Pulmonologija ir alergologija

Vaiky intersticiniy plauciy ligy
paplitimas, diagnostika ir gydymas

CHILDHOOD INTERSTITIAL LUNG DISEASES: PREVALENCE, DIAGNOSTICS AND
TREATMENT

VALDONE MISEVICIENE, LAIMUTE VAIDELIENE, DEIMANTE GRIGALIUNAITE
LSMU MA Vaiky ligy klinika

Santrauka. Vaiky intersticinés plauciy ligos (vIPL) - tai retos vaiky patologijos, kuriy tikslus paplitimas neaiskus.
ISskiriamos iki dvejy mety amZiaus ir vyresniems vaikams biidingos IPL. [tariant vIPL, pirmiausia reikia ieskoti sis-
teminiy prieZasciy, jtarti imuninés kilmés ir genetinius sutrikimus, gali biiti svarbiis aplinkos veiksniai. DazZniausiai
kliniskai liga pasireiskia daznesniu kvépavimu, kosuliu, isklausomais karkalais plauciuose. Vienas is pagrindiniy
diagnostiniy tyrimy, padedanciy nustatyti ligg, yra kompiuteriné tomografija. Vaiky IPL diagnostika ir gydymas
dazniausiai remiasi ne klinikiniy tyrimy duomenimis, o atvejy analizémis ir klinikine patirtimi.

Reik$miniai ZodZiai: vaiky intersticinés plauciy ligos, naujagimiy intersticinés plauciy ligos, vaiky intersticiniy
plauciy ligy klinika, diagnostika, gydymas.

Summary. Childhood Interstitial Lung Diseases (chILD) are a group of rare pathologies which prevalence is unclear.
Some of chILD are more common in children under the age of 2 years, while others are more common in older
children. In the case of suspected chILD, it is usually necessary to look for systemic causes first, especially of immune
origin and genetic disorders. Environmental risk factors may also play an important role in the development of
chILD. Mostly the disease occurs by more frequent breathing, coughing and presence of adventitious sounds (crackles).
Often one of the main diagnostic tests which help to locate the disease is HRCT scan. Diagnosis and treatment
usually are not supported by clinical trials and their choice is mainly based on case studies and clinical experience.
Key words: interstitial lung disease in children, interstitial lung disease in infants, childhood interstitial lung disease
signs and symptoms, diagnosis and treatment.

|VADAS

Vaiky intersticinés plauciy ligos (VIPL) - tai jvairios
etiologijos ir skirtingi plauc¢iy pazeidimai, kuriems
budinga létiné eiga, difuziné infiltracija, blogéjanti

VAIKY IPL KLINIKINES ISRAISKOS
IR DIAGNOSTIKA

paciento amziaus ir priezasties, sukélusios difuzinj

kvépavimo funkcija ir (arba) dujy difuzija plau¢iuose.
Nors suaugusieji taip pat serga IPL, tadiau $iy ligy
paplitimas tarp vaiky, etiologija, klinikinés israiskos ir
prognozé skiriasi.

Vaiky IPL paplitimas neaiskus. Dazniausiai patei-
kiami tik atskiry $aliy klinikiniy tyrimy duomenys.
Pavyzdziui, Vokietijoje nustatyta, kad 1 milijonui
vaiky, jaunesniy nei 16 mety, tenka 1,32 atvejy IPL,
nesusijusiy su sisteminémis arba autoimuninémis ligo-
mis. Didziojoje Britanijoje ir Airijoje plauciy biopsijy
rezultatai patvirtino 3,6 atvejo IPL 1 milijonui vaiky
[1]. Daugiau nei 30 proc. visy serganciyjy sudaro
jaunesni nei dvejy mety amziaus vaikai, o berniukai
serga dazniau nei mergaités [2]. Bush A. su bendraau-
toriais duomenimis, vIPL paplitimas yra mazesnis nei
1/100 000 vaiky, lyginant su 60-80 atvejy, tenkanciy
100 000 suaugusiy asmeny [3].

