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SANTRAUKA

ove—

Darbo pavadinimas: Su sisteminémis jungiamojo audinio ligomis susijusio intersticinio

plauciy pazeidimo radiologinis kokybinis ir kiekybinis vertinimas

Darbo tikslas: Apzvelgti su sisteminémis jungiamojo audinio ligomis asoscijuotg intersticinj

plauciy pazeidima, jo radiologing raiska, kokybinj ir Kiekybinj vertinima,

iSnagrinéti klinikinj atveji, radiologiniy vaizdy analizei pritaikant WEASIS DICOM viewer

programéle.

Darbo uzdaviniai:

1. Atlikti literatiiros analize apie sisteminiy jungiamojo audinio ligy sgsajas su intersticiniu
plauciy pazeidimu, apzvelgti vaizdiniy tyrimy kiekybinés ir kokybinés diagnostikos
galimybes.

2. Atlikti sisteminés sklerozés su intersticiniu plauciy pazeidimu klinikinio atvejo analizg,
kratinés lastos kompiuterinés tomografijos vaizdy vertinimui panaudojant WEASIS
DICOM viewer programéle.

ISvados: Intersticinis plauciy pazeidimas, sukeltas sisteminiy jungiamojo audinio ligy, yra

grésminga komplikacija, turinti neigiamg poveikj serganciojo gyvenimo kokybei ir trukmei.

Remiantis aukstos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija galima tiksliai, ankstyvoje

stadijoje patvirtinti radiologing intersticinés plauciy ligos diagnoze, stebéti jos progresavima.

ISnagrinétas klinikinis atvejis, jvertinti kompiuterinés tomografijos vaizdai, naudojant

WEASIS DICOM viewer programéle, patvirtina tocilizumabo veiksmingumg gydant su

sistemine skleroze susijusj intersticinj plauciy pazeidima.

Raktazodziai: sisteminés jungiamojo audinio ligos, intersticinés plauciy ligos, aukstos

skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija, WEASIS DICOM viewer.



SUMMARY

Author: Deimanté Roli¢iuté

Title: Radiological qualitative and quantitative assessment of interstitial lung injury associated
with systemic connective tissue diseases

Aim: To analyze radiological qualitative and quantitative assessment of interstitial lung injury
associated with systemic connective tissue diseases, describe the clinical case using
radiological evaluation program WEASIS DICOM viewer.

Objectives:
1. To analyze literature about coherence of systemic connective tissue diseases with

interstitial lung diseases, evaluate radiological qualitative and quantitative diagnostic
possibilities.
2. Using radiological image evaluation program WEASIS DICOM viewer analyze computer
tomography images of interstitial lung disease induced by systemic sclerosis.
Conclusion: Interstitial lung damage caused by systemic connective tissue diseases is life
threatening complication. This condition has a negative impact on quality of life and shortens
life expectancy. It is important to diagnose disease at an early stage. Interstitial lung diseases
can be accurately diagnosed by high — resolution computer tomography imaging. Also
technology allows to monitor progression of the disease. In this clinical case computer
tomography images were analyzed using WEASIS DICOM viewer program and efficacy of

tocilizumab treating interstitial lung diseases caused by systemic sclerosis was confirmed.

Keywords: systemic connective tissue diseases, interstitial lung diseases, high — resolution
computer tomography.



SANTRUMPOS

ACA — anticentromeriniai antikiinai (angl. anticentromere antibodies);

ANA — antinukleariniai antikiinai (angl. anti — nuclear antibodies);

ANCA — antineutrofiliniai antik@inai (angl. anti — neutrophil cytoplasmic antibodies);
ANTI — CCP — antiktinai pries ciklinj citrulininj peptida;

DLco - plauciy difuziné geba (angl. diffusing capacity for carbon monoxide);

DM — dermatomiozitas;

HRCT — aukstos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija (angl. high — resolution
computer tomography);

IPAP — intersticiné pneumonija su autoimuniteto pozymiais;

IPF — idiopatiné plauciy fibroze;

IPL — intersticinés plauciy ligos;

JAL — jungiamojo audinio ligos;

LIP — limfoidiné intersticiné pneumonija;

NSIP — nespecifing intersticiné pneumonija;

OP — organizuojanti pneumonija;

PM — polimiozitas;

pSjS — pirminis Sjogreno sindromas;

SRV — sistemin¢ raudonoji vilklige;

SSc — sisteminé sklerozé.



IVADAS

Intersticinés plauciy ligos — rety kvépavimo sistemos ligy grupé, kuriai budinga plauciy
parenchimos fibrozé ir Iétinis uzdegiminis procesas. Nors tiksli etiologija néra zinoma, ligy
vystymuisi jtakos gali turéti jvairtis egzogeniniai veiksniai (toksinai, cheminiy medZiagy
dalelés, organinés ir neorganinés dulkés) ir endogeniniai veiksniai - jungiamojo audinio ligos
ar genetiniai susirgimai.

Progresuojant sisteminei jungiamojo audinio ligai, ji gali komplikuotis intersticinémis
plauciy ligomis. Tai lemia ne tik spar¢iai prastéjancig seganciyjy gyvenimo kokybe, mazéjantj
darbinguma, bet neretai tampa mirties priezastimi. Biiklés sudétinguma, blogas ligos iSeitis,
nulemia ir tai, kad néra objektyviy klinikiniy simptomy leidziancCiy anksti jtarti plauciy
pazeidimg. Tad ieSkoma moderniy diagnostiniy biidy palengvinanciy plauciy fibrozés ankstyva
diagnostikg ir progresavimo sekimg.

Per pastaruosius desimtmeciais aukstos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija,
padaré perversma intersticiniy plaudiy ligy diagnostikoje. Si technologija leidZia atlikti itin
plonus pjuvius, kuriy déka uzfiksuojami net ir patys smulkiausi fibrozés zidiniai ar ,,matinio
stiklo* zonos. Tyrimas yra labai tikslus ir jautrus, tad remiantis juo galima suformuoti
radiologing intersticinés plauciy ligos diagnozeg, sekti ligos vystymasi ir vertinti gydymo
efektyvuma.

Diagnozés suformavimas priklauso ne tik nuo modernaus tyrimo metodo, bet ir
DICOM vaizdy perzitiros programy tikslumo, vertintojo patirties. ISmaniosioms
technologijoms tobulé¢jant, atsirado didelé pasiiila lengvai prieinamy ir nemokamy DICOM
vaizdy vertinimo programéliy, kurios leidzia priartinti, nutolinti vaizdus, paryskinti pasirinktus
segmentus, pamatuoti pazeidimo ilgj ar diametrg, o tuo paciu pagerina kiekybin;j ir kokybinj
pakitimy vertinima.

Siame moksliniame darbe buvo atlikta literatiros analizé apie sisteminiy jungiamojo
audinio ligy ir intersticiniy plauciy pazeidimy sasajas, apzvelgti intersticiniy plauciy ligy
radiologiniai pozymiai, Kiekybinés ir kokybinés jy vertinimo galimybés bei iSanalizuotas
sisteminés sklerozés klinikinis atvejis, intersticinés plauciy ligos vertinimui panaudojant
WEASIS DICOM viewer programéle.



