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Santrauka. Intersticinés plauciy ligos — tai klinikinéje praktikoje santykinai reta heterologiné grupé ligy. Etiologija daz-
niausiai tiksliai nezinoma ir gali bati lemiama daugybés veiksniy. Intersticinés plauciy ligos taip vadinamos dél joms
bidingo uzdegimo Iasteliy pagauséjimo ir susikaupimo, taip pat dél jungiamojo audinio iSve$éjimo plauciy intersticiniame
audinyje. Atskiros intersticinés plauciy ligos daznai esti tarpusavyje panasios tiek pagal klinikinius, tiek pagal radiologiniy
tyrimy duomenis. Tiksliai diagnostikai dazniausiai prireikia operacinés medziagos — biopsinés medziagos nepakanka. Sie-
kiant tikslios diagnostikos, adekvataus gydymo ir ligoniui palankios prognozés, turi buti uztikrintas jvairiy sriciy specialisty

bendradarbiavimas.

Intersticinés plauciy ligos (IPL) — tai daugialypé grupé
plauciy ligy, dar kitaip apibadinamy ,infiltracinémis ar
restrikcinémis®, kurioms badinga uzdegimo lasteliy pa-
gauséjimas ir susikaupimas, taip pat jungiamojo audinio
iSveséjimas plauciy intersticiniame audinyje. Atskiros
intersticinés plauciy ligos daznai esti panasios tiek pagal
Klinikinius, tiek radiologinius pozymius. IPL eiga gali
buti Gminé ar létiné, jy prognozé labai jvairi.

IPL KLASIFIKACIJA

» Aiskios etiologijos IPL: susijusios su sistemine jun-
giamojo audinio liga, Zalingais profesiniais veiksniais,
vaisty vartojimu, infekcija, dél pasikartojancios as-
piracijos, létiniy plauciy ligy (bronchektazés, cistiné
fibroze, létiné obstrukciné plauciy liga, astma).

« Idiopatiné intersticiné pneumonija: idiopatiné plau-
¢iy fibrozé, nespecifiné intersticiné pneumonija,
kriptogeniné besiorganizuojanti pneumonija ir kt.

+ Granuliominés plauciy ligos: sarkoidozé, egzogeni-
nis alerginis alveolitas ir kt.

» Kitos — eozinofiliné pneumonija, plauciy limfan-
giolejomiomatozé, plauciy Langerhanso lasteliy
histiocitozé, alveoliné proteinozé ir kt.
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SEKMINGOS MORFOLOGINES
DIAGNOSTIKOS PRINCIPAI

« Didesnés dalies patologijos diagnostikai nepakanka
bronchoskopiskai paimtos medziagos. Reikia ope-
racinés medziagos i§ informatyviy plauciy viety,
pageidautina bent 1 cm?.

+ Daug naudos duoda atidus tyrimas mikroskopu
mazai padidinus.

» Tiksli intersticinio pazeidimo vieta: centriné acina-
riné (peribronchioliné), perivenoziné, subpleuriné
intersticiné, alveoliné, kraujagysliy.

Komandinis darbas Zenkliai palengvina morfologi-
ne diferencine diagnostika.

JPRASTINE INTERSTICINE PNEUMONIJA (JIP)

Tai neaiskios kilmeés, blogos prognozés létiné inters-
ticiné plauciy liga.

Makroskopiskai plauciai nedaug sumazéje. Fibrozé
ryskesné apatinése skiltyse, subpleurinése srityse ir pa-
lei tarpskiltines pertvaras. Audiniui randéjant, plautis
iSoriskai primena cirozés pazeistas kepenis, pjaviuo-
se — fibrozé, korétumas. Histologinis [IP vaizdas he-
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terogeniskas: saiki limfocitiné intersticiné infiltracija
ir jvairaus laipsnio intersticiné fibrozé greta islikusiy
normalaus plaudiy audinio sri¢iy (1 pav.). Badingas
nevienodas laiko atzvilgiu pokyciy progresavimas:
fibroblasty proliferacija $alia randinio skaidulingo fi-
brozinio audinio, intersticiné fibrozé su neryskiu in-
tersticiniu uzdegimu, ,korétoji“ fibrozé. Kraujagyslése
galima pastebéti intimos fibroze, medijos iSplonéjima,
kas siejama su plautinés hipertenzijos atsiradimu. [IP
nebudinga CD1la teigiamos histiocitinés lastelés, gra-
nuliomos, asbesto kaneliai, kitos neorganinés medzia-
gos, ryski eozinofilija ar ryski limfocitiné intersticiné
infiltracija. Mikroskopinis vaizdas néra patognominis
$iai ligai, JIP reikia atskirti nuo asbestozés, kolageniniy
kraujagysliy ligy, EAA, spindulinio pneumonito, bron-
chektazinés ligos, sarkoidozés, toksinio vaisty poveikio
salygotos patologijos [1, 3].