Taigi, tai reta vaiky patologija, todél visuotinai
priimty diagnostikos ir gydymo sutarimy, pagrijsty
jrodymais ir placiais klinikiniais tyrimais, néra [1, 4].

plauciy pazeidima, todél klinikinéje praktikoje vIPL
dazniausiai klasifikuojamos butent pagal siuos pozy-
mius. Jos gali buiti pirminés, sukeltos genetiniy ir kity
veiksniy, bei antrinés, susijusios su sisteminémis ligo-
mis arba buklémis. Kai kurios vIPL daugiau badingos
naujagimystéje ir kadikystéje iki dvejy mety amziaus,
kitos IPL daZniau pasireiskia vyresniems vaikams ir
savo priezastimis bei iSrai$ka labiau panasios j suau-
gusiyjy IPL (1 lentelé) [4].
Dazniausi vIPL klinikiniai pozymiai yra:
o Tachipnéja ir (arba) apsunkintas kvépavimas.
o Létinis ir (arba) daznai atsinaujinantis kosulys.
o Auskultaciniai poky¢iai plauciuose (obstrukcija,
smulkas drégni karkalai).
o Prastesné fizinio kravio tolerancija, dusulys.
» Pasikartojantis bronchiolitas, pneumonija.
» Kvépavimo nepakankamumo pozymiai.
« Sumazéjes kraujo jsotinimas deguonimi (hipok-
semija).
Kraujo atkoséjimas.
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» Bugno lazdeliy pirstai.

o Sulétéjusi fiziné raida.

» Radiologiniai poky¢iai plauciuose.

o Sutrikusi kvépavimo funkcija.

Nepriklausomai nuo plauciy pazeidimo ir paciento
amziaus beveik visiems vaikams nustatyta tachipnéja,
kosulys, jiems isklausomi karkalai plauc¢iuose [5].

galima atlikti ir maziems vaikams, svarbis res-
trikciniams plauciy pazeidimams nustatyti. Plau-
¢iy restrikcija bei sumazéjes kraujo jsotinimas
deguonimi yra labai svarbus IPL diagnostikos
kriterijai. Spirogramoje dazniausiai matomi su-
mazéje pagrindiniai rodikliai: forsuota gyvybiné

Daugiau nei pusei vaiky atsilieka augimas,
krenta svoris, kadikiai greitai pavargsta zjsti,
jiems dazniau atsiranda cianozé. Vyresniems
vaikams dazniau buna prasta fizinio kravio
tolerancija. Tre¢dalis pacienty kars¢iuoja
(2, 5].

Itariant vIPL ir siekiant nustatyti galimus
priezastinius ligos veiksnius, svarbiausia
atkreipti démesj j vaiko amziy, i$siaiskinti
vyraujancius simptomus, jy trukme, jtarti
jgimtus sklaidos defektus, jvertinti galimus
maitinimo sutrikimus, esamas ir buvusias
infekcijas, aplinkos rizikos veiksnius, §eimoje
persirgtas ligas. Nuodugnus vaiko klinikinis
tyrimas taip pat gali padéti jtarti sistemines
bukles, budingas bet kokio amziaus vaikams
ir tiksliau suplanuoti laboratoriniy bei speci-
finiy tyrimy poreikj (1 pav.) [6].

Jaunesniems nei dvejy mety amziaus vai-
kams, kuriems liga dar nenustatyta, galima
diagnozuoti vaiky IPL sindroma, jei jiems yra
bent trys i§vardyti kriterijai: sutrikimai, su-
sije su kvépavimo sistema, budingi apzitros
duomenys, hipoksemija ir difuziniai poky¢iai
plauciy radiologiniuose tyrimuose [6].

vIPL diagnostikai reikalingi Tyrimai [1,
2,4,6]:

e Kratinés lgstos rentgenogramose
dazniausiai matoma infiltracija, daug
reciau — matinio stiklo vaizdas arba ko-
réta plauciy strukttira. Matomi poky¢iai
leidZia jtarti ir kitas ligas, imituojancias
IPL, taip pat stebéti plauciy pokycius
dinamikoje.