LITERATUROS APZVALGA
1. Intersticinés plauciy ligos, ju etiologija, patogenezé ir klinika

Intersticinés plauciy ligos (IPL) arba difuzinés plau¢iy parenchimos ligos
apibudinamos kaip grupé daznai nezinomos etiologijos plauciy ligy, kurioms yra budingas
létinis uzdegiminis procesas ir/arba jvairaus laipsnio plauciy parenchimos fibrozé galinti apimti
alveoliy epitelj, alveolinius latakélius, reciau broncheoles, stambius kvépavimo takus ir pleura
(1). Siai ligy grupei yra priskiriama daugiau nei 100 fibroziniy plau¢iy parenchimos ligy:
idiopatinés intersticinés pneumonijos, autoimuniniy ligy sukeltas IPL, hiperreaktyvusis
pneumonitas (HP), sarkoidozé, dél vaisty is$sivysciusios IPL ir kt. Nepriklausomai nuo
priezasties visos IPL turi panaSig kliniking ir patologing iSraiska: pasireiskia parenchimos
randéjimas, plauciy tirio sumazéjimas ir taip sutrikdoma oksigenacija. Dauguma difuziniy
plauciy parenchimos ligy yra labai retos (2). Dazniausiai diagnozuojamos IPL yra idiopatiné
plauciy fibrozé (IPF), o esant granuliominiam plau¢iy paZeidimui — sarkoidozé ir
hipersensityvinis pneumonitas (HP) (3). Tad plauciy audinio histologiniai patologijos vaizdai
ir ligos iSeitys gali varijuoti nuo uzdegiminiy granuliomy be parenchimos fibrozés sergant
sarkoidoze iki didelés apimties plautinés fibrozés su masyvia plaucio destrukcija esant
idiopatinei plauc¢iy fibrozei (4). Nors dauguma IPL atvejy yra laikomi idiopatiniais, jy
iSsivystyma gali nulemti tiek egzogeniniai, tiek endogeniniai veiksniai.

Egzogeniniams etiologiniams veiksniams priklauso ilgalaiké ekspozicija aplinkoje
esanc¢iomis toksiniy medziagy dalelémis. Dalelés tiesiogiai ZeidZia plauciy audinj ir sukelia
jame uzdegiminj procesg. IPL gali sukelti chemijos pramonés ir gamybos, patalpy ore esantys
silicio dioksidas, asbestas, sunkieji metalai. Jkvéptos nuodingosios dujos, metanas ir cianidas,
gali tiesiogiai pazeisti kvépavimo takus, o dél $iy dujy poveikio susidar¢ deguonies radikalai
zaloja plauciy parenchimg ir skatina fibrozés vystymasi. Namy patalpose aptinkamos dulkés,
pelésiy sporos taip pat gali sukelti pokycius plauciuose (1). Nuolat jkvepiami tabako,
marichuanos, ar elektroniniy cigare¢iy dimai skatina pigmentuoty makrofagy difuziska
i§sidéstymg plauciy parenchimoje ir aplink smulkiuosius kvépavimo takus, i ,,gristg stiklg®
panadiy mazgy susidaryma virSutinése plauéiy skiltyse. Sie poky¢iai budingi respiraciniam
bronchiolitui ir intersticinei pneumonijai, kurie taip pat priskiriami IPL grupei (5).
Chemoterapija, antibiotikai, antiaritminiai vaistai, ypa¢ amiodaronas, imunosupresiniai
preparatai aktyvina reaktyvius metabolitus pazeidziancius plauciy audinj ir paskatinancius

hipersensityvaus pneumonito vystymasi (1).



Endogeniniams veiksniams priskiriamos genetiskai paveldimos ligos. Pastebétos
sgsajos tarp padidéjusios rizikos sirgti IPF ir tam tikry genetiniy ligy, kaip Hermensky — Pudlak
sindromas (4). Ligai budinga klinikiné triada: blogos prognozés plauciy audinio fibroze,
okulokutaninis albinizmas ir pasikartojantis kraujavimas j koino ertmes dél trombocity
struktiiros pokyc¢iy sukeltos jy disfunkcijos (3,6). IPF Hermensky — Pudlak sindromu
sergantiesiems daZniausiai yra diagnozuojama treCiajame gyvenimo deSimtmetyje, nors
pirmieji fibrozés pozymiai gali atsirasti dar paauglystéje. Plauciy pazeidimas nuolat
progresuoja ir tai tampa pagrindine mirties priezastimi (6). Kita reta, autosominiu dominantiniu
biidu paveldima liga, dazniausiai pasireiskianti IPF yra Seiminé plauciy fibrozé (4).

Nepriklausomai nuo ligg sukélusios priezasties, daugelio IPL patogenezinis
mechanizmas ir sukelti plauéiy struktiiriniai poky¢iai yra panasis. Daznai esant §ios grupés
ligoms, dél iSorinés aplinkos poveikio, mechaniSkai traumuojami apatiniai kvépavimo takai,
sukeliami alveoliy epitelio ir/ar endotelio sluoksniy paZeidimai. Esant nuolatiniam létiniam
uzdegimui yra sutrikdomas normalus mikrotraumy gijimas, aktyvuojama lgsteliy adhezija,
fibroblasty proliferacija ir ekstraceliulinio matrikso remodeliacija. Ilgainiui susidaro
fibroblasty — miofibroblasty zidiniai, dél kuriy plauciuose iSsivysto kolageniné fibrozé,
progresuojanti iki fibrozinio rando. Kita hipotezé teigia, kad uzdegiminis procesas ne visada
gali iSprovokuoti fibrozg, kadangi ne visais atvejais uzdegimo mastas tiesiogiai koreliuoja su
fibrozés sunkumu, o prieSuzdegiminiai vaistai nesustabdo fibrozés progresavimo (7). Tad
manoma, jog fibroze, kai kuriais atvejais, gali iSsivystyti spontaniskai.

Nors patogenezinis mechanizmas yra sudétingas ir iki galo nezinomas, klinikiné ligos
iSraiSka daznai neturi labai specifiniy pozymiy. Pacientai skundziasi bendru silpnumu, apetito
praradimu, netikétu svorio kritimu. Pleuritinis kriitinés skausmas yra retas simptomas ir
labiausiai buidingas sarkoidozei. Hemoptizé — atsikoséjimas krauju, atsiranda tik tuomet, kai
liga yra pazengusi. IPL eiga gali biiti ir asimptomé, tac¢iau daZniausiai pasireiSkia dispnéja,
ypa¢ esant fiziniam aktyvumui, su sausu, neproduktyviu kosuliu. Ligai progresuojant gali
atsirasti nuovargis po lengvo fizinio krivio, dusulys ramybés biisenoje. Tai gali biiti
vieninteliai IPL simptomai pacientams, kuriems pakitimus plau¢iuose sukélé¢ reumatologiné
liga (8).

2. Dazniausiai diagnozuojamos intersticinés plauciy ligos

2.1. Idiopatiné plaudiy fibrozé
Idiopatiné plauciy fibrozé (IPF) — dazniausiai diagnozuojama IPL, kurios paplitimas

yra 10— 60 atvejy 100 000 gyventojy JAV ir 18 — 20 atvejy 100 000 gyventojy pasaulyje (9,10).



