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SANTRAUKA

Bronchektazés — 1étiné kvépavimo taky liga, kuriai bidingas negriztamas patologinis bronchy spindzio
iSsiplétimas, stebimas radiologiniuose vaizduose, bei kliniskai pasireiSkiantys nuolatinio kosulio,
skrepliavimo ir pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos epizodai. Pastaraisiais deSimtmeciais
visame pasaulyje sergamumas bronchektazémis didéja, o §i tendencija ypac ryski vyresnio amziaus
Zmoniy grupése.

Siame darbe, remiantis literatiiros duomenimis, apzvelgiama ios ligos etiologija, klinikinis
pasireiskimas, diagnostika ir gydymo btidai, apraSomas bei nagrin¢jamas bronchektaziy klinikinis
atvejis. Siai ligai budinga didelé galimy priezaséiy jvairove, tadiau dazniausiai nustatomos idiopatings,
poinfekcinés ir 1étiniy uzdegiminiy kvépavimo taky ligy salygotos bronchektazés. Diagnozé
patvirtinama nuolat ar daznai kosin¢iam bei skrepliuojan¢iam, daznai pasikartojanc¢iomis
respiracinémis infekcijomis sergan¢iam pacientui kriitinés lastos kompiuterinés tomografijos vaizduose
aptikus bronchektazéms biidingy pakitimy. Ligos gydymas remiasi greitu ir tinkamu antibakteriniu
patiméjimy gydymu bei jy prevencija, kurig uztikrina bronchektaziy priezasties gydymas, vakcinacija
nuo gripo, pneumokokinés ir COVID — 19 infekcijos, normalios kiino masés palaikymo ir metimo
rukyti rekomendacijy laikymasis bei kvépavimo taky iSsivalymg gerinancios fizioterapinés ir
reabilitacinés priemonés. Esant dazniems patiméjimams, papildomai svarstoma apie ilgalaikio gleives
veikianciy vaisty, jkvepiamyjy antibiotiky, geriamyjy makrolidy ar jy derinio vartojimo jtraukima j
gydymo plang. Natiiraliai bronchektazing liga turi tendencijg progresuoti, bloginti paciento gyvenimo
kokybe, prognoze ir didinti komplikacijy rizika, tad optimalaus gydymo rezimo laikymasis bei

reguliarus paciento biiklés vertinimas yra ypac reikSmingi ligos valdymo procese.

Raktazodziai: bronchektazés, etiologija, diagnostika, gydymas.

SUMMARY

Bronchiectasis is a chronic respiratory disease characterised by radiologically observed irreversible
abnormal dilatation of the bronchial lumen, and clinically manifested episodes of persistent cough,
sputum production and recurrent respiratory tract infections. In recent decades, the incidence and
prevalence of bronchiectasis has been significantly increasing worldwide. The aim of this work is to
review the etiology, clinical manifestation, diagnostics, and management of this disease, based on
scientific literature data; also, clinical case of bronchiectasis is presented and discussed. Bronchiectasis

is characterized by wide variety of possible causes, but the most common are idiopathic, post-infectious
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and bronchiectasis caused by chronic inflammatory respiratory diseases. The diagnosis is confirmed by
the detection of typical changes of bronchiectasis in the computed tomography images of the chest
performed in a patient who constantly or frequently coughs, expectorates or suffers from recurrent
respiratory infections. Management of bronchiectasis is based on prompt and appropriate antibacterial
treatment of exacerbations and their prevention, which is ensured by treatment of the cause of
bronchiectasis, vaccination against influenza, pneumococcal and COVID-19 infections, maintenance of
normal body weight, adherence to smoking cessation recommendations and the use of airway clearance
techniques. In case of frequent exacerbations, the addition of long-term mucoactive drugs, inhaled
antibiotics, oral macrolides or their combination to the treatment plan is considered. Naturally,
bronchiectasis tends to progress, worsen the quality of life, prognosis, and increase the risk of
complications, so adherence to the optimal treatment plan and regular monitoring of the patient’s state

are particularly important in the process of disease management.
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IVADAS

Bronchektazés — 1étine kvépavimo taky liga, kuriai biidingas negrjztamas patologinis bronchy spindZio
1$siplétimas, stebimas radiologiniuose vaizduose, bei kliniSkai pasireiSkiantys nuolatinio kosulio,
skrepliavimo ir pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos epizodai (1). Nuo 1819 mety, kuomet buvo
apraSytas pirmasis Zinomas $ios ligos atvejis, iki pat XX amzZiaus pabaigos §i liga buvo diagnozuojama
itin retai, o bronchektazés netgi buvo priskiriamos rety ligy grupei (2, 3). Taciau XXI amZiaus
pradzioje situacija €émé kisti: naujy ligos diagnostikos metody pritaikymas, nuolatinis jy tobulinimas
bei did¢jantis prieinamumas 1émé pastaraisiais deSimtmeciais visame pasaulyje stebimg sergamumo
bronchektazémis didéjima (3, 4). Remiantis naujausiy tam tikrose Europos Salyse (Ispanijoje, Italijoje,
Vokietijoje ir Jungtinéje Karalystéje) bei Jungtinése Amerikos Valstijose atlikty tyrimy duomenimis,
Sios ligos paplitimas varijuoja nuo 67 iki 566,1 atvejy 100 000 gyventojy (5 — 9). Dideli sergamumo ir
ligotumo rodikliai lemia tai, jog bronchektazés Siuo metu laikomos tre€ia pagal daznj 1étine uzdegimine
kveépavimo taky liga po astmos ir 1étinés obstrukcinés plauciy ligos (10, 11). Visgi, lyginant skirtingose
Salyse ir populiacijose atlikty tyrimy metu surinktus duomenis, galima jZzvelgti ryskius sergamumo
rodiklio svyravimus, pagrindZiancius tam tikry rizikos veiksniy reik§me ligos pasireiSkimui ir dazniui
tiriamoje populiacijoje. Keletas jy buvo identifikuota didelés apimties tyrimuose, vertinusiuose

serganciyjy bronchektazémis charakteristikas. Pastebéta, jog nors bronchektazés gali biiti nustatomos



Jvairaus amziaus abiejy lyCiy asmenims, dazniau §i liga diagnozuojama vyresnio amziaus moterims,
stebint ir rySky abiejy ly¢iy sergamumo did€jimg vyresnése amziaus grupése (4, 8, 10 — 13). Aprasyta
ir jdomi ligos pasireiskimo s3gsaja su rikymu. Bronchektazés buvo dazniau aptinkamos gyvenimo
eigoje nertkiusiems (53,6 — 60 proc.) ar metusiems rukyti asmenims (38 — 40 proc.), lyginant su
rukanciaisiais diagnozés nustatymo metu (2 — 6,4 proc.) (12, 14). Deja, nepaisant didelio sergamumo,
diagnostiniy metody prieinamumo, sukaupty ziniy apie ligos patogeneze bei naujy gydymo galimybiy,
bronchektaziy diagnostika ir gydymas vis dar kelia nemenky i$8iikiy, o pati liga lemia didele¢ socialing
ir ekonoming nastg (3, 15). D¢l didelés galimy priezasCiy ir klinikinio pasireiSkimo jvairoves liga
neretai lieka laiku neatpazinta ir nediagnozuota, nepaskiriamas tinkamas gydymas, blogéja serganciyjy
ilgalaiké prognoz¢ (14, 16). Tai pabrézia bronchektaziy ankstyvos diagnostikos svarbg ir nurodo
aktualuma bei poreikj tolimesniy tyrimy, kuriy rezultatai galéty prisidéti prie ligos atpazinimo ir
diagnostikos gerinimo. Tad §io darbo tikslas — iSnagrinéti bronchektaziy klinikinj atvejj, palyginant ji
su panasiais ligos atvejais literattiroje, bei, remiantis literatiiros duomenimis, apzvelgti Sios ligos

etiologija, klinikinj pasireiskima, diagnostika ir gydymo buidus.

DARBO MEDZIAGA IR METODAI

Literattiros paieSka atlikta perZiiirint straipsnius, publikuotus PubMed duomeny bazéje iki 2024 m.
vasario meén., naudojant raktazodziy ,,bronchiectasis ir ,,etiology*, ,,pathogenesis®, ,,diagnosis®,
Ltreatment*, ,,non-tuberculous mycobacterial pulmonary infection* junginj. IeSkota ne senesniy kaip 10
m. straipsniy angly kalba, publikuoty jvairiose pasaulio Salyse. Perzitirint atrinktas publikacijas ir jy
bibliografinius jrasus, papildomai atrinkta keletas senesniy Saltiniy. IS viso atrinkti ir j apzvalgag jtraukti
65 straipsniai, geriausiai atitinkantys darbo tikslg. Gavus pacientés raSytinj sutikima, apraSytas ir

1Snagrinétas bronchektaziy klinikinis atvejis.

LITERATUROS APZVALGA

Etiologija

Bronchektazémis yra vadinamas patologinis, negrjZztamas bronchy spindZzio i$siplétimas, taciau Siame
darbe bus aptariamos bronchektazés kaip kvépavimo taky liga (5). Siuo aspektu bronchektazés
apibiidinamos kaip biikl¢, kuriai biidingas negrijztamas destrukcinis bronchy spindZzio i$siplétimas,
dazniausiai lydimas létinio ptlingo bronchy uzdegimo, nuolatinio uzdegiminio sekreto ir bakterijy

kaupimosi juose (17). Bronchektaziy priezastys gali buti labai jvairios: sklaidos sutrikimai ir



paveldimos ligos, imuniteto nepakankamumas, 1étinés kvépavimo taky ligos, infekcijos, jungiamojo
audinio ligos, uzdegiminés zarny ligos, transplantato pries Seimininkg liga ir kt. (18, 19). Kaip viena jy
i§skiriama autosominiu recesyviniu biidu paveldima liga — cistiné fibrozé (CF). Ji pasireiskia sunkiais
virSkinimo ir kvépavimo funkcijos sutrikimais ir dazniausiai yra nustatoma vaikystéje, o kai kuriose
Salyse (nuo 2023 m. ir Lietuvoje) §i diagnozé gali buti patvirtinta dar iki simptomy pasireiskimo,
kryptingai tiriant dél cistinés fibrozes visuotinio naujagimiy tikrinimo metu (20). Suaugusiems CF
bronchektaziy priezastimi laikoma 0,6 — 2,7 proc. atvejy (21). Sios ligos sukeltos bronchektazés, kitaip
negu kity priezas¢iy salygotos, dazniausiai pazeidzia virSutines plauciy skiltis, yra nustatomos jauname
amziuje ir gydomos specifiskai CF patogenezinius mechanizmus veikianciais vaistais, todél yra
i§skiriamos | atskirg kategorija ir daugelyje tyrimy, kuriais siekiama jvertinti bronchektaziy priezasciy
paplitima, cistinés fibrozés diagnozé yra laikoma pacienty nejtraukimo j tyrima kriterijumi (8, 14, 20,
22). Tad naujausioje literatiiroje, taip pat ir Sioje apzvalgoje, pateikiami skaiciai atspindi ne cistinés
fibrozes, o kity veiksniy sukelty bronchektaziy etiologiniy veiksniy struktiirg. Dazniausiai suaugusiems
asmenims ne CF sukeltos bronchektazés yra nustatomos kaip kvépavimo taky infekcijy ar uzdegiminiy
ligy komplikacija (23). Remiantis Europos bronchektaziy registro duomenimis, poinfekcinés
bronchektazés buvo patvirtintos 27,1 proc. visy bronchektazémis serganciy pacienty ir tai sudare
didZiausig identifikuoty ligos prieZasciy grup¢ (14). Vieningo sutarimo, kuomet persirgta infekcija
galéty buti jvardijama bronchektaziy priezastimi, néra: vieny autoriy nuomone, tam reikalingas
bronchektazéms buidingy simptomy pasireiSkimas 1§ karto po persirgtos kvépavimo taky infekcijos, kiti
teigia, jog poinfekciniy bronchektaziy diagnoze gali biiti nustatoma ir po iki deSimties mety trukusio
besimptomio laikotarpio po patvirtintos infekcijos (24 — 26). Siai priezas¢iy grupei priskiriamos
Jvairios virusinés, bakterinés ar grybelinés kvépavimo taky infekcijos, kuriy dazniausios yra
tuberkulioze, ne tuberkuliozés mikobakterijy sukelta plauciy liga, kokliuSas, aspergilioze bei virusinés
kvépavimo takus pazeidZiancios ligos, tokios kaip tymai, gripas ar adenoviruso sukelta infekcija (27 —
29). Kita dazna bronchektazes sukelianti priezastis — létinés uzdegiminés kvépavimo taky ligos,
kurioms priskiriamos bronchiné astma bei 1étiné obstrukciné plauciy liga (LOPL) (15 proc. atvejy)
(14). Svarbig dalj bronchektaziy etiologijos struktiiroje uzima ir imunodeficitinés biiklés (4,1 proc.)
(14). Jos gali biiti pirminés (jgimtos) arba antrinés (jgytos). Pirminés imunodeficitinés buklés apima
tokius sutrikimus kaip jprastas kintamas imunodeficitas, agamahipoglobuminemija,
hipogamaglobuminemija, hiper imunoglobulino E sindromas, o antrinj imuniteto nepakankamumg gali
sukelti chemoterapija, imunosupresantai, ZIV infekcija ir kiti veiksniai, kurie, veikdami imunines