NESPECIFINE INTERSTICINE
PNEUMONIJA (NSIP)

Patologija, susijusi su kolageninémis ligomis, vaisty su-
keltu pneumonitu, infekciniais procesais, ZIV salygotu
imunodeficitu, egzogeniniu alerginiu alveolitu. Kartais
aiskios priezasties néra (idiopatiné NSIP).

Skiriami du morfologiniai tipai: lastelinis ir fibro-
zinis, pastarasis blogesnés prognozés (persidengia su
[IP). Histologiniai NSIP pozymiai: lengvo ar vidutinio
laipsnio létinis intersticinis uzdegimas, II tipo pneu-
mocity hiperplazija uzdegimo pazeistose srityse; len-
gvo ar vidutinio laipsnio intersticiné fibrozé, vienodas
vaizdas visose srityse, néra zidininio pasiskirstymo;
besiorganizuojanti pneumonija neryski, gali bati tik
zidininiy poky¢iy, néra pazeidimy heterogeniskumo,
neturéty buti fibroblasty proliferacijos, eozinofilai tik
keli arba jy visai néra, néra granuliomy, nebudingi
virusiniai intarpai ar mikroorganizmai (patvirtinama
dazymo metodais) [1].

KRIPTOGENINE BESIORGANIZUOJANTI
PNEUMONTIJA (KOP)

Pazeidimy etiologija nezinoma. Histologiskai audi-
nys nevienodas dél besiorganizuojancios fibrozés ir
dél létinio uzdegimo susidariusios uzdegimo lasteliy
infiltracijos virSutinése kvépavimo taky dalyse. Pazei-
dimo pobudis margas, greta islike nepazeisto audiniy
ploty. Spindziuose besiformuojanti fibrozé uzkemsa
bronchioles, alveolinius latakus ir aplinkines alveoles.
Badingas vienodas laiko atzvilgiu pazeidimo progre-
savimas. Alveolinés pertvaros tik $iek tiek i$plonéja,
matyti intersticinis létinis uzdegimas, $velni II tipo
pneumocity hiperplazija. Vaizdas néra specifiskas,
panasiy pokyciy gali bati esant kitos etiopatogenezés
plauciy pazeidimo atvejais (infekcijos, infarktai, neo-
plazmos, abscesai, hemoragijos), todél diagnoze reikéty
gristi atsizvelgiant ir j anamneze, klinikinius ir kity
tyrimy duomenis [2].
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UMINE INTERSTICINE PNEUMONIJA (UIP)

Liga yra etiologiskai susijusi su uremija, infekcija, vais-
ty toksiskumu, toksinémis inhaliacijomis, sepsiu, $oku,
trauma, kolageninémis ligomis, transfuzijomis.

Morfologinis vaizdas difuzinis, pazeidimas progre-
suoja vienodai laiko atzvilgiu. I tipo pneumocitai suyra,
atsidengia pamatinés membranos. Budingos hialininés
membranos, susidariusios i§ kraujo ir suirusiy alveo-
liocity citoplazmos bei branduoliy liekany (2 pav.).
Ketvirta penkta para hialininés membranos matomos
geriausiai. Alveoliy pertvaros sustoréja. Vélyvesnése
stadijose budinga oro tarpuy susidarymas, cistiniy da-
riniy formavimasis, kai kuriais atvejais plauciy hiper-
tenzija [1, 3, 4].

LIMFOCITINE INTERSTICINE
PNEUMONIJA (LIP)

Reta patologija, galinti bati idiopatiné ar susijusi su
infekcija, kolageninémis kraujagysliy ligomis, imuno-
deficito bakle, autoimunine hemolizine anemija, vaisty
sukelta patologija ir kt.