Tai pamazu progresuojanti liga, pasiZyminti itin bloga prognoze. Pagal histologinius pokyc¢ius
yra suskirstyta j grupes: jprastin¢ PF, galima PF, neapibrézta PF ir alternatyvios diagnozés PF,
kuomet histologinis vaizdas neatitinka IPF morfologiniy kriterijy. Fibrozés atsiradimg gali
nulemti genetinés mutacijos, kaip telomerazés geno TERT, surfaktanto geno SFTPA2, mucino
geno MUC5B mutacijos, nors dazniausiai prieZastis lieka nezinoma. Esant minétai genetinei
predispozicijai ir nepalankioms aplinkos sglygoms, kaip rukymas, dulkés, gastroezofaginis
refliuksas (GERL), yra nuolat paZeidziamos alveoliy epitelio lastelés, sukeliama jy Ziitis,
fibroblasty proliferacija. Ilgainiui tai nulemia nenormalig regeneracijg ir iSsivysto fibroze,
pirmiausiai nehomogeniskai pazeidzianti subpleurines ir paraseptalines plauciy dalis (10).
Tokie pacientai dazniausiai skundziasi neaiskios kilmés, 1étai progresuojanciu dusuliu, ypaé
fizinio kriivio metu, sausu ir neproduktyviu kosuliu. Dalis pacienty turi bugno lazdeliy formos
labai specifiski, liga diagnozuojama praé¢jus 1 — 5 m. po pirmyjy pozymiy atsiradimo. Esant
vélyvai IPF stadijai vystosi kvépavimo nepakankamumas, plautiné hipertenzija ar létinés

plautinés $irdies pozymiai (9).

2.2. Nespecifiné intersticiné pneumonija

Nespecifiné intersticiné pneumonija (NSIP) — refiau diagnozuojama IPL, kurios
paplitimas visame pasaulyje néra tiksliai Zinimas, tac¢iau manoma, jog siekia 1 — 9 atvejy
100 000 gyventojy. NSIP gali buti idiopatiné arba iSprovokuota Kitos ligos, ypac¢ sisteminiy
jungiamojo audinio ligy (9). Idiopatine NSIP dazniau serga vidutinio amziaus, neriikancios
moterys, 0 esant jungiamojo audinio ligoms disproporcijos tarp ly¢iy néra nustatyta (9,11).
Histologiskai stebimi santykinai nedideli, difuziSkai i$sidést¢ fibroziniai Zidiniai abiejuose
plauciuose, kiek dazniau aptinkami apatinése skiltyse, taip pat limfocity ir plazminiy lasteliy
infiltracija j intersticinj audinj (11). Plauciy struktiira nesuardoma, randai nesiformuoja, ta¢iau
dél restrikcinés ventiliacinés plauciy funkcijos sumazéjimo, sutrinka dujy apykaita plauciuose.
Kadangi NSIP labai daznai pasireiskia pacientams sergantiems jungiamojo audinio ligomis,
tokie ligoniai turi buti stebimi dél $ios IPL (9).

2.3. Organizuojanti pneumonija
Organizuojanti pneumonija (OP) — IPL, kuriai biidingos granuliominés Masono
kiineliy sankaupos alveolése ir alveoliniuose latakéliuose, galincios apimti broncheoles,

nesuardant plauciy struktiiros. Si liga yra labai reta, tikslus jos paplitimas néra Zinomas, tatiau



manoma, kad jis gali buti 1 — 3 atvejai 100 000 gyventojy, serga tiek vyrai, tiek moterys (9).
I$skiriama dazniausia OP forma, vadinama kriptogenine OP, kuri diagnozuojama esant vaisty
arba JAL sukeltoms IPL. Nuo kity IPL organizuojanti pneumonija skiriasi tuo, jog pasireiskia
fimiais simptomais, kurie atsiranda per keletg savaiCiy. Pacientai skundziasi sausu, kartais
produktyviu kosuliu, subfebriliu kar$¢iavimu, retai atsirandanciu dusuliu ir hipoksemija.
Kratinés skausmas, naktinis prakaitavimas, svorio kritimas ir artalgijos yra ganétinai reti ligos
pozymiali, tad pacientams dazniau klaidingai diagnozuojama bakteriné pneumonija (12). Kaip
jau minéta, JAL yra viena i§ pagrindiniy zinomy OP atsiradimo priezas¢iy. Organizuojanti
pneumonija sisteminémis jungiamojo audinio ligomis sergantiems pacientams turéty biiti
diagnozuojama, kuomet yra bidingi klinikiniai simptomai ir neveiksmingas paskirtas
antibakterinis pneumonijos gydymas, salyginai nedaug padid¢jes arba normos ribose esantys
uzdegiminiai rodikliai bei ilgai nesirezorbuojantys pritemimai kriitinés lastos rentgenogramoje
(9,12).

2.4 Limfoidiné intersticiné pneumonija

Limfoidinei intersticinei pneumonijai (LIP) budinga uzdegiminé plauciy reakcija ir
intersticiumo infiltracija reaktyviais T ir B limfocitais, plazminémis lastelémis bei histiocitais,
kartais stebimos pavienés granuliomos (9). Taip pat kai kuriy autoriy duomenimis net 80 proc.
LIP pacienty kraujyje aptinkama poliklonin¢ hipergamaglobulinemija. Tad LIP yra
klasifikuojama ne tik kaip IPL, bet ir gerybiné plautiné limfoproliferaciné liga. DaZniausiai §i
liga pasireiSkia asmenims sergantiems autoimuninémis ligomis. Net 25 proc. LIP atvejy yra
sergant Sjogreno sindromu, taciau liga diagnozuojama ir sergant reumatoidiniu artritu,
sistemine raudongja vilklige ar polimiozitu. Taip pat gerokai padidéja rizika susirgti LIP esant
ZIV infekcijai, ypa¢ vaikams iki 13 m., Ebstein — Barr viruso (EBV) infekcijai. Sios infekcijos
skatina bronchy limfoidinio audinio proliferacijg ir taip didina LIP rizika. Kitu rizikos veiksniu
laikoma nenormali HLA — DR ckspresija ne imuninése lastelése, dél ko padidéja
transformuojancio augimo faktoriaus beta (angl. transforming growth factor - beta) gamyba,

kuris yra svarbus LIP patogenezés démuo (9,13).

3. Intersticiné pneumonija su autoimuniteto poZymiais
Remiantis tyrimy duomenimis, 10 — 20 proc. pacienty serganciy IPL turi JAL budingus
simptomus, ta¢iau neatitinka né vienos autoimunings ligos diagnostiniy kriterijy. Tad per

pastaruosiu metus Amerikos kriitinés Igstos draugija (angl. American thoracic society) kartu su
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Europos respiratology draugija (angl. European respiratory society) patvirtino nauja terming
ir diagnoz¢ — intersticiné pneumonija su autoimuniteto pozymiais (IPAP) (14). IPAP yra
diagnozuojama pacientams, kurie atitinka draugijy patvirtintus kriterijus: yra patvirtinta IPL
kompiuterinés tomografijos vaizduose arba biopsijos duomenimis, iSreiksti klinikiniai
simptomai biidingi jungiamojo audinio ligoms, nustatyti teigiami seruloginiai Zymenys, taciau
neatitinka né vienos JAL diagnostiniy kriterijy ir yra atmesti kiti IPL galéje sukelti veiksnia.
(15). Priklausomai nuo populiacijos, manoma, kad IPAP atvejai gali siekti 7 — 34 proc. visy
IPL atvejy. Dazniausiai serga 60 — 65 mety, kai kuriose populiacijose jaunesnés, 55 mety,
nertikancios moterys.