paciento lasteles, organizme sukelia imunosupresing bukle, lemia pasikartojancias infekcijas ir



progresuojant] plauciy pazeidima (27, 28, 30). Taip pat prie bronchektaziy i§sivystymo gali prisidéti
strukturiniai kvépavimo taky defektai bei sklaidos sutrikimai, nulemti genetiniy veiksniy (28).
Kartagenerio sindromas (pirminis virpamyjy plaukeliy nejudrumas), Monjés — Kuno (trachéjos ir
bronchy iSsiplétimas dél jy sienelése esanciy raumeniniy bei elastiniy skaiduly atrofijos), Marfano,
Viljamso — Kembelo (kremzlinio audinio trikumas subsegmentiniuose bronchuose, salygojantis
pazeisty bronchy issiplétimg), Jango (nevaisingumu, létiniu rinosinusitu ir bronchektazémis
pasireiskianti biikklé vyrams) sindromai bei jgimta alfa — 1 antitripsino stoka, lemianti nepakankama
neutrofily elastazés slopinimg ir elastino degradacijg plauciuose, yra laikomos vienomis dazniausiy
paveldimy biikliy, priskiriamy Siai bronchektaziy priezas¢iy grupei (27, 31 — 33). Taip pat nemaza dalis
autoimuniniy ligy yra siejamos su bronchektazinés ligos i§sivystymu. Nustatyta, jog sisteminémis
jungiamojo audinio ligomis (reumatoidiniu artritu, ankilozuojanc¢iu spondilitu, Sjogreno sindromu,
sistemine raudonaja vilklige), sarkoidoze sergantiems pacientams bronchektazés nustatomos dazniau
nei bendroje populiacijoje (30). Reumatoidinis artritas priezastimi buvo jvardintas 2,7 proc.
bronchektazémis serganciy pacienty, o jungiamojo audinio ligos — 2,1 proc. atvejy (14). Nors
kvépavimo taky pazeidimas sergant uzdegiminémis zarny ligomis (opiniu kolitu, Krono liga) yra itin
retas, visgi 0,9 proc. pacienty §is zarnyno pazeidimas buvo susietas su bronchektazémis (14, 30). Dar
viena potencialiy priezasciy grup¢ — kvépavimo taky obstrukcija sukeliantys veiksniai (27). Bronchy
spindzio obstrukcijg ir lokaliy bronchektaziy atsiradimg gali lemti navikas, padidéjes plauciy
limfmazgis arba j kvépavimo takus patekes svetimkiinis, o tai fiksuota 0,1 proc. atvejy (14, 27).
Etiologiniams bronchektaziy veiksniams taip pat priskiriama alerginé bronchopulmoning¢ aspergiliozé
(2,8 proc. atvejy), del disfagijos ar gastroezofaginio refliukso ligos persistuojanti létiné aspiracija |
kvépavimo takus (1,6 proc. atvejy), ikvepiami toksinai, zeidziantys kvépavimo takus, geltony nagy
sindromas (14, 27, 28). Vis d¢lto, nepaisant didelés galimy prieZasciy jvairoves ir pacientams
atliekamy i§samiy tyrimy siekiant jas identifikuoti, daZnai to padaryti nepavyksta. Tad didelei daliai
pacienty (38,1 proc.) bronchektazés yra klasifikuojamos kaip idiopatinés ir tai, Europos bronchektaziy

registro duomenimis, sudaro didZiausig atvejy dalj bronchektaziy priezas¢iy struktiiroje (14, 30).

Patogeneze

Bronchektaziy prieZastys yra labai skirtingos, taciau jas vienija bendra savybé — jvairiis etiologiniai
veiksniai, slopindami organizmo gynybing funkcijg ar tiesiogiai sglygojantys uzdegiminj procesa
kvépavimo takuose, galiausiai lemia padidéjusj organizmo imluma mikroorganizmy kolonizacijai ir

infekcijai, sukelianciai létin] kvépavimo taky uzdegima, pagaus¢jusia gleiviy sekrecijg ir progresuojantj
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bronchy pazeidima bei jy spindzio i$siplétimg (19, 20). Visa tai apibiidinama Cole aprasytu ydingo rato
principu, nusakanciu pagrindines bronchektaziy patogenezés grandis (27, 34). Remiantis Siuo modeliu,
bronchektaziy i$sivystymui yra svarbis keturi aspektai: 1) sutrikgs mukociliarinis klirensas; 2)
besikaupiancio sekreto kvépavimo takuose ir sutrikdyto imuninio atsako salygota bakterijy kolonizacija
ar infekcija; 3) létinis uzdegimas kvépavimo takuose; 4) uzdegiminiy lgsteliy (makrofagy, neutrofily ar
eozinofily) iSskirty proteoliziniy fermenty, ardanciy bronchy sieneléje esant] elasting, bazinés
membranos kolageng ir proteoglikanus, sukelta kvépavimo taky destrukcija ir iSsiplétimas (27, 35, 36).
Sie veiksniai indukuoja nuolatinj ir progresuojantj kvépavimo taky pazeidimo procesa. Priklausomai
nuo etiologijos, $is ciklas gali biiti inicijuotas bet kurioje grandyje — Kartagenerio sindromas ar cistiné
fibrozé lemia mukociliarinio klirenso funkcijos sutrikimg, imuniteto nepakankamumas ar tuberkuliozé
salygoja infekcijos pasireiSkimg kvépavimo takuose, uzdegiminés zarny ar jungiamojo audinio ligos
gali i§provokuoti uzdegiminj procesg kvépavimo organy sistemoje, o jvairis jgimti (Monjés — Kuno,
Viljamo — Kembelo) sindromai uzveda patologinj procesa, sukeldami struktiirinius kvépavimo taky
pakitimus (35). Taciau véliau buvo pastebéta, jog rySys tarp Siy patologiniy grandziy néra toks
paprastas ir nuoseklus, o atvirksciai — yra kompleksinis, kuomet kiekvienas patofiziologinis
komponentas paskatina visy kity iSsivystyma (35, 37). Tai Flume ir kt. buvo pasiiilyta apibtidinti
stkurio principu (37). Kaip to pavyzdj galima minéti Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa)
sukeltos pneumonijos salygoty bronchektaziy susiformavima: §i bakterija ne tik lemia infekcija
kvépavimo takuose (vieng i$ bronchektaziy patogenezés grandziy ydingo rato modelyje), bet taip pat
kartu aktyvina ir kitus procesus — skatina chemotaksio faktoriy i$siskyrima, nulemdama neutrofilinj
uzdegima, i$skiria ciliotoksinus, létinancius virpamyjy plaukeliy judesius ir bloginan¢ius mukociliarinj
klirensa, bei sekretuoja elastaze, kuri tiesiogiai sukelia kvépavimo taky struktiirinius pakitimus (35). Be
to, P. aeruginosa 18 polisacharidy, nukleoriigs¢iy ir baltymy gamina biopléveles, kuriomis padengtos
bakterijy mikrokolonijos dél suformuoto fizinio barjero tampa maziau jautrios antibiotiky poveikiui, o
tai apsunkina jy eradikacijg ir sukuria dar palankesnes salygas létinei infekcijai ir persistuojanciam

uzdegimui kvépavimo takuose (38).

Klinikiné raiSka

Itariant bronchektazes, visy pirma, labai svarbus tampa detalus bei tikslingas anamnezés surinkimas,
apimantis pacientui pateikiamus klausimus apie vaikystéje persirgtas infekcijas, anksc¢iau pasireiskusius
kvépavimo sutrikimus, gretutines ligas, galimai patiriamus gastroezofaginiam refliuksui ar sisteminéms

uzdegiminéms ligoms biidingus simptomus kaip rémuo, bérimai, sgnariy ar raumeny skausmai (4).



Tinkamai surinkta anamnezé gali ne tik padéti jtarti bronchektazes, bet ir nukreipti tinkama linkme
bandant identifikuoti jas sukélusig priezastj. Bronchektaziy klinikiné raiSka pasizymi galimy simptomy
ir pozymiy jvairove (39). Dalis pacienty, serganciy lengva bronchektaziy forma, gali nepatirti jokiy
ligos sukeliamy simptomy, jiems atsirandant tik ligos paiiméjimo metu (19). Kim ir kt. atlikto tyrimo
rezultatai atskleidé, jog besimptomé ligos eiga dazniau buvo biidinga moteriskos lyties, vyresnio
amziaus asmenims, taip pat sergantiems kepeny ligomis (dazniausia jy — surieb¢jusiy kepeny liga),
létine obstrukcine plauciy liga, anamnezéje sirgusiems tuberkulioze (39). Tipiniais bronchektaziy
simptomais laikomi nuolatinis kosulys, skrepliavimas ir daznai pasikartojancios kvépavimo taky
infekcijos (2, 20, 27). Sie simptomai jvardijami ir eksperty priimtame tarptautiniame sutarime dél
bronchektaziy apibrézimo, pagal kurj vienas kriterijy, skirty nustatyti kliniskai reikSmingas
bronchektazes, yra patiriami maziausiai du i$ $iy simptomy: kosulys dauguma dieny per savaite,
skrepliavimas dauguma dieny per savaite bei fiksuoti ligos patiméjimo epizodai anamnezéje (40).
DaZniausiu simptomu laikomas 1étinis kosulys, budingas 73 — 98 proc. bronchektazémis serganciy
pacienty (4, 20, 41). 53 — 78 proc. ligos atvejy stebimas skrepliavimas, kuris dazniausiai apibiidinamas
kaip gleivingas (kartais gleivingas — pulingas) ir bekvapis (20, 41). Tiek kosulio daznis, tiek
skrepliavimo gausumas ir skrepliy pobtdis néra pastovis ir varijuoja, priklausomai nuo ligos eigos.
Ypac tai akivaizdu paiiméjimy metu, kuomet iSkosimy skrepliy tiiris gaus¢ja, kinta jy iSvaizda —
gleivinga keiCia gelsvos ar zalsvos spalvos piilingas sekretas, kuris atspindi prasidéjusj uzdegimg ir
infekcijg kvépavimo takuose (4). Be minéty simptomy pacientai taip pat gali skystis progresuojanciu,
ivairaus stiprumo dusuliu (62 proc.), sunkaus atsikoséjimo sukeltu kriitinés skausmu (20 proc.), kraujo
iSkoséjimo epizodais (56 — 92 proc.) (41). Daznai pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos neretai
lemia ir sisteminiy simptomy — nuovargio, bendro negalavimo, koncentracijos stokos, fizinio aktyvumo
sumazejimo, svorio kritimo — pasireiSkima (4, 20). Sunkios ligos eigos atveju pacientai skundZiasi
nuolatiniu gausiu pilingu skrepliavimu, daliai jy vystosi létinis kvépavimo nepakankamumas bei
plautiné Sirdis (19). Labai svarbu jvertinti ir visy minéty simptomy jtaka paciento gyvenimo kokybei
bei psichologinei savijautai, kadangi, remiantis atlikty tyrimy rezultatais, bronchektazémis sergantiems
pacientams neretai nustatoma ir nerimui bei depresijai biidinga simptomatika, blogesné gyvenimo
kokybe (4, 42). Apzitiros metu jokiy pakitimy daZniausiai neaptinkama, ta¢iau retais atvejais (2 — 3
proc.), ypac velyvosiose ligos stadijose, dél uzsitesusios deguonies stokos audiniuose gali atsirasti
ranky pirSty galy sustoréjimas, jiems jgaunant biigno lazdeliy forma, bei cianoze (4, 41). Auskultuojant
daznai (75 proc. atvejy) girdima drégny karkaly, dazniausiai apatinése plauciy skiltyse abipus, taip pat

gali buti girdimas Svokstimas (22 proc.), atspindintis kvépavimo taky obstrukcijg dél perteklinio



sekreto kaupimosi juose (41, 43). Taciau nei vienas 1§ minéty simptomy ir klinikiniy pozymiy néra

specifinis bronchektazéms, o tai lemia apsunkintg ligos atpazinima (40).

