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INTERSTICINE PNEUMONIJA SU
AUTOIMUNITETO POZYMIAIS. KA ZINOME?

Goda Slekyté

Vilniaus universiteto Kratines ligy, imunologijos ir alergologijos klinika,
V5[ Vilniaus universiteto ligonines Santaros kliniky Pulmonologijos ir alergologijos centras

Jvadas. Esant difuzinéms parenchiminéms
plau€iy ligoms, daZniausiai yra zinoma jy
priezastis. Neretai neidiopatines interstici-
nes plauciy ligas (IPL) sukelia jungiamojo
audinio ligos (JAL). JAL nustatomos re-
miantis grieztais diagnostiniais kriterijais, |
kuriuos nejeina intersticiniai plauciy pazei-
dimai (iSskyrus sistemine skleroze (SS). Kai
IPL komplikuoja jau anksciau nustatytg JAL,
diagnozé aiski — su jungiamojo audinio liga
susijusi intersticiné plauciy liga (JAL — IPL)
(iSskyrus su vaistais susijusias ligas). Ta-
Ciau yra pacienty, kuriems yra IPL ir dalis
JAL pozymiy, taciau ty pozymiy neuztenka
JAL diagnozei. DazZniausiai tokiais atvejais
diagnozuojama JAL — IPL arba idiopatiné
IPL. Taciau tokiy pacienty diagnoze sitloma
vadinti intersticine plauciy liga su autoimuni-
teto pozymiais (IPAP).

Kodél buvo pasiulyta IPAP? Dalis paci-
enty, serganciy intersticine plauciy liga,
turi klinikiniy, serologiniy ir (ar) radiologiniy
pozymiy, badingy JAL, taCiau ty pozymiy
nepakanka jai diagnozuoti. Iki 2015 m. Sis
persidengimas tarp idiopatinés interstici-
nés pneumonijos, ypac idiopatinés plauciy
fibrozés, ir JAL — IPL buvo apiblidinamas
daugybe terminy, pvz., nediferencijuota
JAL su IPL, nediferencijuotas JA sindro-
mas, JAL dominuojanti plauciuose, anks-
tyvoji JAL, persidengianti JAL, plauCiuose
ribota JAL arba autoimuniniy poZymiy IPL.
Sie terminai apibadina panasiy, tagiau ne-
vienody ligy grupe. Dél to 2015 m. ERS
(European Respiratory Society) ir ATS
(American Thoracic Society) pasiulé IPAP
kriterijus, siekiant suvienodinti apibrézi-

mag, terminologijg bei paskatinti Sios ligos
tyrimus.

Kaip diagnozuojama IPAP? Yra keturi li-
gos kriterijai

1. Intersticinés pneumonijos vaizdas didelés
raiSkos kratinés Igstos kompiuterinéje to-
mografijoje (KT) arba plauciy biopsijoje.

2. Atmestos kitos diagnozés.
3. Néra kriterijy, patvirtinanciy JAL.

4. Bent po vieng pozymj i$ maziausiai dviejy
kity kriterijy grupiy (1 lentelé):

Neatsakyti klausimai. Déja, iSliko klausi-
mas, ar IPAP yra klinikiné diagnozé, atski-
ra liga, ar dar vienas jau zinomy patologijy
persidengimas. Nedidelé dalis pacienty
(10-20 proc.), kuriems pradzioje diagno-
zuota IPAP, diagnozé pakeiCiama | su JAL
susijusig IPL, o tai rodo, jog kartais IPAP ti-
krai yra JAL — IPL pradzia. Taigi, kyla klau-
simas, kaip daznai reikéty i8 naujo atlikti
paciento tyrimg dél JAL. Deja, Siuo metu
klinikiniy tyrimy, atsakanciy j 8ig problema,
nepakanka. Taip pat iSlieka klausimas, ar
reumatologas ir(ar) imunologas visada tu-
réty bati jtraukiamas j IPAP diagnozés nu-
statyma. Asociacijos rekomenduoja jtrauk-
ti reumatologg tam, kad baty atmetamos
galimos JAL ligos, taip pat Sie specialistai
padeda rasti ligy poZymius ne tik plauciuo-
se, deél to galimas didesnis tyrimo jautru-
mas ir specifiSkumas. ISlieka ir daugybé
kity klausimy, del to reikalingi tolesni Sios
ligos tyrimai.
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1 lentelé. IPAP pozymiai.