IPAP pacientams stebimi jungiamojo audinio ligoms biidingi simptomai, taciau jy
visuma dazniausiai nebiidinga jokiai autoimuninei ligai. Pacientai gali skystis atsirandan¢iomis
opelémis arba odos jtritkimais pirSty galiukuose, kurie literatiiroje dar vadinami “mechaniko
ranka”. Taip pat gali varginti rytinis sgnariy sustingimas, trunkantis ilgiau nei 1 val.,
poliartritas, palmarinés telengektazijos, Reino fenomenas, nepaaiskinama pir§ty edema ar
bérimas ant pirSty ekstensoriniy pavirsiy, vadinamas Gottron zenklu (9,16).

Istyrus pacientus dél galimos jungiamojo audinio ligos, aptinkami seruloginiai
zymenys, kuriy nepakanka patvirtinti JAL diagnozei. Dazniausiai aptinkami antinukleariniai
antikiinai (ANA), kuriy titras siekia 1 : 320, reumatoidinis faktorius (RF), kurio titras 2 kartus
didesnis nei sveiky asmeny. Kiek rec¢iau aptinkami anticentromeriniai antiktinai (anti — CCP),
antikiinai prie§ dvispiralg DNR (anti — dsSDNR), anti — Sjogreno sindromo tipo B (SS—B) ir A
(SS — A) antikiinai ir anti — topoizomerazeé.

Paskutinis svarbus IPAP kriterijus yra morfologiniai bruozai. Atlikus kriitines lastos
KT pastebimi poZymiai budingi NSIP arba OP. Retai diagnozuojama limfoidiné intersticiné
pneumonija. Taip pat atlikus histologinj plauciy audinio tyrimg aptinkama netipiska difuziné
svarbu jvertinti ir kitus galimus pazeidimus, kurie gali iSsivystyti IPAP pacientams.
Aptinkamos kitos nezinomos etiologijos kvépavimo taky patologijos, plauciy vaskulopatija ir
pleuros ir perikardo efuzija arba sustoré¢jimas (15,16).

IPAP ligos iSeitys labai jvairuoja. Tyrimy duomenimis, IPAP eiga ir prognozé yra
blogesné nei pacientams, kuriems yra patvirtinta JAL sukélusi IPL. Tokiy pacienty gyvenimo
trukmé siekia 1 — 5 m. po diagnozés patvirtinimo lyginant su JAL indukuotomis IPL. Kiek
geresné prognoze yra lyginant su IPF, nors kiti tyréjai prieStarauja ir teigia, kad tiek IPAP, tiek

IPF i§gyvenamumas yra toks pat (16).
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4. Su sisteminémis jungiamojo audinio ligomis asocijuotos intersticinés plauciy ligos
Sisteminés jungiamojo audinio ligos — autoimunings arba idiopatinés kilmés ligos,
pazeidziancios jungiamgjj audinj ir sukeliancios jvairiy organy sistemy patologijas. Viena
labiausiai pazeidziama organy sistema yra kvépavimo organy sistema. Manoma, kad jtakos
intersticiniam plauciy pazeidimo vystymuisi turi nuolat organizme progresuojantis,
sisteminéms JAL budingas, 1étinis autouzdegiminis procesas ir antrinis plauciy pazeidimas,
kurj sukelia jkvéptos toksiniy medziagy dalelés (5). Net ir esant tai paciai JAL, gali iSsivystyti
skirtingos IPL. Tad dél didelio mirtingumo, suprastéjusios gyvenimo kokybés IPL tapo viena
i§ pavojingiausiy komplikacijy sergantiesiems sistemine raudonagja vilklige (SRV), sistemine

skleroze (SSc), Sjogreno sindromu (SjS), polimiozitu (PM) ir dermatomiozitu (DM) (17).

4.1.Sjogreno sindromo sgsajos su intersiticiniy plau¢iy paZeidimu

Sjogreno sindromas (SjS) — dazna 1étiné uzdegiminé autoimuniné buklé, dar vadinama
»sicca sindromu®. SjS gali buti pirminis (pSjS) ir pasireiksti izoliuotai, arba antrinis, kuomet
SjS diagnozuojamas jau sergant kita autoimunine liga. Sergantiesiems Sjogreno sindromu,
budinga ne tik seiliy bei asary liauky infiltracija T limfocitais ir jy destrukcija, sukelianti
kseroftalmijg ir kserostomija, bet ir jvairiy organy sistemy pazeidimai (18). Net 9 — 20 proc.
pacienty i$sivysto [PL. Nespecifiné intersticiné pneumonija, paprastoji intersticiné pneumonija
ar limfocitinis intersticinis pneumonitas daznai diagnozuojami IPL tipai, ypa¢ esant pirminiam
SjS (19). Manoma, kad plauciy fibroz¢ gali nulemti auksti ANA titrai ir SS - A (anti — Ro)
antikiinai (20). Patvirtinti §iuos duomenis, dar triksta tyrimy, ne visi pacientai turintys SS - A
suserga IPL, o sergantieji kartais neturi auksty SS - A titry (19). Kiti rizikos veiksniai: vyriska
lytis, tabako riikymas, vyresnis amzius ir ilgesné ligos trukmé. Per pirmuosius metus nuo pSjS
diagnozés patvirtinimo, IPL iSsivysto 10 proc. pacienty, o po 5 mety IPL atvejy skaicius iSauga
iki 20 proc. Pastebéta, jog plauciy fibrozé gali pasireiksti dar pries Sjogreno sindromo diagnoze
(19,21).
4.2 Sisteminés sklerozés sasajos su intersticiniy plauciy pazeidimu

Sistemine sklerozé pasireiSkia nuolat progresuojancia fibroze, pazeidziancia odg ir
jvairius vidaus organus. Kliniskai ypac reik§mingos IPL, kadangi jos daznai tampa $iy pacienty
mirties priezastimi. 50 - ¢iai proc. serganciyjy SSc iSsivysto IPL, o autopsijy duomenimis, net
80 proc., nes plau¢iy pazeidimai progresuoja létai, gali buiti asimptomiai ar pasireiksti
nespecifiskai tik dusuliu, nuovargiu, o vélesnése stadijose — neproduktyviu kosuliu. Atliekant

plauciy funkcinj testa, pastebéti plauciy tirio ir FEV1/FVC sumazéjimai gali biiti pirmasis
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ligos pozymis. DaZniausiai vystosi nespecifiné intersticin¢ fibrozeé, kurios iSeitys yra kiek
geresnés nei idiopatinés intersticinés fibrozés, taciau gali pasitaikyti abejoms ligoms biidingy
fibroziniy zidiniy atsirandanciy per pirmuosius 4 — 5 m., 0 kai kuriais atvejai ir pirmaisiais
metais, nuo SSc diagnozés patvirtinimo (18,22). Organizuojanti pneumonija ir deskvamaciné
intersticiné pneumonija yra labai retos IPL sergant SSc. Pastebéta, jog Sios ligos dazniau
vystosi afroamerikieCiams, vyrams, esant difuzinei sisteminés sklerozés formai. Taip pat IPL
ir agresyvesné ligos eiga budinga esant anti — topoisomero (anti — Scl70) ir anti — RNA
polimerazés III (Pol3) antikiinams. Anti — Scl70 labiausiai susij¢ su padidéjusiu sergamumu

IPL. Anti — centromeriniai antikiinai (ACA) sumazina rizikg sirgti tam tikromis IPL (18,23).

