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Santrauka. Idiopatiné plauciy fibrozé, dar vadinama kriptogeniniu fibroziniu alveolitu, yra létiné, greitai progresuojanti, neaiskios kilmés
intersticiné plauciy liga. Ji viena i$ dviejy klasikiniy intersticiniy plauciy ligy — kita sarkoidozé [1]. Specifiniu pofZitiriu IPF yra savito tipo,

kuriam bidinga savita histologiné struktara [2].

ETIOLOGIJA

Plauc¢iy fibrozé daznai vadinama autoimunine liga.
Tiksliau ji apibadinama kaip idiopatiné plauciy audinio
fibrozé ir minimalus intersticinis uzdegimas [3]. Pacien-
tams, sergantiems idiopatine plauciy fibroze, retai nu-
statoma autoantikiiny, kurie yra specifinis autoimuniniy
ligy Zymuo. Be to, daug autoimuniniy ligy, siejamy su
»plauciy fibroze®, kaip antai skleroderma, yra labiau jun-
giamojo audinio uzdegimo liga [4]. Kartais ji siejama su
rakymu [5] ir surakomo tabako kiekiu [6].

KLASIFIKACIJA

Idiopatiné plauciy fibrozé yra idiopatinio intersticinio
plauc¢iy uzdegimo tipas, kuris priklauso intersticiniy
plauciy ligy grupei [7].
Idiopatinis intersticinis plau¢iy uzdegimas apima:
+ idiopatine plauciy fibroze (IPF) (bendriausias);
+ nespecifinj intersticinj plauciy uzdegima;
+ kriptogeninj organizuojantj plauciy uzdegima;
o Gminj intersticinj plauciy uzdegima;
« respiracinj bronchiolita, susijusj su intersticinémis
plauciy ligomis;
+ deskvamacinj intersticinj plau¢iy uzdegima;
« limfoidinj intersticinj plauciy uzdegima.
IPF dazniau serga vyrai ir vyresni nei 50 mety asmenys.
Si liga baigiasi mirtimi praéjus vidutiniskai 2,5-3,5 mety
nuo diagnozés nustatymo — priklauso nuo sunkumo, bet
kai kurie pacientai iSgyvena daugiau negu 10 mety [7].
Ligos pradzioje simptomai laipsniski. Bendriausi yra
dusulys (pasunkéjes kvépavimas), neproduktyvus kosu-
lys, bagno lazdeliy formos pirstai ir plauciy traskéjimas
kvépuojant [7]. Sie pozymiai gali bati ir sergant kitomis
plauciy ligomis.
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Gydanciajam gydytojui sunku pagal anamnezés duo-
menis, klinikinius simptomus, plauciy radiologinius po-
ky¢ius ir funkciniy tyrimy rezultatus atskirti IPF nuo
kity plauciy ligy: asbestozés, intersticinés plauciy ligos,
susijusios su sklerodermija, misria jungiamojo audinio
liga ar reumatoidinio artrito plautine israiska, hiperer-
ginio pneumonito ar Langerhanso lasteliy histiocitozés;
jonizuojanciosios spinduliuotés sukeltos fibrozés; taip
pat plauc¢iy pokyciy sukelty chemoterapijos ciclofos-
famidais, nitrofuranu, metotreksatu ir kitais toksiniais
vaistais.

Tokiais atvejais, kai diagnozé abejotina, ,aukso stan-
dartas“ — plauciy biopsija. Taciau ji atliekama tik tuo
atveju, kai procediros keliama pavoja pranoksta nu-
statytos diagnozés nauda, t. y. ji turés lemiamos jtakos
gydymui ir ligos baigé¢iai. 2002 m. Amerikos kratinés
lastos specialisty ir Europos respiratology draugijy nu-
tarimu buvo suformuluoti aiskis diagnostiniai kriterijai,
pagal kuriuos galima nustatyti IPF diagnoze be plauciy
biopsijos [7].

IDIOPATINES PLAUCIU FIBROZES POZYMIAI

Radiologiniai pozymiai

Paprastose kratinés lgstos rentgenogramose matyti
sumazéjusi plaucio apimtis ir paryskéjes deformuotas
plaucio piesinys. Kai plauciy fibrozé jau pazengusi, ma-
toma plauciy emfizema ir daugialypés oro prisipildziu-
sios ertmés. Kai liga lengvesnés stadijos, $ie pokyciai
gali bati minimalds.

Kratinés lgstos kompiuterinés tomografijos tyrimo
duomenys priklauso nuo ligos trukmés. Ligos pradzioje
nustatomas matinio stiklo vaizdas (badinga alveolitui
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ar/ir pradinei fibrozei). Vélyvojoje stadijoje matoma re-
tikuliniy ir cistiniy plau¢iy poky¢iy, trakciniy (tempimo)
bronchektaziy. Tipisky plauciy pokyciy, nustatyty atlie-
kant spiraline kompiutering tomografijg, specifiSkumas
IPF — daugiau kaip 90 proc., jautrumas — apie 80 proc.