Diagnostika

Remiantis tarptautiniu eksperty sutarimu, ne tik klinikiniy, bet ir radiologiniy kriterijy atitikimas yra
biitina saglyga bronchektaziy diagnozei patvirtinti (40). Tad esant klinikiniam ligos jtarimui,
pradedamas paciento instrumentinis iStyrimas. Dazniausiai pirmasis atlieckamas vaizdinis tyrimas —
kraitinés lastos rentgenografija (21, 41). Sis tyrimas pasizymi nepakankamu jautrumu diagnozuojant
bronchektazes bei jvertinant kvépavimo taky struktiirinius pazeidimus ir jy iSplitima, tod¢l gautuose
vaizduose bronchektazéms budingi pokyc¢iai pastebimi retai (11, 20). Visgi, ypac esant pazengusiai
ligos stadijai, rentgenogramose gali biiti matomas pagauséjes, paryskejes plauciy piesinys, plonasieniai
cistiniai dariniai plauciuose (su ar be oro — skyscio pavirSiaus), ,,bégiy* pozymis (t. y. du intensyviis
paraleliai i§sidéste linijiniai pritemimai, atspindintys sustoréjusio ir iSsiplétusio broncho sieneles),
terminaliniy bronchioliy i$siplétimg atspindintys apvalaus konttro Seséliai, lokaliis plauciy infiltratai
(41, 44). Netiesiogiai bronchektaziy susidaryma gali sufleruoti tam tikros pazeistos plaucio dalies
atelektaze, sukelta gleiviy kamscio, ar kompensatoriskai padidéjes maziau pazeisto plaucio ar jo skilties
oringumas (44). Vis délto, del mazo jautrumo kriitinés Igstos rentgeninis tyrimas bronchektaziy
diagnostikai yra netinkamas, o auksinio standarto tyrimu, siekiant diagnozuoti ligg, yra laikomas
kriitinés 1astos kompiuterinés tomografijos tyrimas (KT) (20). Esant galimybei, diagnozei patvirtinti
rekomenduojama atlikti dideliu tikslumu pasiZymin¢ig plony pjiviy (1 mm ir maZiau storio) aukstos
raiSkos kompiutering tomografija, kurios vaizdais remiantis bronchektaziy diagnozé klaidingai
nustatoma (klaidingai teigiamas rezultatas) tik 1 proc. pacienty, o klaidingai nenustatoma (klaidingai
neigiamas rezultatas) 2 proc. tiriamyjy (2, 4, 11, 20, 27, 43). Pagrindinis bronchektaziy radiologinis
kriterijus yra kriitinés 1astos KT vaizduose matomas bronchy spindziy i$siplétimas, kurj atspindi vienas
ar keli 18 Siy poZymiy: 1) broncho vidinio spindzio ir ar¢iausiai pjivyje matomos arterijos santykis > 1
(,,ziedo su akute* pozymis); 2) bronchy nesiaur¢jimas periferinése plauciy dalyse; 3) matomi bronchy
spindZiai periferijoje — maZiau nei 1 cm atstumu nutol¢ nuo Sonkaulinio kriitinpléves pavirSiaus ar
besiribojantys su tarpuplaucio kriitinpléve (2, 4, 11, 21, 27). Taip pat KT vaizduose galima pamatyti ir
tokius nespecifinius poZymius kaip uzdegima atspindintis bronchy sienelés sustoréjimas, dél oro spasty
18kvépimo metu matomas mozaikinés perfuzijos vaizdas, gleiviy kams¢iai, ,,Sakelés su pumpuréliais®
pozymis, apibiidinantis iSsiplétusias centrilobulines bronchioles ir jy spindzio uzpildyma gleivémis ar

pilingu sekretu (2, 4, 21, 27). Remiantis §io tyrimo vaizdais, taip pat jvertinamas ir nustatomas



bronchektaziy morfologinis tipas. Tai gali biti cilindrinés bronchektazés, kurioms biidingas bronchy
i§siplétimas be visiSkos sienelés destrukcijos (45, 46). Tai — pati dazniausia, taciau ir lengviausia
bronchektaziy forma (46, 47). Kuomet iSsiplétusiuose bronchuose stebimos zidininés susiauréjimy
zonos, sukeltos bronchy sienelés defekty, tokios bronchektazés priskiriamos varikoziniam tipui (45).
Treciasis morfologinis tipas, laikomas sunkiausia bronchektaziy forma, yra cistinés, arba maiselinés,
bronchektazés (45, 47). Siai ligos formai badingas didesnis kvépavimo taky spindZio i§siplétimas,
palyginti su kitais bronchektaziy tipais, o i§skirtiné maiseliniy bronchektaziy savybé — visiSka bronchy
sienelés destrukcija, lemianti distalinés bronchy dalies uzsibaigima cistine struktiira su daznai joje
stebimu oro — skyscio pavirSiumi (46, 47). Keletas tokiy Salia vienas kito i$sidésc¢iusiy cistiniy dariniy

formuoja klasterj, kuris radiologiniuose vaizduose jgauna tiping ,,vynuogiy kekés* iSvaizda (46, 47).

1 paveikslas. Bronchektazéms budingi pokyc¢iai kriitinés 1agstos kompiuterinés tomografijos vaizduose.
A — ziedo su akute pozymis (rodykl¢), B — sustor¢jusi broncho sienelé (rodyklé) ir nesiauréjantys
bronchai periferinése plauciy dalyse, C — matomi bronchy spindziai periferinése plauciy dalyse: maziau
nei 1 cm atstumu nutole nuo Sonkaulinio krutinplévés pavirSiaus (rodyklés), D — gleiviy kamsciai
smulkiuosiuose kvépavimo takuose, formuojantys ,,Sakeliy su pumpuréliais® vaizda (rodyklés), E —
cistiniy bronchektaziy klasteris, sudarantis ,,vynuogiy kekes* vaizda (rodykleé).

Vaizdy Saltiniai: https://bronchiectasis.com.au/bronchiectasis/diagnosis-2/radiology,
https://thoracickey.com/airways-diseases/, https://radiologykey.com/bronchiectasis-2/.
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Remiantis bronchektazéms biidingy klinikiniy ir radiologiniy pozymiy kriitinés 1astos KT visuma,
pirmg kartg patvirtinus bronchektaziy diagnozg, yra tgsiamas paciento iStyrimas — atliekami
instrumentiniai bei laboratoriniai tyrimai, siekiant nustatyti ligos etiologija ir jvertinti ligos sunkuma.
Kaip teigiama naujausiose Brity kriitinés 1astos draugijos (angl. British Thoracic Society, BTS) ir
Europos respiratology draugijos (angl. European Respiratory Society, ERS) gairése, visiems
pacientams rekomenduojama atlikti bendrg kraujo tyrima, serumo baltymy elektroforeze ir
imunoglobuliny (Ig) G, A, M, E koncentracijy nustatymo tyrima, specifinio IgE ar odos diirio méginj
dél jsijautrinimo Aspergillus fumigatus (A. fumigatus) grybui bei mikrobiologinj skrepliy tyrima
kveépavimo taky mikroorganizmams isskirti (1, 21). Bendrajame kraujo tyrime stebimi sumazgéje
neutrofily, limfocity ar trombocity kiekiai gali buti susij¢ su pirminiu ar antriniu imunodeficitu,
limfocitozé — su B lasteliy limfoproliferacine liga, padidéj¢s eozinofily skaicius gali biiti susijes su
alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés diagnoze, o trombocitozeé gali biiti nulemta aktyvaus
reumatoidinio artrito ar uzdegiminés zarny ligos (21). Tuo tarpu leukocitoze, neutrofilija bei uzdegimo
zymeny (C reaktyviojo baltymo ir eritrocity nusédimo greicio) padidéjimas gali rodyti ligos paiméjima
ir yra svarbiis ligos aktyvumui vertinti (42). Serumo baltymy elektroforezés rezultatai leidzia atskirti
monokloninj nuo polikloninio serumo imunoglobuliny padidé¢jimo: polikloninis IgG ir IgA
padidé¢jimas, daZnas sergantiesiems bronchektazémis, atspindi léting infekcijg ir uzdegima, o
monokloninio baltymo nustatymas serume reikalauty papildomo iStyrimo dél galimos
limfoproliferacinés ligos (21). Ypac svarbus ir imunoglobuliny koncentracijos sumazéjimas, leidZiantis
itarti imunodeficitines biikles, tokias kaip jprastas kintamasis imunodeficitas, kadangi laiku nustacius
Sig biikle ir skyrus pakei¢iamaja imunoglobuliny terapija, sumazinamas bronchektaziy paiiméjimy
daznis, sulétinamas ligos progresavimas bei geréja jos prognoze (21, 42). Rekomendacijose nurodoma,
jog, tiriant d¢l bronchektaziy priezasties ir jtariant pirminj imunodeficita, turéty biiti vertinama ne tik
imunoglobuliny koncentracija kraujo serume, taiau ir funkcinis antikiiny atsakas j specifinius
antigenus (21). Siam tikslui pasiekti visiems pacientams yra tiriama antikiiny prie§ Streptococcus
pneumoniae (S. pneumoniae) kapsulés polisacharidus koncentracija. Jei ji nepakankama, pacientas
1skiepijamas pneumokokine polisacharidine 23-valente vakcina ir po 4 — 8 savaiCiy yra kartojamas
antikiiny koncentracijos tyrimas (4, 21). IgG antikiiny pries S. pneumoniae kapsulés antigeng
koncentracijai nepasiekus ribinés apsauginés vertes ir esant < 1,3 pg/ml daugiau nei 70 proc. tirty
serotipy, nustatomas sutrikes atsakas j vakcinacijg bei funkcinis imunoglobuliny nepakankamumas
(21). Jei, atlikus laboratorinj iStyrima, kraujo serume nustatoma padidéjusi bendro IgE ir Aspergillus

grybo riiSims specifinio IgE koncentracija, odos diirio méginio rezultatai rodo jsijautrinimg 4.
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fumigatus grybui, ypac kartu esant eozinofilijai, biidingiems klinikiniams simptomams (kosulys,
skrepliavimas, Svokstimas) ir naujiems infiltraciniams pakitimams kriitinés 1astos radiologiniuose
vaizduose, bronchektaziy priezastimi pagristai laikoma alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé (21,
37). Taip pat visiems pacientams, kuriems pirma kartg patvirtinama bronchektaziy diagnozé,
rekomenduojama atlikti skrepliy ar bronchy aspirato mikrobiologinj iStyrimg, kurio pagrindinis tikslas
yra nustatyti kvépavimo takuose persistuojancius mikroorganizmus, kad biity galima parinkti tinkamag
vaistg ar vaisty derinj tiek bronchektazes sukélusios létinés infekcijos, tiek ligos patiméjimui gydyti
(21, 43). Is bronchy paimtoje tiriamojoje medziagoje identifikuoti mikroorganizmai svarbiis ir ligos
etiologijai nustatyti — aptikus tuberkuliozés ar ne tuberkuliozés mikobakterijy, tolimesni tyrimai biity
skirti atitinkamy mikroorganizmy sukeltos plauciy ligos diagnostikai, nustacius 4. fumigatus buty
tiriama dél alerginés bronchopulmoninés aspergiliozes, o pasélyje iSaugus Staphylococcus aureus
bakterijai tapty svarbu pacientg iStirti d¢l cistinés fibrozes (21). Europos bronchektaziy registro
duomenimis, dazniausia bakterija, i$skirta mikrobiologinio skrepliy tyrimo metu, buvo Pseudomonas
aeruginosa (25,1 proc. méginiy), antroje vietoje pagal daznj fiksuota Haemophilus influenzae (23,6
proc.), reciau identifikuotos Enterobacteriaceae Seimos (15,9 proc.), Staphylococcus aureus (8,6
proc.), Streptococcus pneumoniae (8,5 proc.) bei Moraxella catarrhalis (5,4 proc.) rusies bakterijos, o
daugiau nei trecdalio (36,1 proc.) tiriamyjy kvépavimo taky sekrete buvo aptikti daugiau nei vienos
rusies patogenai (14). Be paminéty visiems pacientams rutiniskai atliekamy tyrimy bronchektaziy
etiologijai nustatyti, esant indikacijoms, gali biiti atliekami ir kiti papildomi tyrimai, skirti specifiniy
priezas¢iy patvirtinimui ar paneigimui (1 priedas) (21, 27). Nors naujausiose bronchektaziy valdymo
gairése rekomendacijy dél plauciy funkcijos iStyrimo pateikta néra, kituose Saltiniuose §j instrumentinj
tyrimg sitiloma atlikti, siekiant jvertinti ligos sunkuma (4, 42, 43). DaZniausiai sergantiems
bronchektazémis pacientams spirometrijos rezultatai rodo vyraujancig kvépavimo taky obstrukcija
(34,9 proc. atvejy), esant sumazejusiems FEV; (forsuoto iSkvépimo tuiris per pirmaja sekunde) ir
FEV1/FVC (forsuoto iskvépimo tiirio per pirmaja sekundg santykis su forsuota gyvybine plauciy talpa)
rodikliams (14, 42). Nemazai daliai pacienty (33 — 72 proc.) budinga grjztama bronchy obstrukcija (36,
42). Visgi, tam tikrais atvejais gali biiti stebimi miSraus obstrukcinio — restrikcinio ar restrikcinio tipo
plauciy ventiliacijos sutrikimui btidingi pakitimai (nepakite ar sumazéje FVC (forsuota gyvybiné
plauciy talpa) ir TLC (bendroji plauciy talpa) rodikliai bei dél oro spasty padidéjusi RV (liekamasis
plauciy tiiris) verté), o beveik tre¢daliui pacienty (31,2 proc.) iStyrus kvépavimo funkcijg nenustatoma

jokiy patologiniy pokyc¢iy (14, 41 — 43). Sunkiais ligos atvejais, uzdegimui plintant j plauciy
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parenchimag, vystosi dujy difuzijos sutrikimas, sumazéja DLCO (anglies monoksido pernaSos veiksnys)

rodiklio verté (36).

2 paveikslas. Bronchektazéms biidingi pakitimai, matomi bronchoskopijos metu.

A — desiniojo vidurings skilties broncho spindyje piilingas sekretas (rodykl¢), B — gausus piilingas
sekretas kairiyjy virSutinés skilties bronchy spindziuose, C — kairiojo apatingés skilties broncho
i$siplétimas (rodykle).

Vaizdy S$altiniai: Tabata ir kt. (2019), Liu ir kt. (2021), Chao ir kt. (2015).