4.3.1diopatiniy uZdegiminiy miopatijy sasajos su intersticiniy plauciuy pazeidimu

Difuzinés plauciy parenchimos ligos yra dazna komplikacija sergantiesiems
idiopatinémis uzdegiminémis miopatijomis, kaip polimiozitas (PM) ar dermatomiozitas (DM).
Nors $iy ligy patogeneziniame mechanizme veikiantys citotoksiniai T limfocitai ir makrofagai
veikia raumeny Igsteles sukeldami rabdomiolizg ir proksimaliniy raumeny grupiy miopatija,
gali iSsivystyti IPL. Néra tiksliai Zinoma, kodeél idiopatiné plauciy fibrozé vystosi
sergantiesiems PM ar DM, taciau aptinkami anti — Jol antiktinai, kurie yra specifiniai
idiopatiniy uzdegiminiy miopatijy imunologiniai markeriai, glaudziai susij¢ su padidéjusia
rizika sirgti IPL. Tyrimy duomenimis jie yra teigiami 60 — 70 proc. pacienty serganciy PM,
kuriems véliau iSsivysté IPL, dazniausiai — idiopatiné plauciy fibrozé. Tad visiems pacientams
sergantiems PM ar DM, kuriems buvo aptikti anti — Jo1 antiktinai, rekomenduojama reguliariai
atlikti plauc¢iy funkcinius testus ar radiologinius tyrimus (24,25).

Anti — Jol antikiinai aptinkami ir sergantiesiems antisintetazés sindromu (ASS), kuris
gali pasireiksti esant PM arba DM. Aptinkama daugiau antiktiny pries tRNR sintetazg: anti —
EJ, anti — PJ7 ir anti — PL12. Siam sindromui bidingi nespecifiniai simptomai, kaip poliartritas,
Reino fenomenas, ,,mechaniko ranka“, sindromy persidengimas su Sjogreno sindromu ar
sistemine skleroze (26). Patys svarbiausi simptomai yra klasikiné triada: miozitas, teigiami anti
— sintetaziniai antiktinai ir IPL. Intersticinés plauciy ligos diagnozuojamos 71 — 100 proc. ASS
atvejais. Kartais IPL btina vienintel¢ klinikiné sindromo iSraiSka, nulemianti prastesne
prognoze. Dazniausiai diagnozuojama nespecifing intersticiné pneumonija, re¢iau — paprastoji

intersticiné pneumonija (26).
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4.4. Sisteminés raudonosios vilkligés sasajos intersticiniu plauciy paZeidimu

Sisteminé raudonoji vilkligé (SRV) — sisteminé uzdegiminé jungiamojo audinio liga,
kuomet aptinkami ANA antikiinai, pazeidziamos jvairios organy sistemos. Net 50 proc. SRV
pacienty skundziasi iSsivysCiusiomis plautinémis komplikacijomis (27). Tik 1 — 15 proc.
serganciy, priklausomai nuo tiriamos populiacijos ir diagnostiniy tyrimy jautrumo, suserga
IPL, tad SRV retai komplikuojasi difuzine parenchimine plauciy fibroze lyginant su kitomis
jungiamojo audinio ligomis (18). Nors tiriamyjy grupiy imtys néra didelés, pastebéta, kad IPL
dazniausiai vystosi pacientams sergantiems SRV ilgiau nei 10 m., esant iSreik§tam Reino
fenomenui, sklerodaktilijai, nenormalioms nagy kapiliary kilpoms, SRV prasidéjus vyresniame
nei 50 m. amziuje ir aptikus anti — (U1)RNP antikiinus. Tokiems pacientams yra didesné rizika
susirgti  idiopating plauciy fibroze panasia intersticine plauciy liga, kurios eiga kiek lengvesne
nei IPF, taciau vis tiek yra susijusi su zymiai suprastéjusia gyvenimo kokybe ir blogesne

prognoze (18,27).

5. Radiologiniai tyrimai
5.1.AukStos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija

Per pastargjj deSimtmetj aukstos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija (angl.
high — resolution computer tomography, HRCT) pakeité IPL diagnostinj algoritmg ir tapo
jautriausiu ir pagrindiniu tyrimo metodu diagnozuojant difuzines plauciy parenchimos ligas.
Moderni technologija leidzia atlikti itin plonus pjiavius, I mm ar 1,25 mm plocio, tad tiksliai
uzfiksuoja plauciy struktiiros pokycius, smulkiy kraujagysliy ir kvépavimo taky spindzius ir
difuziskai iSsidéscCiusius mazus fibrozinius zidinius, kurie praleidziami esant stambesniems
pjuviams. Remiantis kriitinés lastos HRCT duomenimis, lengvai atskiriamas fibrozinis audinys
nuo normalaus plauciy audinio, tad esant nepakankamai informatyviems duomenims,
diagnozés patvirtinimui, HRCT padeda nustatyti tinkamiausig vieta biopsijos paémimui
(28,29). Nenaudojant intraveninio kontrasto, pritaikant daugiaplok§tumines rekonstrukcijas ir
turin] skenavima, parenchiminiame KT lange galima jvertinti pagrindinius IPL poZymius:
plaucio architektiiros destrukcijg — korétuma, tempimo bronchektazes, ,,matinio stiklo* vaizda
ir tinklinius darinius.

Vienas dazniausiy pazengusios fibrozés pozymiy kriitinés Igstos kompiuterinéje
tomografijoje (KT) yra plaucio korétumas. Subliuskus fibrozuotoms alveoléms ir dél fibrozés
iSsiplétus alveoliniams latakams, susidaro aiSkiy riby, storomis fibrozinémis sienelémis, oringy

cisty eilés, vizualiai primenancios biciy korj. Cisty dydis gali jvairuoti ir siekia 3 mm — 10 mm,
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taciau galima aptikti iki 25 mm diametro cisty. Cistos dazniausiai aptinkamos subpleurinéje
dalyje nepriklausomai nuo konkrecios fibrozinés plauciy ligos. Korio vaizdas specifiskiausias
JAL sukeltai IPF, taciau gali bati aptinkamas esant kitoms IPL (28,29). Svarbu korétuma
diferencijuoti nuo tempimo bronchektaziy esant NSIP. Tg atlikti padeda moderni KT 3D vaizdy
technologija, kuri leidzia pamatyti korio vaizdg i$sidésciusj plauciy periferinése skiltyse, kai
trakcinés bronchektazés yra medialiau. (15) Aptikus korétg plautj, net jei cistos yra pavieneés,
taciau lie¢ia pleuros pavirSiy, galima patvirtinti radiologing IPF diagnoze neatliekant biopsijos
(28,29).

1 paveikslas. Plauciy korétumas apatinése plaucio skiltyje subpleuringje dalyje (30).