¢ Plauciy kompiuteriné tomografija (KT) -
tai geresnés vaizdo raiskos tyrimas, tin-
kamesnis radiologiniy plauciy pokyciy
bei histologiniy radiniy palyginimui.
Daznai tai yra vienas pagrindiniy ty-
rimy, ne tik pagrindzianc¢iy IPL, bet
galin¢iy rodyti jos tipa. Skerspjuviy
vaizduose be diseminacijos i$ryskéja ir
kitokio pobudzio difuziniai plauciy in-
tersticinio audinio poky¢iai. Prireikus,
galima nustatyti biopsijos vietg. IPL
radiologinis vaizdas labai priklauso ir
nuo ligos trukmeés.

e Plaudiy funkcijos tyrimai, kuriuos,
panaudojus $iuolaikines technologijas,
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1 lentelé. Vaiky IPL klasifikacija (parengta pagal American Thoracic
Society Documents) [6]

I. Naujagimystéje, kadikystéje badingos ligos ir baklés:

A. Plauciy vystymosi sutrikimai:

. Plau¢iy augimo anomalijos:

. Specifinés, neapibréztos etiologijos, ligos:

. Genetinés ligos, susijusios su surfaktanto stygiumi arba metabo-

Il. Vyresniems vaikams badingos ligos ir buklés:
A. Ligos, nulemtos aplinkos ir kity veiksniy, esant normaliam imuni-

. Sisteminés ligos:

. Ligos, susijusios su imuninés sistemos sutrikimu:

. Ligos, pasireiskiancios kaip IPL:

lll. Neklasifikuojamos ligos (galutinés stadijos ar atlikus biopsija
nenustatoma priezastis)

1. Plauciy alveoliy displazija
2. |gimta alveoliy - kapiliary displazija
3. Alveoliy - kapiliary displazija su plauciy veny neatitikimu

1. Plau¢iy hipoplazija
2. Létinés naujagimiy plauciy ligos:
A. SuneiSnesiotumu susijusilétiné plauciy liga — bronchopul-
moniné displazija
B. ISnesioty naujagimiy jgyta létiné plauciy liga
3. Struktariniai plauciy poky¢ciai, susije su chromosomine liga:
A. 21 chromosomos trisomija
B. Kitos chromosominés ligos
4. Plauciy pokyciai, susije su jgimtomis Sirdies ydomis

1. Intersticiné plauciy glikogenozé
2. Neuroendokrininiy lasteliy hiperplazija

lizmo sutrikimais:

1. Liga lemianti SFTPB geno mutacija

2. Liga lemianti SPFTPC geno mutacija

3. Liga lemianti ABCA3 geno mutacija

4. Liga, kurios histologiné israiska, atitinka surfaktanto baltymo
sutrikima, taciau tikslus genetinis sutrikimas nenustatytas

niam atsakui:

1. Infekciné ir poinfekciné plauciy liga

2. Aplinkos veiksniy nulemtos ligos (alerginis alveolitas, toksiny
inhaliacijos sukeltas pazeidimas)

3. Aspiracijos sindromas

4. Eozinofiliné pneumonija

1. Jungiamojo audinio ligos (sisteminé raudonoji vilkligé, siste-
miné sklerozé, dermatomiozitas/polimiozitas)

. Medziagy kaupimo ligos (mukopolisacharidozé)

