ankiloziniu spondilitu susijusi
intersticiné plauciy liga. Plauciy periferinése srityse matomi retikuliniai pokyciai ir pavieniai konsolidacijos Zidiniai.
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22-1 ¢ pav. Kritinés lastos kompiuteriné tomografija. Plauciy langas. Su ankiloziniu spondilitu susijusi
intersticiné plauciy liga. Plauciy periferinése srityse matomi retikuliniai pokyciai ir pavieniai konsolidacijos Zi-
diniai.
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Intersticiniy plauciy ligy (IPL) pazinimas, diagnostika, diferenciné diagnostika ir gydy-
mas — viena sudetingiausiy uzduociy pulmonologijoje. IPL unikalios visoje medicinoje.
Su IPL savo kasdienéje klinikinéje praktikoje susiduria daugelio specialybiy gydytojai —
pulmonologai, radiologai, patologai, reumatologai, Seimos gydytojai, nefrologai, labo-
ratorinés medicinos gydytojai ir medicinos biologai, kiti specialistai. Visy jy vaidmuo

Antrajj Intersticiniy plauciy ligy diagnostikos ir gydymo rekomendacijy leidima parengé
Vilniaus universiteto, Lietuvos sveikatos moksly universiteto, Vilniaus universiteto lig-
oninés Santaros Kkliniky ir Lietuvos sveikatos moksly universiteto Kauno kliniky gydy-
tojai specialistai.

Siose rekomendacijose pateikiama naujausia informacija apie IPL diagnostikos ir difer-
encinés diagnostikos metodus bei gydyma. Leidinys gausiai iliustruotas knygos autoriy
tirty ir gydomy ligoniy kratinés Igstos radiologiniy, plauciy funkcijy tyrimy paveikslais,
originaliais diagnostikos algoritmais.

Sios rekomendacijos bus naudingos jvairiy sri¢iy gydytojams ir medicinos studentams.