Kitas svarbus IPL poZymis yra ,,matinio stiklo* vaizdas, kuris apibiidinamas kaip
plauciy audinio sutankéjimas, difuziskai iSsidés¢iusios oringumo sumaz€jimo zono0s. Prie§ingai
nei konsolidacija, kuri taip pat pasizymi plauciy audinio sutankéjimu, Siam pazeidimui
budinga isliekantys nepakite, be obstrukcijos pozymiy kraujagysliy ir bronchy konttiral. Taip
pat konsolidacija néra specifiskas IPL pozymis ir atsiranda tik tuomet, kai Sie pacientai suserga
infekcija arba i$sivysc€ius navikiniam procesui. »~Matinio  stiklo*  vaizdas tipiSkai
simetriskai iSplites abiejuose plaucCiuose, dazniau apatinése skiltyse, subpleuringje dalyje
(28,31). Aptikti pavieniai ,,matinio stiklo* vaizdai gali reiksti staigy IPL patiiméjima, arba kit
patologija, todél biitina diferencijuoti nuo uzdelstos infekcijos ar plauciy edemos. Kartu esant

kitiems fibrozés pokyc¢iams, kaip trakcinés bronchektazés, abejoniy dél IPL diagnozés nelieka
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(15). Dazniausiai Sis patologinis radinys aptinkamas esant JAL sukeltai NSIP, taciau gali

pasitaikyti ir sergant kitomis IPL (9,28).

2 paveikslas. Simetriskai periferijoje i$sidésciusio ,,matinio stiklo vaizdas (29).

HRCT vaizduose galima uzfiksuoti trakcinés/tempimo bronchektazes. Tai iSsipléte
kvépavimo takai, kuriy spindis yra 1,5 k. didesnis uz artimiausios kraujagyslés spindj, broncho
spindis ilicka laisvas, sekretas nesikaupia dél nesutrikusio mukociliarinio klirenso. Sis pokytis
sergant JAL sukeltomis IPL atsiranda dél fibrozés sukelto mechaninio bronchy ir broncheoliy
tempimo bei numanomos paciy bronchy proliferacijos (9,32). Dazniausiai tempimo
bronchektazés aptinkamos bazalinése plauciy dalyse. Esant sunkiam fibrozés laipsniui,
bronchektazés lokalizuojamos vidiniame plauciy tre¢dalyje. Jos gali buti visisSkai apsuptos
fibrozuotu audiniu. Tai ypatingai biidinga NSIP sergant sisteminémis jungiamojo audinio
ligomis. KT vaizduose trakcinés bronchektazés gali atrodyti, kaip mikro — ar makrocistos, tad
jas reikia diferencijuoti nuo korio vaizdo. Taciau abu pazeidimai gali biiti vienu metu, o tai
reikSty labai bloga prognoze. Kritine biikle laikoma tuomet, kai kartu su tempimo

bronchektazémis aptinkami ir tinkliniai dariniai (28,32).
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3 paveikslas. Tempimo bronchektazés apsuptos ,,matinio stiklo* vaizdo pazeidimais abiejose

apatinése skiltyse (32).

Svarbus IPL pozymis — retikuliniai dariniai. Fibrozé paveikia tarpskiltelines ir
intrasklitelines pertvaras. Jos netvarkingai pastoréja, 0 parySkéjes intersticinis audinys,

primena tinklg sudarytg i§ persidengianéiy tiesiniy linijy. Pozymis ypac biidingas IPF (15,33).

4 paveikslas. Retikuliniai dariniai matomi HRCT vaizde (15).
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Reciau aptinkamas IPL pozymis — paviengés cistos atskiromis sienelémis. Jas nuo korio

vaizdo padeda atskirti lokalizacija. PrieSingai nei korétumas, cistos néra iSsidésciusios

grupémis subpleurinése dalyse. Jos biidingos gerokai retesnéms IPL, kaip plautiné

Langerhanso

lasteliy  histiocitoze,

limfangioleiomiomatoze, limfoidiné

pneumonija, deskvamuojanti intersticiné pneumonija (15).

intersticiné

1 lentelé. Dazniausi jungiamojo audinio ligy sukeliamy intersticiniy plauciy ligy pozymiai

kritinés lastos kompiuterinés tomografijos vaizduose (31).

Sritys Salia pleuros nepaZeistos.

IPL HRCT matomi poky¢iai budingi ligai
Idiopatiné plauciy Korétumas;

fibroze (IPF) Tempimo bronchektazés;
Retikuliniai dariniai;
Fibrozé subpleurinése dalyse, abipus;
Pazeidimas bazalinése dalyse;
Nebudingas “matinio stiklo” vaizdas, konsolidacija.

Nespecifine Simetriskas “matinio stiklo” vaizdas abipus, periferinése dalyse;

intersticiné Tempimo bronchektazes;

pneumonija Sustoréjusios tarpskiltelinés pertvaros

(NSIP) Korio vaizdas nebiidingas, aptinkamas labai retai;

Organizuojanti

Neryskus “matinio stiklo” vaizdas;

pneumonija (LIP)

pneumonija (OP) Zydininis oringas pazeidimas abiejuose plauciuose.
Limfoidiné Perivaskulinés cistos plonomis sienelémis;
intersticing “Matinio stiklo” vaizdas arba centrilobuliniai Zidiniai;

Intraskilteliniy pertvary ir bronchy kraujagysliy

storéjimas.

sieneliy

Difuzinis alveoliy
pazeidimas (DAP)

“Matinio stiklo” vaizdas;

Oringi tarpai.
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5.2.Kiti radiologiniai tyrimai

Nors aukstos skiriamosios gebos KT yra laitkoma ,auksiniu standartu® IPL
diagnostikoje, kiti radiologiniai tyrimai taip pat yra atlieckami ir suteikia diagnostinés arba
prognostinés naudos. Pacientams sergantiems IPL galima atlikti kriitinés lastos
rentgenografija, magnetinio rezonanso tomografija (MRT) arba pozitrony emisijos tomografija
(PET).

Tiesin¢ kriitinés lastos rentgenografija daznai yra pirmasis radiologinis tyrimas
atliekamas jtariant plauciy patologija. IPL diagnostikos Siuo metodu rezultatai paskutinj karta
buvo aprasyti 1970 — taisiais metais. Literatliros duomenimis IPL btidavo diagnozuojama 10 —
15 proc. pacienty. Biidingi radiniai rentgenogramose néra specifiski, kartais galima atpazinti
pokycius panaSius ] retikulinius darinius arba trakcines bronchektazes apatinése plauciy
skiltyse. Ankstyvoje ligos fazéje Sie pakitimai dazniausiai yra nepastebimi. Rentgenografija
turi labai maza diagnosting verte, dazniau naudojama diferencijuoti IPL nuo bakterinés

pneumonijos arba pneumotorakso (15,28).

5 paveikslas. | retikulinius darinius panasiis plauciy pakitimai tiesinéje kratinés Igstos

rentgenogramoje (34).

Kaip ir kriitinés 1astos rentgenografija, MRT turi ganétinai maza diagnosting verte esant
IPL jtarimui. Dél oringos plauciy architektiiros, mazos intersticiumo skiriamosios gebos gali
atsirasti oro artefakty trukdanciy teisingai jvertinti patologinj vaizda. Kartais T2 sekoje galima
uzfiksuoti parenchimos ar intersticiumo pazeidimus. MRT galima naudoti tik labai specifiniy

IPL diagnostikai, pavyzdziui, sarkoidozés (15).
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Siuo metu néra daug Ziniy apie PET nauda diagnozuojant IPL, tadiau manoma, jog §is

tyrimas gali baiti naudingas diferencijuojant skirtingas IPL, jy prognozés nustatyme (15,28).