. Sarkoidozé

. Langerhanso lasteliy histiocitozé

. Navikiné infiltracija

v b wN

1. Oportunistinés infekcijos

2. Jatrogeniniy priezasciy nulemtos ligos

3. Ligos, susijusios su transplantacija ir organo atmetimu
4. Nezinomos etiologijos difuzinis alveoliy pazeidimas

1. Arterinés hipertenzijos sukelta vaskulopatija

2. Veny okliuziné liga

3. Limfinés sistemos ligos

4. Staziniai pokyciai, esant sutrikusiai Sirdies funkcijai
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ISsami anamnezé — !\lgra apl{nko.s —> Klinikiniai pozymiai
rizikos veiksniy
Klinikiniai
pozymiai v * v
Yra aplinkos Yra ne tik plauciy Vyrauja tik plauciy
rizikos veiksniy pazeidimo pozymiy pazeidimas
v v v
Specifiniai « Ak pgie§.ka prie$ . Serologinigivtyrimai, « Plauciy biopsija
L. specifinius Ag autoAk paieska
tyrimai . L
« Pazeisto organo biopsija
v v Y
Su aplinkos veiksniais Su sisteminém biklém Naujagimiy IPL:
susijusios vIPL: susijusios vIPL: - Intersticiné plauciy
« Alerginis alveolitas « Jungiamojo audinio glikogenozé
- Su vaistais, radiacija ligos » Neuroendokrinini$
susijusi plauciy pazaida « Plauciy vaskulitas Iasteliy hyperplazija
« Granuliominé liga « Létinis naujagimiy
+ Metaboliniai sutrikimai alveolitas
Klasifikacija . Le.mger.han.so lasteliy - Plauciy sztymosi
histiocitozé anomalijos
« VIPL susijusi su kity VIPL susijusio su
organy ir sistemy alveolinés struktiros
patologija pazeidimu:
- Epitelis ir alveolinis
tarpas
- Kapiliarai
« Intersticiumas

1 pav. Vaiky IPL etiologijos paieSka: pagrindinés buklés ir specifiniai tyrimai (pagal Clement et al. Orphanet Journal of
Rare Diseases, 2010) [5]

2 lentelé. Geny mutacijos, atsakingos uz surfaktanto deficito nulemta vaiky IPL (pagal Young LR. Classification of diffuse
lung disease in infants and children. UpToDate, 2016) [7]

Geny mutacijos | SFTPB SFTPC ABCA3 NKX2.1
Paveldimumas Autosominis Automsominis Autosominis Autosominis
recesyvinis dominantinis recesyvinis dominantinis
Klinikinis pasi- Naujagimiy RDS Vaiky IPL Naujagimiy RDS Naujagimiy RDS
reiskimas Suaugusiyjy IPL Vaiky IPL Vaiky IPL
Naujagimiy RDS Besikartojancios infekcijos

Be plauciy ligy klinikos

Prognozé Letali naujagimystéje Jvairi Letali naujagimystéje | Letali naujagimystéje
ISgyvenamumas iki Jvairaus sunkumo Jvairaus sunkumo
60 mety vaikystéje vaikystéje

Gydymo galimy- | Simptominis gydymas | Simptominis GKK Simptominis GKK Simptominis

bés, aprasomos | Plaudiy transplantacija | Azitromicinas Hidroksichlorkvinas

literataroje Hidroksichlorkvinas Plauciy transplan-

Plauciy transplantacija | tacija

plauciy talpa (FVC) ir forsuoto iskvépimo taris loginius, citologinius tyrimus, nustatyti uzdegi-
per pirmg sekunde (FEV)), esant normaliam arba minius poky¢ius. Sis tyrimas padeda diagnozuoti
padidéjusiam Gaensler’io indeksui (FEV,/FVC). aspiracijos sindromg ir tokias ligas, kaip, plauciy

e Bronchoskopija su bronchoalveoliu lavazu (BAL) - hemoraginis sindromas, plauciy alveoliy proteino-
tai dazniausiai naudojama invazinés diagnostikos z¢, plauciy histiocitozé, sarkoidozé, Niemann-Pick
ridis. Svarbu atlikti BAL mikrobiologinius, histo- liga ir kt.
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Jtariama vIPL , vIPL sindromas