LIP budinga difuziné intersticiné nemonokloniné
limfocitiné infiltracija plauciuose, pazeidimas alveoliy
sienoje ne pagal limfagysles (kas labiau budinga limfo-
moms), T limfocity, plazmocity, makrofagy infiltracija,
peribronchiné limfoidiné hiperplazija [4].

DESKVAMACINE INTERSTICINE
PNEUMONIJA (DIP) IR SU RESPIRACINIU
BRONCHIOLITU SUSIJUSI INTERSTICINE
PLAUCIU LIGA (RBIPL)

Abiejy $iy ligy pagrindinis etiologinis veiksnys yra
rakymas.

Deskvamacinei intersticinei pneumonijai budingi
difuziskai i$sidéste gausiis makrofagai su rudu pigmen-
tu alveolése (3 pav.), kvépuojamosios bronchiolés ne-
infiltruotos, alveoliy pertvaros kiek sustoréjusios. Tai
restrikcinis pazeidimas, obstrukcijos néra [4].

Respiraciniam bronchiolitui budingas audinio mar-
gumas, centrinis i$sidéstymas kvépuojamosiose bron-
chiolése, alveoliy latakéliuose gausios sankaupos ruduy
makrofagy, fagocitavusiy rukaly $alutinius produktus.
Kliniskai RBIPL pasirei$kia obstrukcija ir restrikcija.
Vélyvesnése stadijose progresuoja peribronchioliné
fibrozé, plauc¢iy audinio destrukcija, emfizema. Ligos
prognozé — itin palanki nustojus rukyti, nes susidare
poky¢ciai per tam tikra laika regresuoja [4].

EGZOGENINIS ALERGINIS ALVEOLITAS (EAA)

Liga prasideda kaip imuninis organizmo atsakas (III,
IV tipo hipererginé reakcija) i iSorinius antigenus,
kuriy patenka j organizma kvépuojant. Yra daugybé
medziagy, galinciy sukelti organizme panasias reak-
cijas, tac¢iau daznai ligos priezastis vis délto lieka ne-
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1 pav. Salia normalios struktdros plauciy audinio matomi jauny
fibroblasty telkiniai

aiski. Kai kurie antigenai aptinkami tam tikroje, tik
jiems budingoje aplinkoje, todél praktikoje gali buti
vartojami specifiniai ligy pavadinimai, pvz., ,fermerio
plauciai ir kt.

Morfologiskai timiniam alerginiam alveolitui budin-
ga neutrofily infiltracija alveolése ir kvépuojamosio-
se bronchiolése. Létinés eigos EAA budinga jvairaus
laipsnio limfocity, makrofagy, negausiy plazmocity,
eozinofiliniy granuliocity infiltracija j intersticinj au-
dinj ir nenekrozinés granuliomos plauciy periferinése
dalyse, formuojamos citotoksiniy T limfocity, epite-
lioidiniy bei daugiabranduoliy lasteliy. Vélyvesnése
ligos stadijose infiltracija mazéja, vietoje jos atsiranda
nespecifiné intersticiné fibrozé. Histologiskai EAA pie-
$inys néra specifinis, diagnostikai itin svarbi paciento
anamnezé [1, 2, 3].

SARKOIDOZE

Neaiskios etiologijos sisteminé liga, kuriai budingas
granuliomy formavimasis jvairiuose organuose. Dia-
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4 pav. Nenekrozinés granuliomos, sudarytos is epitelioidiniy, dau-
giabranduoliy Iasteliy ir pavieniy limfocity

5 pav. Dentritinés Langerhanso lastelés ir gausts eozinofiliniai
granuliocitai tarp jy
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gnozuojama dazniausiai tada, kai plauciy pazeidimai
buna jau labai pazenge. Prognozé palanki, mirsta ma-
Ziau nei 3 proc. ligoniy.