6. DICOM vaizdy vertinimo programélés

Kadangi Klinikinéje praktikoje dominuoja kokybinis radiologiniy vaizdy vertinimas,
kuris yra subjektyvus, priklauso nuo vertintojo kompetencijos bei patirties, iSmaniosioms
technologijoms sparciai tobuléjant, ieSkoma biidy palengvinti radiologiniy IPL vaizdy
kokybinj vertinima, pritaikant moderny jy apdorojimg ir redagavima. DICOM (angl. Digital
Imaging and Communication in Medicine) formatas dazniausiai naudojamas $iy vaizdy
saugojimui, keitimuisi su kitais specialistais PACS (angl. Picture Archiving and
Communication Systems) sistemoje. Taciau, kad sékmingai jvertinti vaizda ir nustatyti tikslig
diagnoze, reikia naudoti DICOM perziiiros programéles. Siuo metu galima rinktis i§ daugybés
jvairiy lengvai prieinamy programeéliy, turin¢iy dideles vaizdy palyginimo galimybes, 2D ir 3D
vizualizacijas ir sukauptg klinikiniy atvejy vaizdy archyva. Vienos i§ dazniausiai klinikinéje
praktikoje ir moksliniuose tyrimuose naudojamy programéliy yra WEASIS DICOM viewer ir
OsiriX.

Visame pasaulyje gerai Zinoma Sveicary sukurta DICOM vaizdy perZiiiros programeélé
OsiriX — daznai naudojama medicinos darbuotojy ir tyréjy. Kadangi programélé pritaikyta
naudoti tik MacOS X programinei sistemai, ji néra lengvai prieinama visose gydymo jstaigose.
Turint OsiriX prieigg, ja lengva apdoroti radiologinius vaizdus. Programelé turi keleta
komponenty, dél kuriy redaguoti pasirinktus vaizdus ir jais pasidalinti su Kitais gydytojais ar
tyréjais, labai paprasta. “OpenGL” veikia kaip 3D vaizdy saugykla, leidzia per 10 sekundziy
apdoroti 355 KT vaizdy filma. ,,The visualizacion toolkit* (VTK) gali pasitilyti daugybe jvairiy
redagavimo funkcijy. Leidziama atlikti pazeidimy matavimus, pazyméti bei priartinti
pasirinktas vaizdo dalis ir reguliuoti viso vaizdo aps$vietimo rySkuma. Visas §ias funkcijas
galima pritaikyti pagal naudotojo poreikius ir pasirinkti bazing jrankiy juosta su paprastesne
OsiriX versija. Taciau §i programa negali apdoroti didelés kompiuterinés apimties vaizdy,
neleidzia jy jkelti i§ kompaktiniy disky (35,36).

Kita daugiafunkciné, nemokama, tinkama MacOS X ir Windows operacinéms
sistemoms, DICOM vaizdy perzitiros programélé — WEASIS DICOM viewer. Ja galimos
jvairios vaizdo redagavimo funkcijos: priartinimas, daugiaplané rekonstrukcija, atskiri rezimai
apzvelgti plauciy, pilvo organy ar tarpuplaucio vaizdams. Programélé suteikia galimybe

iSsaugoti paciento radiologiniy vaizdy serijas ligoninés duomeny bazéje ar pacioje
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programéléje, kol tyréjas ja naudojasi. Kiekvienas pacientas gali turéti atskiras vaizdy
saugyklas skirtingiems radiologiniams tyrimams ar vizitams. Priesingai nei OsiriX, programa
leidzia jkelti neribotg vaizdo serijy skaiCiy, turincius didele kompiutering apimtj, taip

uztikrindama didesne diagnosting verte ir galimybe palyginti patologinius vaizdus (37).

KLINIKINIO ATVEJO APRASYMAS

2011 m. 44 mety moteriai Saltyje pasireiSké plastaky pirSty balimas, mélynavimas,
jautrumo poky¢iai. 2012 m. birzelio mén. atsirado dusulys, stipréjes fizinio kriivio metu. Tuo
pat metu pacienté pradéjo jausti sgnariy skausma, difuziskai patindavo ranky pirsty smulkieji
sgnariai.

I$ gyvenimo anamnezés Zinoma, kad moteris dirba tikyje, turéjo kontaktg su pesticidais.
Stipréjant dusuliui, buvo hospitalizuota j savo miesto ligoning. Kriitinés 1astos KT vaizduose
buvo uzfiksuoti fibrozés sukelti perialveoliniy pertvary sustoréjimai uzpakalinése apatinése
plauciy dalyse, infiltracija kairiojo plaucio apatingje dalyje, sustoréjusios smulkiy bronchy
sienelés. Jtariant fibrozuojantj alveolita, pacienté buvo nukreipta | VUL SK Pulmonologijos ir
alergologijos skyriy. Atlikta spirometrija, plauciy tiriy ir dujy difuzijos vertinimas. Nustatytas
IIT dujy difuzijos sutrikimas (DLco 34 proc.) esant nepakitusiems plauciy tariams. Kraujo
laboratoriniai tyrimai parodé auks$tus ANA, ENA titrus, rasti anti — Ro52 ir anti — PM — SCL
antikiinai. Jtariant sisteming¢ jungiamojo audinio liga, pacient¢ buvo perkelta | VUL SK
Reumatologijos skyriy, kapiliaroskopijos metu pastebétas kapiliary kilpy iSsiplétimas,
kraujosriivos. Pacienté buvo gydyta metilprednizolonu 4 mg, 2 kartus per parg. Dusulys,
sgnariy skausmas, tinimas, fizinio kriivio tolerancija zenkliai pager¢jo.

2013 m. birzelio mén. konsultuota pulmonologo, kriitinés lastos KT vaizde buvo matyti
deformuotas plauciy piesinys, fibrozinés driizés deSiniojo plaucio S5, S8, S9 segmentuose ir
kairiojo plaucio S5, S9, S10 segmentuose, tempimo bronchektazés. Toliau testas gydymas
metilprednizolonu, 6 mg/d. dozé. 2013 m. gruodzio mén. pacienté émé jausti stipréjantj rieSy,
plastaky smulkiyjy sanariy skausma, epizodiskai atsirandant] alkiiniy ir keliy sanariy skausma.
Buvo atlikta plastaky rentgenograma ir uzfiksuotas kairés plastakos II distalinio pirStakaulio
sklerotinis zidinys. Papildomai skirtas peroralinis metotreksatas, 10 mg/sav.

2014 m. geguzés mén. atsiradus diskomforto jausmui kramtant maistg ir ryjant, stuburo
kaklinés dalies skausmui, stipréjanc¢iam riesy ir plastaky smulkiyjy sanariy skausmui, tinimui
bei plaStaky odos kietéjimui, pacienté hospitalizuota ;1 VUL SK Reumatologijos skyriy.
Pakartotinai atliktas iSpléstinis plauciy funkcijos tyrimas, parodes DLco pakilimg nuo 34 proc.

iki 56 proc., (Il dujy difuzijos sutrikimas).
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Isliekant iSreikStai aktyviai artrito klinikai, peroralinis metotreksatas pakeistas j poodine
metotreksato forma, 0 dozé padidinta iki 15 mg/sav. Paskirta kapiliaroskopija: apzitréti 8
plastaky pirSty nagy guoliai, pastebétas sumazejes kraujosruvy, gigantiniy kapiliary kilpy
skaiCius. Pacientés buklei pageréjus, toliau testas gydymas poodiniu metotreksatu 15 mg/sav.