Plauciy funkcijos pozymiai

Tiriant plauciy funkcija diagnozuojamas restrikcinio poba-
dzio ventiliacinés plauciy funkcijos sutrikimas, sumazéjusi
dujy difuzija. Sergant IPF, plauciy gebéjimas $alinti i§ orga-
nizmo angies oksida esti pablogéjes — tai gali bati vienintelis
diagnostinis kriterijus ankstyvoje ligos stadijoje [9].

Histologiniai poZymiai

Norint nustatyti IPF histologiniu tyrimu, biopsinés me-
dziagos kiekis turi buti gana didelis, kad buty jmanoma
jvertinti pagrindine plaucio architektiarg. Biopsinés me-
dziagos, paimamos i§ plaucio per bronchus, nepakanka,
todél reikiamam jos kiekiui gauti reikia chirurginés tora-
kotomijos arba torakoskopijos [7].

IPF atveju plaucio audinyje matyti fibrozé bei intersti-
ciniam plauciy uzdegimui budingi poky¢iai [10]. Pagrin-
diniai IPF histologiniai kriterijai: fibroblasty zidiniai, atsi-
radusios laikinos nevienalytés struktaros, plau¢iy audinio
pertvary ir popleuriné fibrozé ir palyginti $velnus létinis
intersticinis uzdegimas [7]. IPF atveju nematyti ry$kaus uz-
degimo elementy, mikroorganizmy, eozinofily ir asbesto
kineliy — tai padeda susiaurinti diferencine diagnostika.

DIAGNOZE

IPF diagnozé gali bati patvirtinta vien tik biopsija be kli-
nikiniy pozymiy ar tyrimy, aprasyty anksc¢iau. Gydyto-
jo pulmonologo ir radiologo sutarimu, esant tipiskiems
fibroziniams pokyc¢iams kratinés lastos kompiuterinéje
tomogramoje ir tam tikrai klinikinei simptomatikai, gali-
ma jtarti IPF. Tuo remiantis 2002 m. ATS/ERS nutarimu
patvirtinti pagrindiniai batinieji 4 diagnostikos kriterijai,
kuriems esant galima nustatyti IPF be plauciy audinio

biopsijos [7]:

1. Neéra kitos galimos Zinomos IPF priezasties.

2. Sutrikusi plauciy funkcija (restrikcinio pobadzio), su-
mazéjusi dujy difuzija, hipoksemijos pozymiai.

3. Kratineés lastos kompiuterinéje tomogramoje nustato-
ma plauciy fibrozés pozymiy.

4. Atlikus bronchoskopine plauciy biopsija ar bronchy
ir alveoliy nuoplovy tyrimg (BAL), nenustatoma kitos
ligos pozymiy.

Mazieji kriterijai (batini trys i$ keturiy):

1. Amzius — daugiau kaip 50 mety;

2. Nepaaiskinamu dusuliu pasireiskianti ligos pradzia;

3. Ligos trukmé ilgesné nei 3 ménesiai;

4. Auskultuojant plaucius girdima pnaumofibroziné kre-
pitacija.

GYDYMAS

Siuo metu néra bendro susitarimo, kaip gydyti IPE, taigi
specifinio gydymo néra. Gydoma atsizvelgiant j konkrety
ligos atvejj, ligos eiga ir sunkuma [12].
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Ivairiy $altiniy duomenimis, po gydymo pageréja tik
apie 10-30 proc. IPF serganciy ligoniy buklé, taciau vi-
siems pacientams, kuriems diagnozuojama IPEF, gydyma
reikia skirti ir jvertinti jo veiksminguma.

Paprastai skiriama geriamojo prednozolono po 0,5
mg/kg kino svorio per para. Gydymo efektas vertinamas
po triju ménesiy. Dauguma autoriy gydyma rekomenduoja
testi tik tada, kai yra palankus poveikis ir galima gydymo
nauda yra didesné uz galimg zalg.

Siuo metu vyksta klinikiniai tyrimai, kuriais vertina-
mas IPF gydymas prednizolonu kartu su ciklofosfamidu
ir azatioprinu, pastebéta, kad derinys sukelia mielotoksinj
poveikj.

Dar vienas tiriamas vaistas IPF gydyti yra gama 1b
interferonas. Anksciau jis buvo laikytas prioritetiniu antifi-
broziniu preparatu, bet manoma, kad ateityje, jei klinikiniy
tyrimy rezultatai bus sékmingi, IPF bus gydoma pirfeni-
donu ir bosentanu. Nustatyta, kad prie gydymo predni-
zolono ir ciklofosfamido bei azatioprino deriniu pridéjus
antioksidanto N-acetilcisteino, plauciy funkcija neblogéjo
ilgiau nei 12 ménesiy [13].
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Summary. Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF), also known as cryptogenic
fibrosing alveolitis, is a chronic, progressive interstitial lung disease with
an unknown cause. It is one of the two classic interstitial lung diseases,
the other being sarcoidosis[1].

More specifically, IPF is defined as a distinctive type of chronic fibrosing
interstitial pneumonia of unknown cause associated with a histological
pattern of usual interstitial pneumonia (UIP) [2].
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