Paneigti, gydyti pagrindines, speficines ligas:
« Infekcija, sepsis, pneumonija

« ]gimta Sirdies yda, plautiné hipertenzija

« ZIV,imunodeficitas; CF; aspiracija

Nustatyta
specifiné liga

A

¢ Nenustatyta specifiné liga ¢
Slm.ptoma{ teSIaSI,'nl.JSt.atyta | vIPL | Greitai progrglsuo!anfl Ilgos eiga,
diagnozé nepasitvirtino blogéjanti buklé
Simptomal tesiasi, nustatyta - Plaugiy KT Genetiniai tyrimai
diagnozé nepasitvirtino
IPL, kurios prle'za'SC|a| Pokyciai, budlngl.genetlﬂems, o Nustatyta
nustatyti reikia surfaktanto disfunkcija Neigiami LT
- . . o . genetiné liga
iSsamesnio tyrimo nulemianc¢ioms ligoms
¢ ¢ v
PLAUCIY BIOPSIJA

----- » — Rekomenduojama apsvarstyti tyrimo pasirinkima esant neigiamai $eiminei anamnezei.
--------- » - Tyrimo pasirinkimas esant teigiamai Seiminei anamnezei.

2 pav. Naujagimiy IPL diagnostikos algoritmas (parengta pagal American Thoracic Society Documents) [6]

Paneigti, gydyti pagrindines, speficines ligas:
- Infekcija,pneumonija

« |gimta Sirdies yda, plautiné hipertenzija

« ZIVimunodeficitas; CF; aspiracija

v

Liga nenustatyta, persistuojantys simptomai
nepaisant skiriamo gydymo

v

Plauciy KT
Alveolinei proteinozei Reikalingi iSsamesni tyrimai NLH badingas
badingas vaizdas pokyciams nustatyti vaizdas
Genetiniai tyrimai | | Apsvarstyti Jei jmanoma, L sudzl:i:\-er)ma
v v A nPFT atlikti nPFT
su NLH
Mikroskopinis vaizdas ¢ ¢
Diagnozé Neigiami panasus j genetinio
surfaktanto sutrikima nPFT
A nesuderinama Stebésena
su NLH
v v ¢
nPFT
PLAUCIY BIOPSIJA < nesuderinama
su NLH

Santrumpos: CF - cistiné fibrozeé, NLH — neuroendokrininiy lasteliy hiperplazija, nPFT — naujagimiy plauciy funkcijos tyrimas, ZIV - zmogaus imunodeficito
virusas.

3 pav. IPL diagnostikos algoritmas kadikiams (> 1 mén. amziaus) ir vaikams (parengta pagal American Thoracic Society
Documents) [6]
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3 lentelé. Rekomenduojamas vaiky intersticiniy plauciy ligy gydymas (parengta pagal Bush A ir kt. Thorax, 2015) [3]

Ventiliuojami vaikai, sergantys IPL,
arba ryskéjantis ventiliacijos poreikis

Neventiliuojami vaikai, sergantys IPL,
arba ryskéjantis ventiliacijos poreikis

Metilprednizolonas
Dozé
Atsako laikas
*Komentaras

Intraveninis 10 mg/kg arba 500 mg/m?
7 dienos
Kai kurie centrai skiria 30 mg/kg

Intraveninis 10 mg/kg arba 500 mg/m?

28 dienos

Kaip alternatyva geriamam prednizolonui. Vartojama
pries kitus gydymo badus

Prednizolonas
Dozé

1 mg/kg per burna, vartojamas tarp
metilprednizolono pulsy

2 mg/ kg gerti, kaip alternatyva metilprednizolono
ksipulsams. Vartojama pries kitas gydymo priemones

Atsako laikas 7 dienos 28 dienos
Hidroksichlorokvinas
Dozé 10 mg/kg 10 mg/kg
Atsako laikas 21-28 dienos 3 mén.
*Komentaras Kai kuriuose centruose vaikams <6 mety | Kai kuriuose centruose vaikams <6 mety skiriama 6,5

skiriama 6,5 mg/kg siekiant sumazinti
toksiskuma

mg/kg siekiant sumazinti toksiskuma

Néra pirmenybés pries azitromicing

54 proc. laikomas vieninteliu gydymo bidu lengvai
stabiliai vaiky IPL

Azitromicinas
Dozé
Atsako laikas
*Komentaras

10 mg/kg 3 dienas per savaite
3 mén.