A. Klinikiniai pozymiai

B. Serologiniai pozymiai

C. Morfologiniai pozymiai

1.
(,mechaniko rankos*)

Distalinis pirsty skeldéjimas

1. ANA=1:320 titro, difuzinis,
démétas, homogeniskas i$-
sidéstymas arba:

1. Aukstos raiskos kratinés KT
pozymiai:
a) NSIP (nespecifiné inters-

9. Anti-topoisomerase (Scl-70)

10. Anti-tRNA synthetase
(pvz.: Jo-1, PL-7, PL-12;
kiti: EJ, OJ, KS, Zo, tRS)

2. Distalinis pirty opéjimas a) ANA nuklearinis ticiné pneumonija);
iSsidéstymas (bet koks b) OP (organizuojanti pneu-
3. Uzdegiminis artritas arba ke- titras) arba; monija);
liy sanariy rytinis sustingimas | ©) ANA centromerinis ¢) NSIP ir OP persidengimas;
> 60 min. iSsidéstymas (bet koks d) LIP (limfocitiné interstici-
titras); né penumonija)
4. Delninés telengiektazés 2. Reumatoidinis faktorius=> du
kartus uz apatine normos ribg
5. Raynaud fenomenas 3. Anti-CCP
6. Nepaaiskinama pirsty edema | 4. Anti-dsDNA 2. Histopatologiniai plauciy
biopsijos pozymiai:
7. Nepaaiskinamas fiksuotas i$- | 5. Anti-Ro (SS-A) a) NSIP;
bérimas ant pirsty tiesiamuyjy b) OP;
raumeny pavirSiaus (Gottron | 6. Anti-La (SS-B) c) NSIP ir OP persidengimas;
simptomas) 7. Anti-RNP d) LIP;
8. Anti-Smith e) Intersticiniai limfoidiniai
junginiai su germinali-

niais centrais;

f) Difuziniai limfoplazmociti-
niai infiltratai (su arba be
limfoidiniy folikuly)

11. Anti—-PM-Scl

12. Anti-MDA-5

3. Keletos sri€iy pazeidimas
(kartu su intersticine pneu-
monija):

a) Nepaaiskinamas skystis
pleuroje arba jos susto-
réjimas;

b) NepaaiSkinamas skystis
perikarde arba jo susto-
réjimas;

c) NepaaiSkinama vidiniy
kvépavimo taky liga (nu-
statyta PFT, vaizdiniais
tyrimais arba histopato-
loginiu tyrimu);

d) Nepaaiskinama plauciy
kraujagysliy patologija
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1 pav. Kritinés Igstos kompiuteriné tomografija.
Plauciy periferijoje abipus retikulinio pobtdzio
intersticiniai pokyciai (didziausi dorsobazaliai su
trakcinémis bronchektazémis ir gradientiniu po-
ky€iy mazéjimu link plauciy virsdniy).

Gydymas. Néra patvirtinto IPAP gydymo.
Remiantis eksperty nuomone ir moksliniais
tyrimais, dazniausiai pasirenkamas gydy-
mas kaip JAL — IPL. Daugiausia skiriama
pulmoniné reabilitacija, deguonies terapi-
ja esant indikacijoms, GERL gydymas, in-
fekcijy profilaktika, fizinis aktyvumas. Pro-
gresuojant ligai gali bati atliekama plauciy
transplantacija. Literatlroje dazniausiai
minimi preparatai yra GKK (gliukokortikos-
teroidai) ir(ar) imunosupresantai, jskaitant
mikofenolatg, azatiopring, ciklofosfamida,
kalcineurino inhibitorius (ciklosporinas, ta-
krolimusas) ir kartais rituksimabas. Dalis
gydytojy skiria antifibrozinius vaistus. Pir-
mos eilés gydymo pasirinkimas priklauso
nuo paties paciento pilno jvertinimo, atsi-
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zvelgiant | amziy bei lytj, ekstrapulmoninio
pasireiskimo, JAL pozymiy, kratinés KT
stebimy pokyciy, histologinio jvertinimo (jei
jis jmanomas), funkcijos sutrikimo laipsnio,
ligos progresavimo, paciento nory, gretuti-
niy ligy, vartojamy medikamenty, laiko nuo
ligos nustatymo. IS Siy dalyky svarbiausi
demografiniai bei pokyciai KT, nes bdtina
atskirti ar dominuoja fibrozinis, ar uzdegi-
minis fenotipas, kadangi pagal dominuojan-
Cius pokycCius yra skiriamas gydymas.

Prognozé. IPAP prognozés vertinimas gana
ribotas dél skirtingy tyrimy iSvady. Vienuose
tyrimuose Sios ligos prognozé geresné nei
pacienty, kurie serga intersticine plauciy
liga be autoimuniteto pozymiy, kituose li-
gos iSgyvenamumas blogesnis lyginant su
JAL — IPL. DidzZiojoje dalyje tyrimy prognozé
Siek tiek geresné nei serganciyjy IPF. Su-
skirs€ius pacientus pagal pokyc€ius KT, tie,
kuriy KT néra jprastinés intersticinés pneu-
monijos (]IP) pozymiy iSgyveno panasiai
kaip JAL — IPL, o tie, kuriy KT stebimas |IP
panasiai kaip IPF. Neabejotina, kad keliy sri-
Ciy IPAP, riikymas yra blogesnés prognozes
pozymiai.
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