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Santrauka. Idiopatinés intersticinés pneumonijos — nezinomy priezasciy sukeltos ligos, priklausancios intersticiniy plauciy ligy
grupei. Siomis ligomis sergantys pacientai j gydytoja daZniausiai kreipiasi dél dusulio ar sauso kosulio. Diagnozé kartais nustatoma
remiantis didelés skiriamosios gebos kompiuterinés tomografijos duomenimis, bet dazniausiai tiksliai diagnozei patvirtinti reikalinga
chirurginé plauciy audinio biopsija. Klinikinéje praktikoje idiopatinés intersticinés pneumonijos diagnostika yra sudétinga, rekomen-
duojama, kad diagnozé baty nustatyta bendru pulmonologo, radiologo ir patologo sprendimu, jvertinus atlikty tyrimy duomenis.
Siekiant palengvinti 3iy ligy diagnozavimo ir gydymo sampratg iSleista mokomoji knyga ,Idiopatinés intersticinés pneumonijos”.

Intersticinés plauciy ligos — gana paslaptinga ligy grupé,
apimanti daugiau kaip du $imtus nevéziniy, neinfekciniy,
aminiy ar létiniy ligy, pazeidzianciy intersticinj plauciy
audinj. Sios ligos retos, sudaro apie 15 proc. visy plauciy
ligy. Sergamumas vyry - 80,9 i$ 100 takst., motery - 67,2
i$ 100 takst. Dalis jy sunkios, greitai progresuojancios,
reikalingos specifinio gydymo, todél jas batina kuo sku-
biau diagnozuoti.

Dazniausiai nustatomos intersticiniy plauc¢iy ligy
priezastys yra aplinkos veiksniai (ypac organinés ir neor-
ganinés kilmés dulkeés), aps$vita, vaistai, jos gali i$sivystyti
ir sergant daugeliu sisteminiy jungiamojo audinio ligy.
Siuo metu skiriamos $ios intersticiniy plauciy ligy gru-
pés: sukeltos sisteminiy jungiamojo audinio ligy; jatro-
geninés; profesinés; imuninés; idiopatinés intersticinés
pneumonijos; kitos.

Intersticinéms plauciy ligoms priskiriama ir nedidelé,
heterogeniska, nezinomy priezasciy sukelta intersticiniy
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plauciy ligy grupé — idiopatinés intersticinés pneumoni-
jos. Sergant idiopatinémis intersticinémis pneumonijo-
mis, iki $iol nezinomas veiksnys sukelia plauciy paren-
chimos uzdegima, o véliau ir fibroze. Remiantis 2013
mety klasifikacija skiriamos 6 pagrindinés (idiopatiné
plauciy fibrozé; idiopatiné nespecifiné intersticiné pneu-
monija; respiracinis bronchiolitas su intersticine plauciy
liga; deskvamaciné intersticiné pneumonija; kriptogeniné
organizuojamoji pneumonija; aminé intersticiné pneu-
monija) ir 2 retos (idiopatiné limfoidiné intersticiné
pneumonija; idiopatiné pleuroparenchiminé fibroelas-
tozé) idiopatinés intersticinés pneumonijos. Dazniausia
ju - idiopatiné plauciy fibrozé, sudaranti daugiau kaip
puse i$ visy $iy ligy atvejy. Remiantis jvairiais $altiniais,
Europos Sgjungoje yra apie 80—100 tukst. pacienty, ser-
ganciy idiopatine plauciy fibroze. Sergamumas kitomis
idiopatinémis intersticinémis pneumonijomis néra tiks-
liai zinomas.

Dazniausiai sergantieji intersticinémis plauciy ligo-
mis j gydytoja pulmonologa kreipiasi nustacius difuzi-
niy pokyciy kratinés lastos rentgenogramoje; atsiradus
ir nuolat stipréjant dusuliui, sausam kosuliui; kai sergant
sistemine jungiamojo audinio liga i$ryskéja plauciy pa-
Zeidimo simptomai; jtarus profesine liga.

Tiriant pacientus dazniausiai nustatomas dujy difu-
zijos ir restrikcinio tipo ventiliacinés plauciy funkcijos
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sutrikimas. Jeigu atsiranda kvépavimo nepakankamumas,
jis buna hipokseminis hipokapninis. Periferinio kraujo
tyrimy rezultatai dazniausiai nespecifiniai, taciau, jta-
riant sisteminés jungiamojo audinio ligos sukelta plauciy
pazeidima, tiriami sisteminiy ligy Zymenys. Bronchoalve-
olinio lavazo tyrimas néra labai naudingas intersticiniy
plauciy ligy diagnostikai, taciau gali suteikti papildomos
informacijos, kai jo rezultatai derinami su kity tyrimy
duomenimis.

Kratinés lastos rentgenograma — tik atrankinis tyri-
mo metodas. Didelés skiriamosios gebos kompiuteriné
tomografija yra radiologinés intersticiniy plauciy ligy
diagnostikos aukso standartas. Sio tyrimo jautrumas di-
agnozuojant jas yra 95 proc. o specifiSkumas — beveik
100 proc. Remiantis $io tyrimo vaizdais, galima parinkti
ir plauc¢iy audinio biopsijos vieta, jei ji yra reikalinga.