10 mg/kg 3 dienas per savaite

3 mén.

Néra pirmenybés pries hidroksichlorokving

51 proc. laikomas vieninteliu gydymo bidu lengvai
stabiliai vaiky IPL

4 lentelé. Klinikiniy duomeny pokyciai, reik§mingi vertinant gydymo veiksminguma (parengta pagal Bush A ir kt. Thorax,

2015) [3]
Maziausias tikimasis Realiausias atsakas Geriausias tikimasis
atsakas (proc.) (proc.) atsakas (proc.)
Sirdies susitraukimy daznio mazéjimas 10 20 -
Kvépavimo daznio mazéjimas 5 10 20
SpO2 didéjimas 5 10 -
Nereikia deguonies - - Taip
Nereikia ventiliacijos - - Taip

*PrieSingai, tokio dydzio pablogéjimas buty laikomas reiksmingu nuosmukiu.
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Laboratoriniai tyrimai batini uzdegiminiams
procesams nustatyti, serologiniams tyrimams
dél autoimuniniy ligy atlikti, imuninés sistemos
funkcijai jvertinti.

Genetiniai tyrimai yra svarbiausi ankstyvajame
amziuje, kai IPL yra sunkios eigos ir jtariamos
genetinés ligos, susijusios su surfaktanto stygiumi
arba jo metabolizmo sutrikimais (2 lentelé) [7].
Kai kuriais atvejais genetiniai tyrimai gali rodyti
ir kitas sistemines ligas (pvz., imuninio atsako
sutrikimus), nulémusias vIPL pasireiskimg.
Struktariniams $irdies ir kraujagysliy sistemos
poky¢iams ir plautinei hipertenzijai jvertinti
svarbus echokardiografinis tyrimas.

Plauciy biopsija rekomenduojama naujagimiams

ir kadikiams, kuriems yra IPL klinikiniy poZymiy,
sunki ligos eiga, taciau kiti diagnostiniai tyrimai
buvo neinformatyvis. Svarbu atlikti plauc¢iy audinio
méginio elektroning mikroskopija, histopatologi-
nius, imunohistocheminius, imunofluorescencinius
tyrimus, i$tirti mikrobiologines kulttras audinyje.

Kaip skubiai ir kokia tvarka reikia atlikti auks$ciau
minétus tyrimus, priklauso nuo anamnezés, ligos sun-
kumo laipsnio, eigos ir trukmeés, taip pat nuo paciento
amziaus, imuninés sistemos sutrikimy bei kity organy
pazeidimy [6].

Pagrindiniai vIPL diagnostikos principai, priklauso-
mai nuo vaiko amziaus, pateikiami 2, 3 pav. [6]. Deja,
kartais netgi po pilno iStyrimo nepavyksta nustatyti
vIPL sukélusios priezasties.
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GYDYMAS IR PROGNOZE

IPL gydymas ir prognozé priklauso nuo liga sukélu-
sios priezasties. Dazniausiai pakanka pasalinti rizikos
veiksnius, diagnozuoti ir i§gydyti infekcijas, taciau kai
kurioms IPL formoms, pvz., sukeltoms tam tikry ge-
netiniy sutrikimy, vienintelis gydymo baidas — plauciy
transplantacija. Tiksliy rekomendacijy, kaip turéty bati
gydoma vaiky IPL, néra. Gydymo pasirinkimas daznai
grindZiamas atliktais moksliniais tyrimais, ligos atvejy
analizémis bei klinikine patirtimi [1, 6].