Histologiniu tyrimu bioptate nustatoma granulio-
my, sudaryty i$§ epitelioidiniy ir gigantiniy daugia-
branduoliy lasteliy, be kazeozinés nekrozés (smulkiy
nekrozés ploty gali bati) (4 pav.). Bronchy ir alveoliy
nuoplovose vyrauja limfocitai. Badinga granuliomy
i$sidéstymas isilgai limfiniy taky, granuliominis vas-
kulitas. Pirmiausia pazeidziama pleura, jungiamojo
audinio pertvaros ir intersticinis audinys apie krau-
jagysles ir bronchus. Granuliomos mazos, pavienés
arba formuojancios konglomeratus, sudarytos i§ epi-
telioidiniy histiocity ir daugiabranduoliy gigantiniy
lasteliy. Histiocitai i$sidéste labai glaudziai ir aiskiai
atskirti nuo aplinkinio audinio. Aplink i$sidéste ko-
lageno sluoksniai, dél kuriy bendras vaizdas primena
svoguno sluoksnius. Granuliomos viduje daznai bana
keli limfocitai, vyrauja CD4 lastelés, o aplink jas — pa-
vieniai CD8, B limfocitai [1, 4].

VEGENERIO GRANULIOMATOZE

Uzdegimo kilmeés vir$utiniy kvépavimo taky ir plauciy
bei inksty pazeidimas. Histologiskai nustatoma gra-
nuliomatozé ir vaskulitas. Viduje granuliomy susidaro
kolikvaciné (fibrininé) nekrozé (rozinés spalvos befor-
mé maseé, branduoliy liekanos, uzdegimo lgstelés), o
aplink ja telkiasi histiocitai su giganti$komis lastelé-
mis. Uzdegimo substrata sudaro limfocitai, plazmoci-
tai, daugiabranduoliai leukocitai ir nedaug eozinofily.
Granuliomos kampuotos formos. Matyti vaskulitas —
kraujagysliy sienelés edemiskos, infiltruotos uzdegi-
mo lasteliy. Fibrinoidiné nekrozé kraujagyslése yra
patognominis Vegenerio granuliomatozés simptomas
[1, 3, 4].

LANGERHANSO LASTELIU HISTIOCITOZE (LH)

Skiriami du tipai: mazginis ir difuzinis. Difuzinés LH
i$sivystymo priezastis yra rikymas.

LH badinga emfizeminiai plauciy audinio poky¢iai,
dentritinés kilmés Langerhanso lasteliy sankaupos
apie vidutinius bei smulkiuosius kvépavimo takus, i$
Langerhanso lasteliy, makrofagy ir eozinofiliniy gra-
nuliocity susidare mazgeliai, bronchioliy destrukcija
bei progresavimas i fibroze be Langerhanso lasteliy.
Langerhanso lasteliy skiriamieji bruozai: citoplazminés
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Birbecko granulés (nustatomos elektroninés mikrosko-
pijos metodu), C3, IgG-Fc receptoriai, teigiamos reak-
cijos su imuniniais zymenimis $100, CD1a (reakcija su
CD68 neigiama) [1, 4].

LIMFANGIOLEJOMIOMATOZE (LAM)

Retai pasitaikanti liga. Serga jaunos, reprodukcinio am-
Ziaus moterys. Patologija dazniausiai susijusi su inks-
ty angiomiolipoma, $viesiyjuy lasteliy plauciy navikais,
odos, Sirdies navikais. Kilmé nezinoma. Biadinga pneu-
mochiliotoraksai ir kraujo atkoséjimas. Ligos eiga gali
buti greitai arba létai progresuojanti. Tinkamiausias
gydymo metodas — plauciy transplantacija.

Nejmanoma ligos diagnozuoti atliekant citologinj
tyrima. Mikroskopiskai vaizdas abipus difuzinis su
cistiniais poky¢iais, primenanciais emfizema. His-
tologiskai nustatoma i$plitusi nebrandziy ovalios ar
verpstés formos lygiyju raumeny lasteliy proliferaci-
ja intersticiume, plauciy limfmazgiuose, stambiuose
limfiniuose latakuose tarpuplautyje. Susidaro daugybé
cistiniy tarpy $alia nenormaliy lygiyjy raumeny pluos-
ty. Kraujagysliy sienos taip pat gali bati infiltruotos,
dél to susidaro mikroskopinés hemoragijos, alveolése
susikaupia hemosiderofagai. Lygiyjy raumenu lastelés
teigiamai reaguoja su HMB-45, lygiyjy raumeny akti-
nu, desminu. Kartais LAM lastelése gali buti estrogenu
ar progestiny receptoriuy [1, 4].
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