Gydymas

Bronchektazés — heterogeniska, galimy priezas¢iy bei simptomy jvairove pasizyminti liga, todél jai
reikalingas ir kompleksinis, personalizuotas bei holistiniu poziiiriu paremtas gydymas (2). Tokiam
gydymui yra keliami tikslai, apimantys: 1) gyvenimo biido rekomendacijy pateikimg ir pacienty
mokyma; 2) ligg sukélusios prieZasties nustatymg ir gydyma; 3) kvépavimo taky sekreto skystinimg ir
jo pasiSalinimo gerinima; 4) infekcijos kontrol¢ ir paiméjimy gydyma (41). Visa tai prisideda prie
patiriamy simptomy palengvinimo, ligos paiiméjimy bei tolimesnio plauciy funkcijos blogéjimo
prevencijos ir lemia geresng¢ pacienty gyvenimo kokybe (2, 48). Pirmajam tikslui pasiekti itin svarbu
pacientui suprantamai pateikti informacija apie $ig liga ir jos ypatumus, jog jis galéty tinkamai vertinti
savo bukle, atpazinti ligos paiméjimus, dalyvauti sprendimy dél gydymo priémimo procese (2).
Siekiant iSvengti paiméjimy ir sumazinti sunkiy kvépavimo taky infekcijy rizika, visiems
bronchektazémis sergantiems pacientams rekomenduojama kasmetiné vakcinacija nuo gripo,
pneumokokings ir COVID — 19 viruso sukeliamos infekcijos (2, 20, 21, 27). Tiek kardiovaskuliniy
ligy, paplitusiy tarp bronchektazémis serganciyjy, prevencijai, tiek plauciy funkcijos gerinimui ir
kvépavimo taky uzdegimo slopinimui naudingas pacienty paskatinimas mesti riikkyti (2, 20, 27, 41).
Taip pat serganciyjy buklés gerinimui svarbus tampa patarimas uZsiimti reguliaria fizine veikla bei
palaikyti normalig kiino masg, jei reikia, jtraukiant ir dietologo konsultacijas, kadangi ne tik didelis
ktino masés indeksas (KMI), bloginantis paciento bukle, bet ir per mazas KMI yra susij¢s su blogesne

bronchektazinés ligos baigtimi (27).
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Be abejo, itin svarbi bronchektaziy gydymo dalis — ligg sukélusios priezasties nustatymas ir gydymas.
Jei bronchektaziy priezastis yra cistiné fibroz¢, gydymui skirtini cistinés fibrozés transmembraninio
laidumo reguliatoriaus moduliatoriai (2, 41). Imunodeficitinés biiklés koreguojamos pakei¢iamaja
imunoglobuliny terapija, o alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé gydoma sisteminio poveikio
gliukokortikoidais bei priesgrybeliniais preparatais (2). Bronchoskopijos metu gali biiti Salinamas
lokaliy bronchektaziy iSsivystyma sukéles kvépavimo taky svetimkiinis (2). Bronchektazes sukélusi ne
tuberkuliozés mikobakterijy sukelta plauciy liga gydoma specifiniais antibakteriniy vaisty deriniais (2,
41). Ligos priezasties identifikavimas ir gydymas retina bronchektaziy patiméjimy daznj, gerina
plauciy funkcijg ir stabdo ligos progresavima (2).

Veiksmingas sekreto pasiSalinimas i$ kvépavimo taky — dar vienas esminis bronchektazinés ligos
gydymo tikslas, kurio siekiant visiems §ia liga sergantiems pacientams yra rekomenduojamos jvairios
kveépavimo taky iSsivalyma skatinancios priemones (2, 20, 21, 27, 43, 49). Jy veikimas paremtas tuo,
kad pasiekus pakankamag maksimaly iSkvépimo srovés greiti yra suardomi adheziniai rySiai,
susiformave tarp gleiviy sluoksnio ir kvépavimo taky epitelio pavirSiaus (49). Tai lemia gleiviy
atsiskyrima, o sukiirus bent 10 proc. didesnj maksimaly iSkvépimo srovés greitj, lyginant su
maksimaliu jkvépimo srovés greiciu, skatinamas $iy gleiviy jud¢jimas proksimalia kryptimi ir jy
pasiSalinimas (49). Labiausiai rekomenduojamoms technikoms priskiriamas bet kokios formos fizinis
aktyvumas, kvépavimo gimnastika (vieni dazniausiai siilomy pratimy — forsuotas iSkvépimas bei
aktyvus kvépavimo techniky ciklas, apimantis ramaus kvépavimo, gilaus jkvépimo bei forsuoto
iSkvépimo manevrus), specialiy prietaisy, iSkvepiant sukelian¢iy didelio daznio vibracijg ir teigiamag
slegi kvépavimo takuose, naudojimas, bei pozicinis drenaZas, skirtas anksc¢iau minéty techniky
efektyvumui didinti (20, 21, 41). Pozicinis drenazas — tai gravitacijos jéga paremta technika, kurios
metu sekreto pasiSalinimg 1§ kvépavimo taky skatina tam tikra parinkta paciento kiino padétis.
Didziausiam $ios fizioterapinés priemonés efektyvumui pasiekti rekomenduojamas atidus kriitinés
lastos kompiuterinés tomografijos vaizdy jvertinimas, kuriais remiantis biity galima pacientui pasitlyti
tokias pozicinio drenazo pozicijas, kurios geriausiai padéty pasiSalinti sekretui 1§ konkreciy pazeisty
bronchopulmoniniy segmenty (2 priedas) (21). Tokias atsikoséjimg skatinancias technikas turéty
praktikuoti kiekvienas bronchektazémis sergantis pacientas po 10 — 30 minuciy vieng ar du kartus per
dieng remisijos metu ar dazniau, ligai paiméjus (1, 21, 41, 43). Jei anksCiau minétos technikos yra
neefektyvios ar pacientui nepriimtinos, taip pat galima apsvarstyti autogeninio drenazo (tam tikro
kvépavimo gylio ir intensyvumo parinkimo sglygotas sekreto judéjimas ir pasiSalinimas), teigiamag slégj

kvépavimo takuose iSkvepiant sudaranciy prietaisy ar didelio daznio kriitinés Iastos vibracijas
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sukelian¢iy liemeniy naudojimo bei manualiniy priemoniy — kriitinés 13stos perkusijos delnu — atlikimo
galimybes (2, 21). Pripazjstama ir pulmoninés reabilitacijos, prisidedancios prie tokiy pacienty fizinio
kriivio tolerancijos didinimo ir gyvenimo kokybés gerinimo, nauda (20). Ji turéty buti sitiloma
pacientams, kuriy fizinis aktyvumas yra apribotas dusulio ir pagal Medicinos tyrimy tarnybos (angl.
Medical Research Council (MRC)) sukurtg dusulio skale yra jvertinami 1 ir daugiau baly (21). Visgi,
néra jrodytas nei vienos kvépavimo taky iSsivalyma skatinancios priemonés pranasumas, lyginant su
kitomis, todél visos technikos yra efektyvios ir turéty biiti parenkamos individualiai, priklausomai nuo
paciento simptomatikos, preferencijy, motyvacijos bei galimybiy jas atlikti (1, 20, 21, 49). Tiesa, nors
Siy fizioterapiniy priemoniy naudojimas yra itin svarbus ir naudingas, skatinantis skrepliy atkos¢jima,
mazinantis kosulio daznj, dusulio intensyvuma, o ilgalaikéje perspektyvoje — létinantis tolimesnj
plauciy audinio pazeidimo procesg, mazinantis paiméjimy ir hospitalizacijy daznj bei gerinantis
pacienty gyvenimo kokybe, tik vos daugiau nei pusé (51,5 proc.) bronchektazémis sergan¢iy Zmoniy
teigia, jog reguliariai praktikuoja kvépavimo taky iSsivalyma skatinancias technikas savo kasdien¢je
rutinoje (14, 27, 49).

Jei nefarmakologinés kvépavimo taky sekreto pasisalinimg skatinancios priemonés yra neefektyvios ir
pacientui iSlieka sunkumas atkoséjant skreplius, svarstoma apie gleives veikian¢iy medziagy vartojimo
itraukima 1 gydymo plang (21, 49). Slopindami gleiviy hipersekrecija ar mazindami jy klampuma, Sie
farmakologiniai preparatai uZtikrina lengvesn;j atsikos¢jima ir gerina kvépavimo taky iSsivalyma (20,
49). Pagal savo veikimo mechanizmg jie gali biiti skirstomi j kelis tipus: ekspektorantai, mukolitikai ir
mukokinetikai (49). Rekomenduojama pradéti nuo fizioterapiniy priemoniy derinimo su
ekspektorantais, kuriy veikimas pagrijstas kvépavimo takuose esanciy gleiviy hidratacija ir, joms
suskystéjus, lengvesniu atsikoséjimu (20, 27, 43). Siai grupei priklauso per srovinj purkstuva jkvepiami
1zotoninio (0,9 proc.) arba hipertoninio (6 — 7 proc.) natrio chlorido tirpalai, kuriy abiejy vartojimas
sergant bronchektazémis ilgalaikéje perspektyvoje buvo susijes su pageréjusia plauciy funkcija,
gyvenimo kokybe ir retesniais patiméjimais (20, 21). Svarbu paZyméti, jog Siy inhaliacijy poveikis yra
trumpalaikis, todeél jos turi biti atliekamos pries pat uZsiimant kvépavimo taky i§sivalyma skatinancia
fizioterapine veikla, siekiant padidinti jos efektyvuma (43, 49). Karbocisteinas bei dornaz¢ alfa
priskiriami kitai — mukolitiky — vaisty grupei, kurie atitinkamai ardydami disulfidinius rySius tarp
gleiviy monomery arba i§ Zuvusiy uzdegiminiy Iasteliy iSsiskyrusia, gleives tirStinancig ilgagrande
DNR, mazina gleiviy klampuma (50). Nors, remiantis vaisto veikimo mechanizmu, karbocisteinas
turéty buti veiksmingas ir lengvinti pacienty atsikoséjima, visgi triikksta atlikty tyrimy duomeny,

pagrindzianciy Sio vaisto naudg bronchektazinés ligos gydymui (1, 27). Todél, jei Sis vaistas vis délto
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yra jtraukiamas j gydymo plang, rekomenduojama i8 pradziy jj skirti ne ilgesniam nei 6 ménesiy
laikotarpiui ir, tik stebint veiksminguma, pratesti vaisto vartojimg ilgesniam periodui (21, 27, 43). Tuo
tarpu kito Sios klasés medikamento — dornazés alfa, dar Zinomos kaip rekombinantiné Zmogaus
deoksiribonukleazé, veiksmingumas patvirtintas tik gydant cistinés fibrozés sukelta bronchektazing ligg
(20). Tiek BTS, tiek ERS gairése pazymima, jog nesant patvirtintos cistinés fibrozés, dornazé alfa
neturéty buti rutiniskai skiriama bronchektazémis sergantiems pacientams gydyti (1, 21). Dar viena
gleives veikian¢iy medikamenty grupé — mukokinetikai. Siai klasei priklausantys bronchodilatatoriai
veikia ne tik atpalaiduodami lygiuosius raumenis kvépavimo takuose ir sukeldami jy iSsiplétima, bet
taip pat ir pagreitindami kvépavimo taky virpamojo epitelio plaukeliy jud¢jimo daznj ir tokiu budu
suaktyvindami mukociliarinio klirenso procesg (20, 49, 51). Nepaisant to, néra jrodymy apie trumpo
veikimo ir pateikiami labai riboti jrodymai apie ilgo veikimo beta 2 adrenoreceptoriy agonisty ar ilgo
veikimo muskarininiy receptoriy antagonisty naudg bronchektazéms gydyti (43). Tad specialistai
nerekomenduoja rutiniskai jtraukti bronchus plecianciy vaisty j bronchektaziy gydymo schema (1). Ilgo
veikimo bronchodilatatoriy inhaliacijos bronchektazine liga serganciajam turéty biiti skiriamos tik tais
atvejais, kai pacientas patiria sunky dusulj, stipriai apribojant]j jo kasdieng veikla, ar jam taip pat yra
nustatyta kvépavimo taky obstrukcija (1, 2, 21, 27, 43). Remiantis Europos bronchektaziy registro
duomenimis, Siuos vaistus vartojo apie puse visy ligoniy (50,9 proc.) (14). Kadangi bronchektazinés
ligos patogenezeje svarbig dalj uzima kvépavimo takuose vykstantis neutrofilinis uZdegimas, neretai
svarstoma ir apie prieSuzdegiminiu poveikiu pasiZyminciy kortikosteroidy paskyrimg ligos simptomy
palengvinimui bei prognozés gerinimui (20). Taciau to daryti nerekomenduojama del minimalaus
jrodyto klinikinio efekto ir didelés tiek vietinio, tiek sisteminio pasalinio poveikio rizikos, ypac
akcentuojant didesn¢ pneumonijos ar ne tuberkuliozés mikobakterijy sukeltos plauciy ligos iSsivystymo
tikimybe (1, 2, 20, 21, 43). Ikvepiamyjy kortikosteroidy vartojimas turéty biiti naudingas ir skiriamas
tik pacientams, taip pat sergantiems bronchine astma, LOPL ar uZzdegiminémis Zarny ligomis, o
geriamieji kortikosteroidai kartu su prieSgrybeliniais vaistais, be abejo, buity veiksmingi alerginei
bronchopulmoninei aspergiliozei gydyti (1, 20, 21, 27, 43). Visgi, Europos bronchektaziy registro
duomenimis, inhaliuojamieji kortikosteroidai buvo dazniausiai pacienty vartojami medikamentai, juos
vartojo daugiau nei pusé tiriamyjy (51,3 proc.), o net 30,4 proc. jy nesirgo bronchine astma ar LOPL
(14). Taip pat nerekomenduojama rutiniSkai visiems pacientams skirti ir kity prieSuzdegiminiy vaisty —
fosfodiesterazés 4 inhibitoriy, metilksantiny, leukotrieny receptoriy antagonisty, neutrofily elastazés

inhibitoriy, chemokiny receptoriy 2 antagonisty ar statiny, bronchektazéms gydyti (1, 21).