. Spec1ﬁms gydymas [1, 2]:

antibakterinis infekcijy gydymas;

- rijimo sutrikimy ir (arba) gastroezofaginio ref-
liukso (GER) su aspiracijos sindromu gydymas;

- sergantiesiems alerginiu alveolitu - liga suke-
lianc¢io antigeno i$ aplinkos pasalinimas;
gydomasis bronchy alveolinis lavazas.

. Slmptomlms gydymas [2, 4]:
— deguonies terapija;
- invaziné ar neinvaziné plauciy ventiliacija.
o Bronchus plec¢iamieji vaistai pagal poreikj [1].
o Zalingy aplinkos veiksniy pasalinimas (rikymas
ir kt.) [2].
o Subalansuota, pakankama mityba [1].
o Skiepai nuo gripo kiekvienais metais ir kiti skie-

pai pagal plana [1]:

- Vaiky, turin¢iy imunodeficita, rekomenduo-
jama neskiepyti gyvais susilpnintais skiepais,
jiems papildomai skiriama profilaktika nuo
Pneumocystis jiroveci.

o Imunosupresinis ir (arba) imunomoduliacinis

gydymas [1]:

- Sisteminiai kortikosteroidai skiriami gydyti
IPL, susijusioms su jungiamojo audinio ligo-
mis, alerginiam alveolitui, limfoidinei intersti-
cinei pneumonijai, eozinofilinei pneumonijai,
sarkoidozei ir autoimuninéms ligoms. Taip
pat gali bati skiriami gydant genetines ligas,
sukeltas SFTPC ir ABCA3 mutacijy.

— Hidroksichlorokvinas — skiriamas deskvama-
ciniam intersticiniam pneumonitui, limfoci-
tiniam intersticiniam pneumonitui, plauciy
hemoraginiam sindromui, surfaktanto disfunk-
cijos sutrikimams (SFTPC, ABCA3) gydyti.

— Kiti citotoksiniai vaistai (ciklofosfamidas, mi-
kofenolato mofetilis, azatioprinas ir kt.) — ski-
riami jungiamojo audinio ligoms, smulkiyjy
kraujagysliy pazeidimui, SFTPC geno sutriki-
mui ir kitoms sunkioms, progresuojanc¢ioms

ligoms gydyti.
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- Skiriant §j gydyma, pacientai turi bati atidziai
stebimi dél galimy $alutiniy poveikiy.

- Bush A. su bendraautoriais rekomenduoja
Delfi metodu nustatytg pradinio gydymo
protokola (3, 4 lentelés) [3].

« Plauciy transplantacija [1, 6]:

- reikalinga kadikiams arba vaikams, kuriems
yra sunki, progresuojanti ligos eiga ir skiria-
mas gydymas neveiksmingas.

— taivienintelé iSeitis vaikams, turintiems SFTPB,
ABCA3 geny mutacijas ir alveoliy kapiliary
displazija su plauciy veny neatitikimu.

- Transplantacija prailgina i§gyvenamuma 5-7
metais atitinkamai — 51 ir 45 proc. tikimybe.

o Savitarpio pagalbos grupés ir tinkamas artimyjy

informavimas apie liga [6].

o Genetiko konsultacija $eimai, kurioje yra vaikuy,

serganciy IPL [6].

APIBENDRINIMAS

Vaiky IPL priklauso labai rety ligy grupei, todél ju
diagnostika ir gydymas dazniau grindziami atskiry
autoriy rekomendacijomis nei visuotinai priimtais
sutarimais. Kartais $iy ligy patikslinimui reikia di-
deliy techniniy ir finansiniy galimybiy, o kartais jas
diagnozuoti sudétinga dél paciento amziaus ir (arba)
sveikatos biiklés. Gydymas priklauso nuo etiologijos
ir ligos formos. Kai kurios vIPL dinamikoje iSnyksta ir
turi gerg prognoze, kitos yra greitai progresuojancios
ir lemia greitg bei ankstyva mirtj.

Batinas tarptautinis bendradarbiavimas, siekiant
geriau pazinti, diagnozuoti bei gydyti vaiky intersti-
cines plauciy ligas.
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