Nuo 2016 m. iki 2018 m. balandzio mén. pacienté dalyvavo klinikiniame tyrime:
pirmaisiais metais gavo arba placeba, arba tocilizumabo infuzinj tirpalg, véliau iki 2018 m.
buvo gydoma tocilizumabu. Nutraukus §j gydyma, vél buvo paskirtas poodinis metotreksatas,
10 mg/sav. ir metilprednizolonas, 4 mg/d. Abipus plau¢iuose, subpleurinése dalyse iSliko
tinkliniai dariniai, S5 segmente ,,matinio stiklo* zonos, sustoréjusios tarpskiltinés pertvarélés
ir tempimo bronchektazés. Jtariama nespecifiné intersticiné pneumonija. Lyginant su 2013 m.
matytu plauciy vaizdu, ,,matinio stiklo* zonos zenkliai sumaz¢jo.

2019 m. birzelj buvo padidinta metotreksato dozé iki 15 mg/sav., paciente pradéjo
kankinti stiprus pykinimo jausmas, dozé buvo sumazinta iki 10 mg/sav.

2020 m. krutinés lastos KT parodé sumazéjusias ,,matinio stiklo* zonas lyginant su
2018 m. atliktos KT vaizdais. Naujy fibroziniy zidiniy nebuvo matyti. Gydymas nekoreguotas.

2021 m. gruodzio mén. dél toksiSko poveikio kepenims, besivystanéio aktyvaus
medikamentinio hepatito, buvo nuspresta laikinai nutraukti metotreksato vartojima. Pacientés
buklé iSliko stabili. Gastroenterologas rekomendavo vartoti ursodeoksicholio rigst..
ISpléstinio plauciy funkcijos tyrimo duomenimis, plauciy tiiriai buvo normalils, stebétas
lengvas dujy difuzijos sutrikimas (DLco 66 proc.). Pacienté toliau stebima ir gydoma pagal

reumatologo, pulmonologo ir gastroenterologo rekomendacijas.

APTARIMAS

Naudojantis nemokamomis WEASIS DICOM viewer programos funkcijomis, galima
kokybiskai ir kiekybiskai jvertinti pacientés kritinés lastos KT vaizduose matomus plauciy
pazeidimus. Programélé leidzia vienu metu analizuoti KT sekas aksialiniame, koronariniame
ir sagitaliniame languose, pazymeéti dominancius plauciy segmentus, kuriy tikslios
lokalizacijos ryskiaspalvémis linijomis nurodomos ir kituose languose. Tad galima objektyviai
jvertinti pazeidimo apimama plotg visose plokStumose. WEASIS DICOM viewer pateikia
bazing¢ informacijg apie tyrima: nurodomi paciento duomenys (vardas, pavardé, gimimo data ir
amzius), tyrimo atlikimo data ir laikas, radiologinio tyrimo tipas ir atlikty serijy skaicius. Visi
sie duomenys pateikiami pagrindiniame lange, greta radiologinio vaizdo. Sios funkcijos ypa¢

palengvina pazeidimo progresavimo sekimg ir vaizdy palyginima.
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Matomame tyrimo lange yra pirmieji pacientés kritinés lgstos vaizdai atlikti 2013 — tais
metais, kuomet liga pradéjo progresuoti. Kadangi WEASIS DICOM viewer pasizymi auksta
vaizdo kokybe, zvelgiant | aksialing plokS§tuma, abiejy plauciy apatinése uzpakalinése dalyse
aiskiai matomi gaustis fibroziniai pokyciai, labiau iSreiksti kairéje pusé¢je. Naudojantis

priartinimo funkcija gana tiksliai galima diferencijuoti IPL buidingus tikslius- vietoj fibrozés

sukeltus pakitimus. Padidinamajame laukelyje deSiniajame plautyje jzvelgiamos tempimo
bronchektazés ir ,,matinio stiklo®“ zonos. Kairiojo plau¢io apatingje uzpakalingje dalyje,
priartinus patologinj vaizda, taip pat matomos tempimo bronchektazés, ,,matinio stiklo* zonos,

tarpskilteliniy pertvaréliy sustoréjimas ir gausis retikuliniai dariniai.
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Po klinikinio tyrimo ir gydymo tocilizumabu, 2018 — tais m. pacientei pakartotinai
atlikus krutinés Igstos KT buvo uzfiksuoti teigiami pokyciai. Kadangi WEASIS DICOM
viewer suteikia galimybe programéléje iSsaugoti pries tai jkeltus KT vaizdus, galima ganétinai
tiksliai pazymeti 2013 — taisiais stebétas plau¢iy dalis ir jvertinti jy poky&ius. Zvelgiant j visas
tris plokStumas, akivaizdZiai matoma, jog fibrozinio paZeidimo plotai yra sumazéjg.
Padidinamajame laukelyje deSiniajame plautyje, bazalinése dalyse matomos kiekybiskai
sumaz¢jusios “matinio stiklo” zonos ir i§likusios tempimo bronchektazés. Kairiajame plautyje
kaip ir 2013 — taisiais m. matomi gausesni pazeisty plauciy plotai lyginant su deSiniuoju.

Taciau, dinamikoje, “matinio stiklo” zonos sumaz¢jusios.
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Paskutinj kartg kontroliné kriitinés 1astos KT pacientei buvo atlikta 2020 — tais metais.
Vertinant poky¢ius, fibrozés apimtos zonos sumazéjo. Naujy pazeidimy néra. Zvelgiant j
desinjjj plautj, padidinamajame laukelyje, fibrozinio audinio apimami plotai sumaZzéje, nors
dar iSlieka “matinio stiklo” zonos. Kairiojo plaucio padidinamajame laukelyje poky¢iai
gausesni lyginant su deSiniuoju, taciau stebima teigiama dinamika, gerokai sumazéjusios

“matinio stiklo” zonos, i§lieka pavieniai fibroziniai Zidiniai ir tempimo bronchektazés.

ISVADOS

1. Literatiros Saltiniy duomenimis intersticinis plauéiy pazeidimas sergant sisteminémis
jungiamojo audinio ligomis yra grésminga komplikacija, turinti neigiama poveikj ne tik
pacienty gyvenimo kokybei, bet ir trukmei, todél ankstyva, tiksli $ios buiklés diagnostika
yra labai svarbi.

2. Aukstos skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija yra tikslus ir jautrus tyrimas, kuriuo
galima gana anksti patvirtinti radiologing intersticinés plauciy ligos diagnozg, stebéti atsaka
1 gydyma ar pazeidimo progresija.

3. ISnagrinéto Kklinikinio atvejo kompiuterinés tomografijos vaizdy analizé, naudojant
WEASIS DICOM viewer programéle, patvirtina, kad gydymas tocilizumabu buvo
veiksmingas ir tur¢jo teigiamg poveiki su sistemine skleroze asocijuotam intersticiniam

plauciy pazeidimui.
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