16



Infekcijos kontrolé ir ligos patiméjimy gydymas — dar vienas be galo svarbus bronchektazinés ligos
gydymo tikslas. Bronchektaziy paiméjimu laikomas staigus naujy ligos simptomy atsiradimas ar jau
esamy simptomy pablogéjimas (27, 37). Sustipréjes kosulys, pasunkéjes dusulys, suintensyvéjes
Svokstimas, naujai pasireiskes skrepliavimas ar pakites jo pobiidis, kuomet iSskiriamas didesnis
skrepliy kiekis ar jie tampa klampesni ir pulingi, taip pat pasireiSkes atsikoséjimas krauju, sisteminiai
pozymiai (kar§¢iavimas, silpnumas, nuovargis, sumazgjes fizinis aktyvumas), plauciy funkcijos
rodikliy pablog¢jimas ar naujy zidininiy pokyciy kriitinés 1astos rentgenogramoje atsiradimas yra
vertinami kaip tipiski Sios ligos patiméjimo pozymiai (20, 27, 41). Pastebéjus Siuos buklés blogéjima
rodancius pozymius, indikuotinas paciento skrepliy iStyrimas, skirtas kvépavimo takuose
persistuojantiems mikroorganizmams ir jy jautrumui antibiotikams nustatyti, po kurio pradedama
antibakteriné terapija (20). Vaisto pasirinkimas priklauso nuo skrepliy mikrobiologinio tyrimo ir
antibiotikogramos rezultaty, anksciau jvykusiy patimejimy gydymui skirty vaisty efektyvumo, paciento
alergijos antibiotikams bei Salyje galiojan¢iy antibakterinio gydymo skyrimo rekomendacijy (20, 27,
41, 52). Prie$ gaunant mikrobiologinio tyrimo rezultatus, gali biiti pradedamas empirinis gydymas
antibiotikais (43). Dazniausiai pirmo pasirinkimo vaistas, pasirenkamas bronchektaziy paiméjimo
gydymui, yra amoksicilinas ar amoksicilinas su klavulano riig§timi, o jei skrepliuose aptinkama P.
aeruginosa bakterija — skiriamas fluorochinolony grupés vaistas ciprofloksacinas (43, 52).
StandartiSkai skiriamas ne trumpesnis nei 10 — 14 dieny trukmeés kursas, vaistus vartojant tabletémis,
taCiau sunkaus paiiméjimo atveju (esant hemodinaminiam nestabilumui ar iSreiks$tai hipoksemijai), gali
biiti reikalingas intraveniniy antibiotiky (pavyzdziui, aminoglikozidy, III kartos cefalosporiny,
fluorochinolony) skyrimas (1, 20, 27, 41). Taip pat, ligai patiméjus, siekiant palengvinti skrepliy
pasisalinimg, rekomenduojama taikyti manualines kvépavimo taky iSsivalyma skatinancias priemones
bei apsvarstyti protarpinio teigiamo slégio ar neinvazinés plauciy ventiliacijos pritaikyma, kad
diistantys pacientai nepatirty kvépuojant patiems tenkancio kriivio ir lengviau toleruoty ilgesnj gydymo
kursa bei galéty atlikti pozicinj drenaza (21).

Jei nepaisant kvépavimo taky iSsivalymg skatinanciy priemoniy ir identifikuoty bronchektaziy
priezasCiy bei patiméjimy gydymo, fiksuojami trys ar daugiau ligos patiméjimo epizody per metus,
sitiloma pacientui skirti ilgalaikj (trunkantj 3 ménesius ir ilgiau) gydyma antibiotikais, juos parenkant
pagal skrepliy mikrobiologinio tyrimo rezultatus (1, 21, 27, 43, 52). Jei paciento kvépavimo takuose
nustatoma létiné persistuojanti P. aeruginosa infekcija, rekomenduojama skirti ilgalaikj gydyma
inhaliuojamu antibiotiku kolistinu ar, esant kontraindikacijy, antros eilés vaistu — inhaliuojamu

tobramicinu ar gentamicinu (21, 43, 53). Ikvepiama vaisty forma naudinga tuo, jog tokiu budu
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antibakteriné medziaga 1§ karto patenka j infekcijos vieta, kur pasiekiama didelé vaisto koncentracija,
iSvengiama sisteminio toksiskumo reiskiniy, o taip pat, kaip rodo tyrimy su inhaliuojamaisiais
antibiotikais rezultatai, jy vartojimas statistiSkai reikSmingai sumazina bakterijy kiekj kvépavimo
takuose ir yra susijes su ligos patiméjimy daznio mazejimu (20). Visgi, jei pacientas minéty
medikamenty dél esanciy kontraindikacijy, netoleravimo ar kity priezasciy vartoti negali, kaip
alternatyva rekomenduojama ilgalaikeé terapija geriamaisiais makrolidy klasés vaistais (azitromicinu ar
eritromicinu) (1, 21, 27). Pastarieji medikamentai pasizymi imunomoduliaciniu poveikiu, apimanciu
gleiviy gamybos bei biopléveliy formavimosi slopinimg, uzdegiminiy mediatoriy supresijg ir neutrofily
salygojamo plauciy pazeidimo stabdyma bei mukociliarinio klirenso geré¢jima (20, 48). Irodyta, jog ju
vartojimas yra naudingas sergantiesiems létinémis plauciy ligomis, taip pat ir bronchektazémis,
kadangi ilgalaikéje perspektyvoje lemia ligos patiméjimy daznio retéjima, laikotarpio tarp patiméjimy
ilgéjimg ir geresne pacienty gyvenimo kokybe (2). Taciau skiriant vaistg iSlieka ir tam tikra rizika,
susijusi su galimu makrolidy nepageidaujamu poveikiu. Jy vartojimas pacientams gali sukelti klausos
sutrikimus, QT intervalo prailgéjima, galintj lemti gyvybei pavojingy aritmijy, tokiy kaip Torsades de
Pointes, i$sivystyma, taip pat virskinamojo trakto veiklos sutrikimg rodancius simptomus (pykinima,
vémima, viduriavima, pilvo skausmg) ir, be abejo, yra susij¢s su galimu bakterijy atsparumo
makrolidams i$sivystymu (2, 27, 54). RezistentiSkumo problema itin aktuali ir tuo atzvilgiu, jog
ilgalaikis Siy antibiotiky vartojimas gali paskatinti ir makrolidams atsparios ne tuberkuliozés
mikobakterijy padermés atsiradima, o tai yra labai svarbu, nes makrolidai sudaro ne tuberkuliozés
mikobakterijy sukeltos plauciy ligos gydymo pagrindg (20, 27). Todél prie§ inicijuojant ilgalaikj
gydyma makrolidais, sitiloma jsitikinti, jog paciento kvépavimo takuose néra aktyvios Siy bakterijy
sukeltos infekcijos ir gydyma pradéti tik paémus skrepliy mikrobiologiniam iStyrimui bei gavus
neigiamg mikobakterijy pasélio rezultatg (21, 27, 48). Gydyma makrolidy klasés vaistais apsunkina ir
tai, jog dél aritmijy rizikos reikalingas daznas ir atidus tokiy pacienty elektrokardiogramos atlikimas ir
vertinimas bei kity vaisty, galin¢iy sukelti QT intervalo prailgéjima (pavyzdziui, ciprofloksacino)
nutraukimas ir vengimas (54). Tad nepaisant jrodyto makrolidy veiksmingumo bronchektaziy gydymui,
mingto Salutinio poveikio bei mikroorganizmy atsparumo $iai vaisty klasei i$sivystymo rizika
klinikingje praktikoje neretai lemia ribotg makrolidy skyrimg bronchektazéms gydyti (54).

Skrepliy mikrobiologinio tyrimo metu iSauginus kitus bakterinius infekcijos sukéléjus, taciau
nenustacius kvépavimo taky kolonizacijos P. aeruginosa bakterijomis, rekomenduojama ilgalaiké
terapija azitromicinu ar eritromicinu, o esant kontraindikacijy vartoti makrolidus ar jy netoleruojant,

svarstoma apie jkvepiamo gentamicino ar geriamojo doksiciklino (ar kito konkrety identifikuotg
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sukéléja veikiancio antibiotiko) skyrima (21). Jei bronchektazémis serganciam pacientui nepaisant
pirmos eilés antibakteriniy vaisty (esant patvirtintai 1étinei P. aeruginosa infekcijai — jkvepiamyjy
kolistino, tobramicino ar gentamicino, o identifikavus kitus patogenus — geriamyjy makrolidy)
vartojimo, toliau kartojasi dazni ligos patiméjimai, svarstoma apie dvigubg antibaktering terapijg
inhaliuojamo antibiotiko ir geriamojo makrolido deriniu (1, 21, 27). Nesant klinikinio efekto ir Sio
gydymo fone fiksuojant 5 ir daugiau bronchektazinés ligos patiméjimy per metus, sprendziama dél
ilgalaikio, reguliaraus, cikliSko intraveniniy antibiotiky skyrimo 2 — 3 ménesiy intervalais (21).

Svarbu pazyméti, kad P. aeruginosa bakterijos identifikavimas i§ kvépavimo taky paimtoje tiriamojoje
medziagoje yra reikSmingas ne tik dé¢l kitokio pirmos eilés antibakteriniy vaisty parinkimo ilgalaikei
terapijai, bet ir dél to, jog tai lemia blogesne paciento prognozg, tris kartus didesng mirStamumo rizika,
iSaugusia hospitalizacijos rizika bei blogesng gyvenimo kokybe (43). Dél iy priezasCiy pirma karta
nustacius P. aeruginosa bakterijy augima pasélyje i§ kvépavimo taky sekreto tiriamosios medziagos ar
pakartotinai iSaugus bakterijy kultiirai po buvusio neigiamo pasélio rezultato, sitilomas eradikacinis
antibakterinis gydymas (1, 21, 27). Pirmos eilés vaistas Siam tikslui pasiekti — geriamasis
fluorochinolonas ciprofloksacinas (500 — 750 mg du kartus per dieng), vartojamas 14 dieny
laikotarpyje, po kurio kartojamas skrepliy mikrobiologinis tyrimas (1, 21). Stebint iSliekant] bakterijy
augima, tgsiamas eradikacinis gydymas antros eilés medikamentais (kurie gali biiti skiriami ir kaip
alternatyva pirmos eilés gydymui) — intraveniniu antipseudomoniniu poveikiu pasizymin¢iu
betalaktaminiu antibiotiku (su ar be intraveninio aminoglikozido), vartojamu dvi savaites, po kurio seka
3 ménesiy trukmés terapija jkvepiamu gentamicinu, kolistinu ar tobramicinu (21, 27). Jei baigus §j
gydyma, pasélyje toliau izoliuojama P. aeruginosa bakterijy kultiira, ypa¢ jei vieneriy mety laikotarpiu
gaunami du ar daugiau teigiamy pseudomony pasélio rezultaty, tarp kuriy yra bent 3 ménesiy tarpas,
patvirtinama létiné P. aeruginosa sukelta kvépavimo taky infekcija, o tuomet jau svarstoma apie
ilgalaiki gydyma inhaliuojamaisiais antibiotikais, aptartg anksciau (1, 27). Tuo tarpu mikrobiologinio
tyrimo metu pirma kartg identifikavus kitus kvépavimo taky patogenus, eradikacinis antibakterinis
gydymas yra nerekomenduojamas, o tai grindZiama tyrimy rezultaty, jrodanciy tokios terapijos nauda,
stoka bei Siy mikroorganizmy sukeltos infekcijos asociacijos su blogesne ligos prognoze nebuvimu (1).
Chirurginis gydymo biidas, nors ir jmanomas, taciau bronchektaziy atveju pasirenkamas retai. Jis
galimas tiems pacientams, kuriy liga yra lokali ir pazeidzianti tik tam tikrg plaucio dalj, tuo siekiant
pasalinti ligos pazeistus ir nebefunkcionuojancius plaucio segmentus ir apsaugoti nuo ligos plitimo ]
gretimas zonas (1, 2, 21, 41). Kartais rezekcinis gydymas tinkamas ir esant labiau iSplitusiai ligos

formai, jei nepaisant optimalaus gydymo, pacientg toliau vargina nuolatiniai simptomai ir dazni ligos
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patimejimai, o didzigjg dalj bronchektaziy paZzeistos plaucio srities jmanoma chirurgiskai pasalinti (48).
Sprendimg d¢l tinkamumo operaciniam gydymui turéty priimti daugiadalykiné komanda, sudaryta i$
pulmonologo, kriitinés chirurgo bei anesteziologo, kurie, remdamiesi prie§ operacija atlikto
kardiopulmoninio kriivio testo rezultatais, jvertina paciento rezervines galimybes (21). Dazniausiai
Salinama viena plaucio skiltis (lobektomija), taciau aprasyta ir kity operacijy tipy, pavyzdziui, kai,
sergant bronchektazémis, buvo pasalintas vienas plaucio segmentas ar visas plautis (1). 65 mety ir
jaunesni pacientai, sergantys terminalinés stadijos bronchektazine liga, jei jy iSmatuotas FEV| rodiklis
yra mazesnis nei 30 proc. ir buikl¢ kliniskai yra nestabili arba, nepaisant optimalaus gydymo rezimo,
stebimas staigus progresuojantis kvépavimo funkcijos bloge¢jimas, gali biti jtraukiami j kandidaty
plauciy transplantacijai sarasa (2, 21). Jeigu kartu su plauciy funkcijos blogéjimu nustatomi ir
papildomi rizikos veiksniai, tokie kaip masyvi hemoptizé, sunki antriné plautiné hipertenzija, biiklés
patimé¢jimas anamnezéje, dél kurio teko gydyti intensyvios terapijos skyriuje, ar kvépavimo
nepakankamumas, ypac su neinvazinés plauciy ventiliacijos poreikiu, tokiems pacientams plauciy
transplantacijos galimybé galéty buti apsvarstoma ir anksc¢iau, neatitinkant auks¢iau nurodytos FEV;
rodiklio vertés (21).