Jei po visy atlikty klinikiniy, laboratoriniy ir radiolo-
giniy tyrimy intersticinés plauciy ligos diagnozé nepa-
aiskéja, reikia atlikti plauciy audinio biopsija. Maziausiai
invaziné yra transbronchiné biopsija, tac¢iau ji tinkama
tik tuo atveju, jei histologiskai istirti bei diagnozei nusta-
tyti pakanka nedidelio plauciy audinio fragmento (pvz.,
diagnozuojant sarkoidoze, eozinofiline pneumonija), ir
beveik jokiu atveju netinka, kai jtariama idiopatiné in-
tersticiné pneumonija. Daznai intersticiniy plauciy ligy
pozymiai nesitelkia vienoje vietoje, o randami i$sibarste
plauciy audinyje, todél histologinei diagnostikai naudo-
jami chirurginiai metodai (vaizdo torakoskopiné arba
atviroji plauciy audinio biopsija, imama torakotomijos
metu), kuriy metu gaunamas didesnis medziagos kiekis
histologiniam tyrimui.

Pagrindiniai histologiniai pozymiai, sergant inters-
ticinémis plauciy ligomis, yra fibroblasty proliferacija
ir kolageno depozicija, taciau galimy histologiniy po-
Zymiy yra maziau nei paciy ligy. Kai kurie pozymiai
yra patognominiai ir badingi tik tam tikrai ligai, taciau
daugiau tokiy, kurie gali buati randami esant jvairioms
intersticinéms plauciy ligoms. Reikalinga paminéti, kad
histologinis tyrimas mazai naudingas, jei intersticiné liga
paskutinés stadijos ir yra ryski fibrozé (bus rasti tik ne-
specifiniai pokyciai) arba po gydymo, nes patys vartojami
vaistai gali sukelti plauciy pazeidima.

Intersticinés plauciy ligos negali buti diagnozuojamos
remiantis vien tik biopsija. Diagnozuojant $ias ligas, ba-
tinas pulmonologo, radiologo ir patologo bendradarbia-
vimas. Pulmonologas gali nurodyti, kad yra intersticinés
plauciuy ligos pozymiy, kurie leisty galvoti apie tam tikros
diagnozés tikimybe. Radiologas gali susiaurinti tikimybe
atsizvelgdamas | didelés skiriamosios gebos kompiute-
rinés tomografijos duomenis. Kadangi histologiniai po-
ky¢iai yra santykinai mazo specifiSkumo, patologas turi
turéti klinikinés informacijos ir radiologiniy tyrimy duo-
menis. [vertine visus turimus duomenis, $ie specialistai
turéty prieiti prie bendros i$vados.
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Dauguma intersticiniy plauciy ligy gydomos citos-
tatikais ir gliukokortikoidais. Pacientams taip pat reko-
menduojama reabilitacija, kuri gerinty plauciy funkcija,
esant kvépavimo nepakankamumui — gydymas deguo-
nimi, kai kuriems - nuolatiné ambulatoriné neinvaziné
arba net invaziné plauciy ventiliacija. Plauciy pazeidi-
mui progresuojant, sprendziama, ar reikalinga plaudiy
transplantacija.

Ligoniai, sergantys idiopatinémis intersticinémis
pneumonijomis, turéty bati gydomi universitety ligoni-
nése. Empirinis gydymas neturéty buti skiriamas, jei néra
tikslios diagnozés, nes vaistai (gliukokortokoidai, imuno-
supresiniai) sukelia daug $alutiniy reiskiniy ir gali bati
neveiksmingi gydant kai kurias intersticines plauciy ligas.
Pavyzdziui, idiopatiné plauciy fibrozé laikoma atsparia
gydymui standartiniais vaistais. Siai ligai gydyti gali bati
skiriami specifiniai vaistai (pirfenidonas, nintedanibas).

Jau praéjo dvide$imt mety nuo tada, kai Lietuvoje
buvo isleistas atskiras leidinys gydytojams praktikams,
kuriame i$samiai aprasytos intersticinés plauciy ligos, o
atskiros knygos apie idiopatines intersticines pneumoni-
jas isleista nebuvo iki $iol. Pastaruoju metu $ioje srityje
atsirado nemazuy diagnostikos ir gydymo pokyc¢iy. Dél
iy priezas¢iy LSMU MA pulmonologai kartu su radi-
ologais ir patologais isleido mokomaja knyga ,Idiopati-
nés intersticinés pneumonijos”. Knyga paradyta norint
palengvinti $iy ligy diagnozavimo ir gydymo samprata,
pateiktos naujausios tarptautinés diagnostikos ir gydymo
rekomendacijos. Joje trumpai apzvelgtos ir kitos inters-
ticinés plauciy ligos, pateikta sukaupty radiologiniy ir
histologiniy duomeny.

Autoriai tikisi, kad leidinys bus vertingas ne tik medi-
cinos studentams ir rezidentams, bet ir jau dirbantiems
pulmonologams, radiologams, patologams, vidaus ligy,
$eimos ir kity specialybiy gydytojams.

DEVELOPMENTS IN IDIOPATHIC INTERSTITIAL PNEUMONIAS

GRETA MUSTEIKIENE
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LITHUANIAN UNIVERSITY OF HEALTH SCIENCES

Keywords:interstitial lung diseases; idiopathic interstitial pneumonias; idiopathic
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Summary. Idiopathic interstitial pneumonias are diseases of unknown cause and
belong to the group of interstitial lung diseases. Patients suffering from these diseases
usually complain of dyspnoea or dry cough. The diagnosis of idiopathic interstitial
pneumonia is sometimes based on high-resolution computed tomography, but gene-
rally it requires a surgical lung biopsy. In clinical practice, diagnosis of these diseases
is difficult, and it is recommended that the diagnosis is made by a common decision
of pulmonologist, radiologist and pathologist. In order to facilitate the diagnosis and
treatment of these diseases, the teaching book “Idiopathic interstitial pneumonias”
was published.
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