Taigi, bronchektaziy gydymo algoritmas yra kompleksinis ir gana sudétingas, taciau svarbiausi jo
zingsniai yra: 1) nustatytos bronchektaziy priezasties specifinis gydymas, kvépavimo taky iSsivalyma
skatinanc¢ios priemongs, pulmoning reabilitacija, laiku pradétas ir tinkamas patiméjimy antibakterinis
gydymas; 2) gleives veikianciy vaisty (mukolitiky, mukokinetiky ar ekspektoranty) jtraukimas, jei
nepaisant anks¢iau minéty priemoniy, fiksuojami 3 ir daugiau patiméjimy per metus; 3) ilgalaike
inhaliuojamo antipseudomoninio antibiotiko arba geriamojo makrolido terapija (esant P. aeruginosa
kolonizacijai) ar ilgalaiké geriamyjy makrolidy ar kity tiksliniy antibakteriniy vaisty terapija (esant kity
patogeniniy mikroorganizmy augimui pasé¢lyje), jei nepaisant anks¢iau minéty priemoniy, fiksuojami 3
ir daugiau patiméjimy per metus; 4) ilgalaiké geriamojo makrolido ir inhaliuojamo antibiotiko dviguba
terapija, jei nepaisant anksc¢iau minéty priemoniy, fiksuojami 3 ir daugiau paiiméjimy per metus; 5)
svarstomas reguliarus intraveniniy antibiotiky skyrimas 2 — 3 ménesiy intervalais, jei nepaisant
anksCiau minéty priemoniy, fiksuojami 5 ir daugiau patimejimy per metus (21). Maza dalis pacienty,
serganciy neisplitusia ligos forma, gali tapti kandidatais chirurginiam gydymui, o dalis jy — atitinkantys
tam tikrus nustatytus kriterijus — gali biiti siilomi plauciy transplantacijos operacijai. Tikétina, jog
ateityje svarbig dalj bronchektaziy gydyme uzims vaistai, kuriy poveikis nukreiptas j neutrofily

fermento dipeptidil — peptidazés 1, atsakingo uz plauciy pazeidimg sukelianciy neutrofily serino
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proteaziy aktyvacija, dalinis inhibitorius, su kuriuo jau atlikty tyrimy rezultatai atskleidé¢, jog Sis vaistas
reik§mingai sumazino ligos patim¢jimy daznj, nesukeldamas sunkaus paSalinio poveikio (48). Tad,

nukreiptos j daug Zadan¢iy imuninj atsakg moduliuojanciy vaisty kiirimg (2, 48).

Prognozé

Pacienty prognoze¢ nemaza dalimi lemia ligos sunkumas. Jam jvertinti gali biiti naudojamos dvi
priemonés — Bronchektaziy sunkumo indeksas (BSI) bei FACED skalé, vertinanti tokius rodiklius kaip
FEV| reikSmé, amZius, P. aeruginosa kolonizacija, bronchektaziy i$plitimas bei dusulio sunkumas
(21). Vis délto, § FACED skalg nejtrauktas ligos patiméjimy daznio vertinimas, daugelio specialisty
laikomas pagrindiniu modifikuojamu ligos sunkumg lemianciu veiksniu bei ateityje jvyksianciy
patim¢jimy prediktoriumi, todél daugelis atlikty tyrimy rodo, jog i skalé nepakankamai gerai
prognozuoja bronchektazémis serganc¢iy pacienty mirStamumg ir sitilo pirmenybe teikti BSI skalei (21).
Bronchektaziy sunkumo indeksas apskai¢iuojamas jvertinant tokius kintamuosius kaip amzius, KMI,
FEV; reikSmé, jvykusios hospitalizacijos dvejy mety laikotarpyje, paiméjimy skaicius per pastaruosius
12 ménesiy, dusulio sunkumas, kolonizacijos mikroorganizmais statusas ir radiologiniai radiniai,
suteikiant jiems atitinkama baly skaiciy. Pagal susumavus gautg bendra baly skaiciy bronchektaziné
liga skirstoma j lengva, viduting ir sunkig, o kiekvienai Siy kategorijy yra apskaiciuota prognozuojama
mirStamumo ir hospitalizacijos rizika vieneriy bei ketveriy mety laikotarpiu (21). Lyginant Siuos
skaiCius, pastebima akivaizdi ligos sunkumo jtaka prognozei — prognozuojama mir§tamumo rizika
ketveriy mety laikotarpiu sunkia ligos forma sergantiesiems yra 5,5 karto didesné nei lengvos ligos
eigos atveju. Detali BSI apskaiciavimo sistema bei prognozuojama rizika pagal ligos sunkuma
pateiktos 3 priede (21). Trombocitozeé — dar vienas bronchektazinés ligos prognozei jtakos turintis
veiksnys (55, 56). Atlikty tyrimy duomenimis, padidéjes trombocity skaicius stabilios serganciyjy
biiklés metu buvo reik§mingai susijes su sunkesne ligos eiga, blogesne pacienty gyvenimo kokybe,
didesniu mirStamumu bei didesne hospitalizacijos rizika dé¢l sunkiy patiméjimy vieneriy mety
laikotarpiu (56). Irodyta ir nuo rikymo nepriklausanti padidéjusi plauciy vézio iSsivystymo rizika
bronchektazémis sergantiesiems, tai siejant su létinio sisteminio uzdegiminio proceso ir plauciy
randéjimo paskatinta piktybinio proceso indukcija (57, 58). Tad, jei liga yra sunkios eigos, asocijuota
su trombocitoze bei tokiomis pirminémis ligomis kaip cilijy diskinezija ar cistiné fibrozg, ji bus blogos
prognozes, linkusi progresuoti, galiausiai galinti sukelti plauciy absceso, empiemos, septicemijos,

létineés plautinés Sirdies, kvépavimo nepakankamo ar kity komplikacijy i$sivystyma, taciau lengva ligos
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forma, ypac laikantis paskirto gydymo rezimo, pasizymi santykinai gera prognoze ir ne trumpesne

prognozuojama gyvenimo trukme nei sveiky asmeny populiacijoje (41, 43, 52).

KLINIKINIO ATVEJO APRASYMAS

2023 m. rugséjo mén. 77 m. moteris, serganti bronchektazémis, atvyko pakartotinei planinei
ambulatorinei gydytojo pulmonologo konsultacijai. Pacientei liga nustatyta 2017 mety lapkric¢io mén.,
kuomet nesant jokiy simptomy, profilaktinio sveikatos patikrinimo metu, atlikus krttinés 1astos
rentgenograma, o véliau, nustatytiems pokyc¢iams patikslinti, ir kriitinés 1astos kompiuterinés
tomografijos (KT) tyrima, juose aptikti bronchektazéms biidingi pakitimai: deSiniojo plaucio S3
segmente pumpuruoto medzio vaizdas, bronchiolito pozymiai, desiniojo plaucio S4 ir S5 segmentuose
bei kairiojo plaucio liezuvinéje skiltyje iki periferijos stebétos bronchektazés. Taip pat abiejuose
plauciuose, daugiau deSiniajame, aptikti iki 8 mm dydzio Zidiniai. Fibrobronchoskopija parodé
atrofiska bronchy gleiving, placias pogleivio liauky angas, nedidelj kiekj gleivingo sekreto bronchuose,
kosint piillingas sekretas i§ smulkesniy bronchy nesiskyré. Siekiant jvertinti galimg tuberkuliozés ar
atipiniy mikobakterijy persistavimg kvépavimo takuose, paimtas bronchy aspiratas mikrobiologiniam
tyrimui. I§ minétos tiriamosios medziagos atliktame pasélyje tiek skystojoje, tiek standziojoje terpeje
1Saugo atipinés riigsciai atsparios bakterijos, imunochromatografiniu metodu identifikuota
Mycobacterium avium (M. avium). Remiantis patvirtintomis gydymo gairémis, Siai bakterijai eradikuoti
paskirta triguba terapija etambutolio, rifampicino ir klaritromicino deriniu, vartojant vaistus tris kartus
per savaite. 2018 m. birzelio mén. pakartojus mikrobiologinj tyrimg i§ naujai paimto bronchy aspirato,
pasélyje mikobakterijos neiSaugo, todél gydymas buvo testas dar 12 mén. nuo neigiamo pasélio
rezultato gavimo (i§ viso 1,5 mety nuo gydymo pradzios).

Gydyma pabaigus, 2019 m. birzelio mén. pakartotas kriitinés lagstos KT tyrimas, kuriame be iSliekanciy
zidininiy pakitimy bei bronchektaziy abiejuose plauciuose, taip pat aptikti ir nauji Zidiniai deSiniajame
plautyje. Dél neigiamos radiologinés dinamikos, pakartotinai atliktas fibrobronchoskopijos tyrimas,
paimant bronchoalveolinio lavazo (BAL) skysc¢io citologiniam bei mikrobiologiniam i$tyrimui. BAL
skysc€io pasélyje iSaugintos geltonos, vientisos atipiniy riigSc¢iai atspariy bakterijy kolonijos ir
molekuliniais metodais vél patvirtinta M. avium, o citologiniame tyrime aptiktas padidéjes santykinis
neutrofily kiekis (58 proc., normos intervalas < 5 proc.), sumazéjes makrofagy kiekis (25 proc., normos
intervalas > 80 proc.) bei rasta riig§ciai atspariy bakterijy. Remiantis minétais radiniais, patvirtintas M.
avium sukeltos plauciy ligos zidininés ir bronchektazinés formos recidyvas. Nuspresta atnaujinti

anksciau skirta gydyma etambutoliu, rifampicinu bei klaritromicinu, taciau pacienté dél patiriamo
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nepageidaujamo vaisty poveikio — didelio bendro silpnumo, pykinimo, viduriavimo — po trijy savaiciy
vaisty vartojimg nutraukeé.

Ty paciy mety liepos mén. moteris iSsaké naujai atsiradusius simptomus — pradéjo varginti bendras
silpnumas, kosulys, nuolatinis noras atsikrenksti, svorio kritimas (mazdaug 8 kg per pusmetj),
pasunkéjo kvépavimas. Toliau tiriant dél ligos priezasties bei jtariamo imunings sistemos pazeidimo,
pacienté nukreipta alergologo — klinikinio imunologo konsultacijai. Atlikti iSsamiis laboratoriniai
tyrimai Igstelinio bei humoralinio imuniteto biiklei jvertinti: serumo baltymy elektroforez¢ atskleide
gama frakcijos baltymy triikuma (4,8 g/l, normos intervalas 8,0 — 13,5 g/1), o imunofiksacijos metu
stebétas imunoglobulino (Ig) A bei imunoglobulino G1, G2 ir G4 klasiy deficitas (4 priedas).
Atsizvelgiant j tai, pacientei diagnozuota jprastiné kintama hipogamaglobuminemija ir nuspresta
pradéti gydyma pakaitine zmogaus normaliojo imunoglobulino terapija 20 g intravenine infuzija karta
per ménesj. Gydymas testas apie vienerius metus, 2020 m. jis nutrauktas dé¢l pacientés neatvykimo
kontroliniam vizitui.

ISliekant minétiems nusiskundimams toliau vykdytas moters sveikatos biiklés ir ligos eigos stebéjimas
dinamikoje: 2020 m. atliktoje kriitinés lastos KT aptikti nauji ir anks€iau nustatyti padidéj¢ zidiniai,
bronchektazés — be ryskios neigiamos dinamikos; 2021 m. rugpjti¢io mén. kriitinés Iastos
rentgenogramoje abipus stebéti daugybiniai smulkis, vietomis susiliejantys zidiniai. Kartotas
imunoglobuliny koncentracijos tyrimas: 2021 m. IgG — normos ribose (8 g/l, normos intervalas 7,0 —
16,0 g/), IgA sumazéjes; 2022 m. visy tirty imunoglobuliny koncentracijos buvo normos intervaluose,
todél pakaitinés imunoglobuliny terapijos atnaujinimo indikacijy nenustatyta. 2020 — 2022 m. pacienté
kasmet atvykdavo j kontrolinius vizitus pas pulmonologa, jy metu biiklé buvo stabili, i§liko silpnumas,
svorio kritimas, ta¢iau moteris neiSsake tokiy simptomy kaip kosulys ar skrepliavimas. Apsilankymy
metu rekomenduota nuolatiné kvépavimo taky gimnastika, kasmetiné vakcinacija nuo gripo ir COVID—
19 infekcijos, respiraciniy infekcijy vengimas, taip pat pacienté informuota apie ligos paiimejimo
atpazinimg bei gydymo metodika. Moteriai atsisakius, gydymas dél M. avium neatnaujintas.

Ilga laikg pacientés savijauta iSliko patenkinama, o biiklé — stabili. Taciau 2023 m. geguzés mén.
moters biiklé pablogéjo. Ji sukarS¢iavo, pajuto pasunkéjusj kveépavima bei stipry kosulj, todél kreipési |
gydytoja, kuris diagnozavo bronchektaziy patiméjima. Pacienté buvo hospitalizuota Infekciniy ligy
ligoningje ir gydyta amoksicilinu su klavulano rtgstimi. Praéjus keliems ménesiams (2023 m. liepos
mén.) pacientei diagnozuota pneumonija, fiksuotas antrasis bronchektaziy patiméjimo epizodas.
Atliktas diagnostinis bronchoalveolinis lavazas, o mikrobiologiniy tyrimy metu vél identifikuota M.

avium bei Haemophilus influenzae, pastaroji buvo eradikuota gydant moksifloksacinu. Nuo to laiko
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pacientés savijauta gerokai pablogéjo — atsirado dusulys fizinio kriivio metu, gausesnis skrepliavimas
klampiais skrepliais, tapo sunku atsikoséti. Atsizvelgiant j pasunkéjusia simptomatika, bronchektaziy
gydymas papildytas bronchus plecianciy vaisty umeklidino ir vilanterolo (ilgai veikian¢iy muskarininiy
receptoriy antagonisto ir beta — 2 adrenoreceptoriy agonisto) deriniu. 2023 m. rugs€jo meén., vizito pas
pulmonologa metu, pacienté atzymejo teigiama vaisty poveikj, palengvéjusj atsikoséjima bei reciau
juntama dusulj. Kadangi alergologo paskirtuose tyrimuose, skirtuose antikiiny prie$ stabligés, difterijos
ir polisachariding pneumokoking vakcing koncentracijai jvertinti, nustatytas Siy antiktiny deficitas,
pacienté nukreipta vakcinacijai nuo minéty patogeny sukeliamy infekcijy.

IS gyvenimo anamnezés Zinoma, jog pacienté taip pat serga rozine, yra nustatyta mazgine IB stadijos
struma (eutirozés bukléje), deSiniojo antinksc¢io adenoma, po antibiotiky terapijos bronchektaziy
patuméjimui gydyti, moteris sirgo Clostridioides difficile sukeltu enterokolitu. D¢l ryskaus svorio
kritimo konsultuota dietologo, nustacius hipoproteinemija, rekomenduota hiperkaloriné baltymais
praturtinta dieta, epizodinis kasos fermenty vartojimas, pateiktos maitinimosi rekomendacijos. Moteris
reguliariai uzsiima aktyvia fizine veikla, 3 kartus per dieng atlieka kvépavimo mankstas, zalingus

Iprocius neigia. Seimoje serganciy bronchektazémis nebuvo.

3 paveikslas. Pacientés kriitinés lgstos kompiuterinés tomografijos vaizdy dinamika.

Matomos abiejy plauciy bronchektazés bei Zidininiai pakitimai skirtingais ligos etapais:

2017 m. lapkri¢io mén., diagnozés nustatymo metu (A), 2019 m. birzelio mén., baigus M. avium
sukeltos infekcijos gydymo kursa (B), 2020 m. balandzio mén. (C) ir 2023 m. geguzés mén. (D)
pakartotinai atliekant tyrimg ligos dinamikai vertinti.
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Objektyviai pacienté jvertinta kaip asteninio kiino sudéjimo, atrofiSkais raumenimis, apskaiciuotas
kiino masés indeksas (KMI) — 17 kg/m?. Plau¢iuose isklausytas vezikulinis alsavimas, traskantys
bronchektazéms budingi karkalai abipus. Kvépavimo daznis 16 k./min. Atliktas i§samus plauciy
funkcijos tyrimas, nustatyta lengva bronchy obstrukcija (FEV1/FVC 61,19, normos intervalas 63,79 —
85,15; FEV 75 proc.), lengvas dujy difuzijos sutrikimas (DLCO 5,35 mmol/min/kPa (73 proc. nuo
bitinojo dydzio), normos intervalas 5,39 — 9,23 mmol/min/kPa), plauciy tiiriai jvertinti kaip normalis.
Pakartotoje kriitinés Igstos KT abiejuose plauciuose stebéti zidininiai pakitimai bei bronchektazés su
bronchy sieneliy sustoré¢jimu bei turiniu bronchuose.

Remiantis teigiama klinikiniy simptomy dinamika gydymo bronchus plecianciais vaistais fone, toliau
pratestas umeklidino/vilanterolo 55/22 mikrogramy inhaliacijy skyrimas vieng kartg per dieng. Dél
iSlickanc¢ios M. avium sukeltos infekcijos plauciuose ir negydant didéjancios ligos patiméjimo rizikos,
sitilytas mikobakteriozés gydymas, taciau pacienté atnaujinti gydyma kategoriskai atsisake.
Bronchektaziy gydymui bei ligos kontrolei taip pat rekomenduota kvépavimo bei kiino raumenis
stiprinanti manksta, sveikas gyvenimo biidas bei visaverté mityba, respiraciniy infekcijy profilaktika,
pabrézta tolimesnio alergologinio iStyrimo svarba. Tolimesniam buklés stebéjimui suplanuoti
reguliariis kontroliniai vizitai pas pulmonologa bei radiologiniy tyrimy atlikimas ligos eigos dinamikai

vertinti.

KLINIKINIO ATVEJO APTARIMAS

Ne tuberkuliozés mikobakterijy (NTM) sukelta plauciy liga — vandenyje, dirvoZemyje, maiste ir
praktiSkai visoje iSorinéje aplinkoje randamy patogeniniy mikroorganizmy sukeliama oportunistiné
infekcija, sudaranti iki 80 — 90 proc. visy NTM salygoty susirgimy (59). Dazniausiai Sios kvépavimo
taky ligos pasireiSkimas siejamas su NTM priklausanciomis 1étai auganc¢iomis Mycobacterium avium ir
Mycobacterium kansasii bei greitai augancia Mycobacterium abscessus bakterija (60). Sveiki asmenys
NTM salygota plauciy infekcija serga retai, dazniausiai liga iSsivysto turintiems tam tikry rizikos
veiksniy — sergantiems létinémis struktirinémis plauciy ligomis (LOPL, létiniu bronchitu,
bronchektazémis, plauciy véziu, cistine fibroze, pneumokonioze ar esant biiklei po persirgtos
tuberkuliozés) ar imuninés sistemos sutrikimais (59, 60). Bronchektazés ir NTM salygota plauciy liga
yra neabejotinai tarpusavyje susijusios: nors jprastai pabréZiama, jog sergant bronchektazémis jvyke
strukturiniai poky¢iai kvépavimo takuose ir sutrikes mukociliarinis klirensas tampa predispoziciniais
veiksniais ne tuberkuliozés mikobakterijy sukeltos infekcijos i$sivystymui, visgi, yra duomeny, jog ir

pati NTM infekcija savo ruoztu gali salygoti bronchektaziniy pakitimy atsiradima (27, 60, 61).
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Sergamumas ne tuberkuliozés mikobakterijy sukeliama plauciy liga pasaulyje, o ypac tarp serganciyjy
létinémis plauciy ligomis, sparciai auga (62). NTM kulttros iSauginimas pasélyje, skirtingy registry
duomenimis, budingas nuo 1 iki 63 proc. bronchektazémis serganciy pacienty, todél tiek BTS, tieck ERS
gairése rekomenduojama visy pirmg kartg nustatyty bronchektaziy atveju paimti skrepliy meéginj
mikrobiologiniam i$tyrimui dél NTM (1,18,21,62,63).

Yra zinomos dvi NTM sukeltos plauciy ligos formos (60, 63, 64). Pirmajai — ertminei formai — budinga
greitai progresuojanti eiga, ertminis virSutiniy plauciy skil¢iy pazeidimas, o dazniausiai ji nustatoma
vidutinio amziaus riikantiems (ar anksciau riikkiusiems) vyrams, sergantiems LOPL, pneumokonioze ar
kitomis létinémis plauciy ligomis (60, 63). Visgi, kaip ir nurodo pavadinimas, su bronchektazémis
Iprastai siejama antroji, zidininé — bronchektaziné, ligos forma, kuri budingesné vyresnéms,
pomenopauzinio amziaus, nertikanc¢ioms, astenisko kiino sudéjimo moterims, neretai sergancioms
skolioze, mitralinio voztuvo prolapsu, su stebimu sgnariy hipermobilumu ar jdubusia kriitine (pectus
excavatum), taciau iki tol nesirgusioms plauciy ligomis (59 — 61). Tai patvirtina ir atlikty tyrimy
rezultatai, rodantys, jog bronchektazémis sergantys pacientai, kuriy kvépavimo takuose buvo
identifikuotos NTM, dazniau buvo moteriskos lyties, vyresnio amziaus diagnozés nustatymo metu,
dazniau sergantys gastroezofaginio refliukso liga bei T ir B limfocity imunodeficitais, re¢iau patiriantys
bronchektaziy patiméjimus bei su apskaic¢iuotu mazesniu KMI, lyginant su bronchektazémis be

nustatyty NTM serganéiyjy populiacija (12, 65). Siy mikobakterijy salygojama plaudiy liga

......

bei daugybiniai Zidininiai pakitimai) ir mikrobiologiniais kriterijais (teigiamas ne tuberkuliozés
mikobakterijy pasélis 1§ maziausiai 2 skrepliy éminiy arba bent vienas teigiamas NTM pasélis 18
bronchoalveolinio lavaZo ar bronchy aspirato éminio, arba NTM plauciy liga pagrindZiantis
histologinis vaizdas plauciy biopsijoje kartu su bent vienu teigiamu pasé¢liu i§ biopsinés medziagos ar
skrepliy éminio) (27).

ApraSyta pacienté atitiko tipinio NTM sukeltos plauciy ligos Zidinine — bronchektazine forma
serganciojo fenotipinj vaizdg. Moteris buvo vyresnio amziaus (77 m.), asteniSko kiino sud¢jimo, taip
pat iki tol niekuomet neriikiusi ir nesirgusi létinémis plauciy ligomis. Minétai moteriai bronchektaziné
liga buvo nustatyta kiek nejprastai. Nors dazniausiai dé¢l Sios ligos yra tiriami pacientai jau
besiskundziantys kosuliu, dusuliu, pasikartojanciomis kvépavimo taky infekcijomis ar kitais btidingais
simptomais, Siuo atveju pacientei bronchektazéms biidingi pakitimai kriitinés Igstos radiologiniuose

vaizduose buvo aptikti atsitiktinai, profilaktinio sveikatos patikrinimo metu, nesant jokiy charakteringy
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respiraciniy ligy simptomy. Bronchektaziniai pakitimai vyravo deSiniojo plaucio viduringje skiltyje ir
kairiojo plaucio liezuviniuose segmentuose. Tai sutampa su Aksamit ir kt. tyrimo radiniais, jog NTM
sukeliamos plauciy ligos salygotos bronchektazés dazniausiai pazeidzia virSutines bei vidurines plauciy
skiltis (12). Patvirtinus diagnozg, kaip ir rekomenduojama Brity kriitinés I1astos ir Europos respiratology
draugijos gairése, buvo pradétas moters iStyrimas bronchektazes sukélusiai priezasc¢iai nustatyti. Nors
daugiau nei puse atvejy bronchektaziy priezasties nustatyti nepavyksta, taciau Siuo atveju pasélyje i$
fibrobronchoskopijos metu paimto bronchy aspirato iSaugusios ne tuberkuliozés mikobakterijos ir
identifikuota M. avium leido patvirtinti galimg ligos etiologija — NTM sukelta plauciy ligg. Po kurio
laiko, tesiant iStyrimg dél bronchektaziy priezasciy ir atlikus imunoglobuliny koncentracijos nustatymo
tyrima, pacientei patvirtinta ir jprastos kintamos hipogamaglobuminemijos diagnozé. Vis délto, islieka
neaisku, ar patvirtintas imuniteto nepakankamumas kartu su bronchektaziy sukeltais struktiiriniais
kveépavimo taky pakitimais sudaré salygas kilti oportunistinei NTM sukeltai plauciy infekcijai, ar
nusilpusi imuniné sistema tapo priezastimi NTM sukeltos plauciy ligos i$sivystymui, o §i paskatino
bronchektaziniy pokyciy atsiradima kvépavimo takuose (61).

ISsiaiskinus ligos etiologija, pradétas pacientés gydymas. NTM sukelta ne ertminés formos plauciy liga
gydoma maziausiai trijy antibakteriniy vaisty deriniu, juos parenkant pagal konkrety nustatyta ligos
sukéléja (27). Siuo atveju, buvo identifikuota M. avium, dél to parinktas gydymas rifampicino (600
mg), etambutolio (25 mg/kg) ir klaritromicino (1000 mg) deriniu, vartojant juos 3 kartus per savaite
(59, 64). Gydymas testas dar 12 ménesiy po neigiamo pasélio rezultato, kaip yra nurodoma
rekomendacijose (59). Deja, tik kiek daugiau nei pusei pacienty (52,2 — 64,7 proc.) po baigto gairémis
pagristo antibakterinio gydymo kurso pavyksta pasveikti (65). Siai pacientei gydymas taip pat nebuvo
sekmingas: pra¢jus meénesiui po medikamenty nutraukimo, diagnozuotas M. avium sukeltos plauciy
ligos recidyvas. Bandyta atnaujinti gydyma, taciau d¢l patiriamo nepageidaujamo poveikio, nuovargio
ir nenoro testi gydyma pacienté medikamenty vartojima nutrauke. Suska ir kt. tyrimo duomenimis, tai
daznas reiSkinys Sios ligos gydymo procese — jj tenka nutraukti 23,9 proc. pacienty, o net 63,6 proc.
atvejy tai nulemia patiriamas vaisty Salutinis poveikis (65). Taip pat patvirtinus
hipogamaglobuminemijg, vienerius metus laiko skirta pakaitiné Zmogaus normaliojo imunoglobulino
terapija 20 g intravenine infuzija karta per ménesj, dél kurios buvo pasiektas normos ribas atitinkantis
IgG lygis.

Taigi, kaip ir nurodo bronchektaziy gydymo algoritmai, Siuo atveju gydymas buvo pradétas nuo
nustatyty priezas¢iy (imunodeficito ir NTM sukeltos plauciy ligos) gydymo, pacientei rekomenduota

atlikti vakcinacija nuo gripo, COVID — 19, pneumokoninés infekcijos, kasdien atlikti kvépavimo taky
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18sivalymg skatinancius pratimus, dietologo konsultacijos metu sudaryta dieta, skirta normaliam kiino
svoriui pasiekti ir palaikyti. Ligos paiim¢jimai gydyti antibiotikais, pagal sukéléjy jautrumo jiems
rezultatus. Pastaruoju metu sustipréjes dusulys fizinio kriivio metu, apriboj¢s pacientés kasdiene veikla,
nulémé gydymo papildymg ilgai veikianciais bronchus plecianciais vaistais, pasirenkant muskarininiy
receptoriy antagonisto ir beta — 2 adrenoreceptoriy agonisto derinj, kas taip pat atitinka ERS
bronchektaziy gydymo rekomendacijas (1). Kadangi paskutiniaisiais metais fiksuoti maziau nei 3 ligos
paiiméjimai, indikacijy svarstyti apie ilgalaikj gydyma makrolidais ar mukolitikais nebuvo.

Remiantis paskutinio vizito metu surinktos anamnezées ir apzitiros duomenimis, apskaiciuotas pacientés
bronchektaziy sunkumo indeksas yra 13 baly, o tai atitinka sunkig ligos forma. Ji rodo blogg ligos
prognoze bei nusp¢jamg didelg hospitalizacijos ir mirStamumo rizika, todél yra itin svarbus faktorius
parenkant tokio paciento biiklés sekimo ir kontroliniy apsilankymy daznj. Sios pacientés biikle, kaip ir
kity serganciyjy vidutine ar sunkia ligos forma, turéty biiti vertinama dvigubai dazniau nei esant
lengvai ligos eigai, t.y. kas 6 ménesius, kaskart jvertinant jvykusiy paiiméjimy skai¢iy ir sunkuma,
dusulio laipsnj, kraujo prisotinimo deguonimi (SpO2) lygj bei paimant skrepliy €éminj
mikrobiologiniam iStyrimui (21). Kasmet taip pat pakartotinai turi bati jvertinamas kiino masés
indeksas ir atliekamas plauciy funkcijy tyrimas, o pastebéjus buklés blogéjimo pozymius ar simptomy
patiméjima — nedelsiant atliekamas kritinés Iastos kompiuterinés tomografijos tyrimas (21, 52).
Nustatytu reguliarumu vykstantys paciento kontroliniai vizitai — itin svarbi bronchektaziy stebésenos
dalis, leidzianti laiku atpazinti buklés blogéjimo poZymius ir atitinkamai koreguoti gydyma, nes gydant

netinkamai ar nepakankamai, liga palaipsniui progresuoja ir lemia vis blogesn¢ paciento prognozg¢ (41).

ISVADOS IR PASIULYMAI

Bronchektazes — 1étiné, patologiniu bronchy iSsiplétimu pasizyminti piilinga kvépavimo taky liga,
kurios paplitimas pastaraisiais metais visame pasaulyje linkes sparciai didéti. Jos etiologija gali biiti
labai jvairi, taciau daznai ligg sukélusios prieZasties nustatyti nepavyksta. Tarp Zinomy ligos prieZasCiy
dazniausios yra poinfekcinés kilmés bronchektazes. Stebimas vis didé€jantis bronchektazémis serganciy
pacienty sergamumas ne tuberkuliozés mikobakterijy sukelta plauciy liga, galin¢ia tapti tiek
bronchektaziy priezastimi, tiek bronchektaziniy pakitimy salygotu susirgimu. Bronchektaziy
diagnostika remiasi klinikiniy (kosulio, skrepliavimo dauguma dieny per savaite bei pasikartojanciy
kvepavimo taky infekcijy) ir radiologiniy (bronchy iSsiplétimg pagrindZian€iy poZymiy kriitinés 1astos
kompiuterinés tomografijos vaizduose) kriterijy atitikimu. Gydymo pagrindg sudaro ligos patimejimy

gydymas antibakterine terapija ir patiméjimy prevencija, kurig uZtikrina vakcinacijos nuo gripo,
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pneumokokinés ir COVID — 19 infekcijos, normalios kiino masés palaikymo, metimo rukyti
rekomendacijy laikymasis bei kvépavimo taky iSsivalyma gerinancios priemonés. Esant 3 ir daugiau
ligos patimé¢jimo epizody per metus, palaipsniui | gydymo plang gali biti jtraukiamas ilgalaikis gleives
veikianc¢iy vaisty, jkvepiamyjy antibiotiky ar geriamyjy makrolidy (ar jy derinio) vartojimas.

Neretai §i liga linkusi progresuoti, lemti blogéjanciag paciento savijautg, prasté¢jancig gyvenimo kokybe
bei did¢jancia komplikacijy ar sunkiy paiimejimy rizika. Siekiant to iSvengti, klinikinéje praktikoje
turéty biiti uztikrinama savalaiké ligos diagnostika (apimanti bronchektaziy jtarimg tipiskais ligos
pozymiais besiskundzianciam — daznai kosinc¢iam ar skrepliuojaniam — pacientui ir jam laiku paskirtg
kriitinés 1astos kompiuterinés tomografijos tyrimg diagnozei patvirtinti), rekomenduojamy tyrimy
atlikimas bronchektaziy priezasc¢iai nustatyti bei pacienty mokymas, kurio metu turéty biiti pabréziama
paskirto gydymo rezimo svarba, kasdienio kvépavimo taky sekreto drenazg gerinanciy priemoniy
atlikimo nauda, racionalios antibiotiky terapijos principai. Visai tai prisidéty prie ankstyvos
bronchektaziy diagnostikos, leisty sudaryti optimaly gydymo plang ir paskatinti pacientus jo laikytis, o
svarbiausia — sulétinty ar sustabdyty ligos progresavima ir taip lemty geréjancia pacienty savijautg ir

gyvenimo kokybe.
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1 priedas. Tyrimai, atlieckami atrinktiems pacientams specifinéms bronchektaziy priezastims nustatyti.

Jtariama bronchektaziy

priezastis

Pozymiai, leidziantys jtarti $ig bukle

Atliekami tyrimai

Cistiné fibrozé

Ligos pradzia jauname amziuje,
teigiama Seiminé anamnezeé,
malabsorbcija, pankreatitas, vyry
nevaisingumas, steatoréja
vaikystéje, radiologiskai
dominuojancios virSutiniy plauciy
skil¢iy bronchektazés, skrepliuose

identifikuota S. aureus

Prakaito chlorido koncentracija

CFTR geno mutacijy nustatymas

Pirminé ciliariné diskinezija

Ligos pradzia vaikystéje, teigiama
Seiminé anamnezg, pasikartojantys
viduriniai otitai ar rinosinusitai,

nevaisingumas

I8 nosies iskvepiamo oro azoto
monoksido koncentracijos nustatymas
Tyrimai, vertinantys virpamuyjy
plaukeliy strukttira ir funkcijg (pvz.:
didelio greicio videomikroskopija,
transmising elektroniné mikroskopija)

Genetinis iStyrimas

Reumatoidinis artritas,
ankilozuojantis spondilitas,
Sjogreno sindromas,

sisteminé raudonoji vilkligé

Klinikiniai pozymiai, bidingi
sisteminéms jungiamojo audinio

ligoms, artritui, vaskulitui

Autoantikiiny koncentracijos tyrimai:
reumatoidinis faktorius,
anticitrulininiai, antinukleariniai,
antineutrofiliniai citoplazminiai

antiktnai

Alfa-1 antitripsino

nepakankamumas

Plauciy emfizema

Alfa-1 antitripsino koncentracija

kraujyje

Aspiracija j kvépavimo takus

Gastroezofaginio refliukso ligai

biidingi simptomai, disfagija

Ezofagogastroduodenoskopija
Rentgenokontrastinis rijimo tyrimas

Stemplés manometrija ir pH — metrija

Broncho spindZzio obstrukcija
salygojantys veiksniai

(svetimkiinis, navikas)

Radiologiskai stebimos lokalios
bronchektazés, pazeidziancios vieng

skiltj

Fibrobronchoskopija

ZIV infekcija

Nustatomi rizikos veiksniai ir
klinikiniai pozymiai, budingi

retrovirusinei infekcijai

Serologiniai tyrimai:
71V 1 tipo antikiinai
ZIV 2 tipo antikiinai
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2 priedas. Sitilomos pozicinio drenazo pozicijos, esant konkrec¢iy plau¢iy segmenty pazeidimui.
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Uzrasai vir$ kiekvieno paveikslélio nurodo, kuris bronchopulmoninis segmentas yra pazeistas.
Paveikslo $altinis: https://bronchiectasis.com.au/physiotherapy/techniques/gravity-assisted-drainage.
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3 priedas. Bronchektaziy sunkumo indekso apskai€iavimas ir prognozuojama pacienty mirStamumo bei

hospitalizacijos rizika vieneriy ir ketveriy mety laikotarpiu.

Kriterijus Skiriami balai
Amzius (metai) <50 (0 baly) 50— 69 (2 balai) | 70 —79 (4 balai) > 80 (6 balai)
KMI (kg/m?) < 18,5 (2 balai) | 18,5—-25(0baly) | 26 —30 (0 baly) > 30 (0 baly)
FEV1 (proc.) > 80 (0 baly) 50 —80 (1 balas) | 30 —49 (2 balai) <30 (3 balai)
Buvusios
hospitalizacijos 2 Ne (0 baly) Taip (5 balai)
mety laikotarpiu
Patiméjimy
skaiCius per 0 (0 baly) 1 —2 (0 baly) >3 (2 balai)
pastaruosius 12
ménesiy
Dusulio
jvertinimas pagal 1 —3 (0 baly) 4 (2 balai) 5 (3 balai)
MRC skale
P. aeruginosa Ne (0 baly) Taip (3 balai)
kolonizacija
Kolonizacija kitais Ne (0 baly) Taip (1 balas)
mikroorganizmais
Radiologinis < 3 skil¢iy > 3 skilciy Cistinés
jvertinimas pazeidimas paZeidimas bronchektazes
(0 baly) (1 balas) bent 1 skiltyje
(1 balas)
Surinkty Ligos MirStamumo rizika Hospitalizacijos rizika
baly 1 mety 4 mety 1 mety 4 mety
skaicius sunicumas laikotarpiu laikotarpiu laikotarpiu laikotarpiu
0-4 Lengva 0 - 2,8 proc. 0 — 5,3 proc. 0 — 3,4 proc. 0-9,2 proc.
5-8 Vidutiné 0,9 — 4,8 proc. 4 - 11,3 proc. 1 -7,2 proc. 9,9 — 19,4 proc.
>9 Sunki 7,6 —10,5 proc. | 9,9 —-29,2 proc. | 16,7—52,6 proc. | 41,2 — 80,4 proc.
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4 priedas. Pacientés imunofiksacijos tyrimo rezultatai.

Specifiniai baltymai

Koncentracija (g/1)

Normos intervalas (g/1)

Imunoglobulinai A
Imunoglobulinai G
Imunoglobulinai M
Imunoglobulinai G1
Imunoglobulinai G2
Imunoglobulinai G3

Imunoglobulinai G4

0,59
5,41
0,44
3,96
1,21
0,354
0,032

0,88 —4,1
7,0-16,0
0,34 - 2,10
49-114
1,50 — 6,40
0,20-1,10
0,08 — 1,40
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5 priedas. Leidimas klinikinio atvejo aprasymui.
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