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SANTRAUKA
Gerkly stenozé

Akvilé Paskauskiené

Gerkly stenozé yra reta uzdegimingé gerkly liga, kai esant gerkly susiauréjimui vystosi
dusulys, kosulys ir stridoras. Atmetus visas galimas priezastis, 5% atvejy gerkly stenozés etiologija
lieka nezinoma ir jvardijama kaip idiopatiné poklostiné stenozé. Si liga dazniausiai pasireiskia
vidutinio amZiaus moterims ir yra daznai neteisingai diagnozuojama kaip gydymui atspari astma.
Vienas i§ Tarptautinio retyjy ligy moksliniy tyrimy konsorciumo (IRDiRC) tiksly yra jog visi
pacientai, kuriems jtariama reta liga, suzinoty diagnoz¢ per vienerius metus nuo simptomy pradzios,
jeigu liga yra apraSyta medicininéje literattiroje.

Darbo tikslas: Remiantis naujausia moksline literatiira identifikuoti ir iSnagrinéti svarbiausias
idiopatinés poklostinés gerkly stenozés diagnostikos problemas.

Darbo metodai. Atlikta sisteminé literatiros apzvalga Medline ir Cochrane duomeny bazése,
remiantis jtraukimo Kriterijais atrinkti 9 straipsniai.

Rezultatai. Vidutinis laikas nuo simptomy atsiradimo iki idiopatinés gerkly stenozés nustatymo
buvo 1,59 m. (1,5 — 3,1 m.). Iki diagnozés pacientai vidutini$kai buvo konsultuoti 2 specialisty,
36% buvo konsultuoti >3 specialisty. Dazniausiai pasitaikantys ankstyvi simptomai buvo dispnéja
(84-100%) ir stridoras (23-100%). Dazniausia idiopatinés poklostinés stenozés pacientams
klaidingai nustatoma diagnozé buvo astma (55%). Su trumpesniu laiku iki diagnozés buvo susije
ankstyvas KT atlikimas (rho = 0.74, p <0.001) ir ankstyvas plauciy funkcijos testy atlikimas

(rho =0.71, p = 0.01). Dazniausiai idiopating poklosting stenozg nustatydavo otorinolaringologas
(78%) ir pulmonologas (13%). Ankstyvas patekimas pas otorinolaringologg buvo susij¢s su
trumpesniu laiku iki diagnozés (p < 0.0001).

ISvados. Bitina atmesti idiopatinés poklostinés stenozés diagnozg vidutinio amziaus moterims,
kurios skundziasi dusuliu fizinio kriivio metu ar ramybéje, uzsitesusiu kosuliu, stridoru. Idiopatine
poklostine stenoze galima jtarti susidiirus su gydymui atsparia astma. Ankstyvas nukreipimas pas
otorinolaringologa, kaklo kompiuterinés tomografijos ir plau¢iy funkcijos tyrimy atlikimas

sutrumpina laikg iki idiopatinés poklostinés stenozés diagnozes nustatymo.

RaktaZodZiai: gerkly stenozé, idiopatiné poklostiné stenozé, subglotiné stenozé, gerkly

susiaur¢jimas, otorinolaringologija.



SUMMARY
Laryngeal Stenosis
Akvilé Paskauskiené

Laryngeal stenosis is a rare inflammatory disease of the larynx, in which the laryngeal
narrowing leads to the development of dyspnoea, cough and stridor. Excluding all possible causes,
the aetiology of laryngeal stenosis remains unknown in 5% of cases and is classified as idiopathic
subcostal stenosis. It is most common in middle-aged women and is often misdiagnosed as
treatment-resistant asthma. One of the objectives of the International Rare Diseases Research
Consortium (IRDIRC) is that all patients with a suspected rare disease should be diagnosed within
one year of the onset of their symptoms, if the disease is described in the medical literature.

Aim of the study. To identify and analyse the most important problems in the diagnosis of
idiopathic subcostal laryngeal stenosis on the basis of the recent scientific literature.

Methods. A systematic review of the literature in Medline and Cochrane databases was performed,
and 9 articles were selected based on inclusion criteria.

Results. Mean time from symptom onset to diagnosis of idiopathic laryngeal stenosis was 1.59
years (range 1.5-3.1 years). On average, patients were consulted by 2 specialists before diagnosis
and 36% were consulted by >3 specialists. Dyspnoea (84-100%) and stridor (23-100%) were the
most common early symptoms. The most common misdiagnosis in patients with idiopathic
subglottic stenosis was asthma. Early CT scan (rho = 0.74, p < 0.001) and early pulmonary function
tests (rho = 0.71, p = 0.01) were associated with a shorter time to diagnosis (20). Idiopathic
subglottic stenosis was most commonly diagnosed by an otorhinolaryngologist (78%) and a
pulmonologist (13%). Early presentation to an otorhinolaryngologist was associated with a shorter
time to diagnosis (p < 0.0001)(20).

Conclusions. The diagnosis of idiopathic subglottic stenosis should be excluded in middle-aged
women who complain of dyspnoea during exercise or at rest, chronic cough and stridor. Early
referral to an otorhinolaryngologist, CT scan of the neck and pulmonary function tests reduce the

time to diagnosis of idiopathic submucosal stenosis.

Keywords: idiopatic subglottic stenosis, laryngeal stenosis, laryngeal narrowing,

otorhinolaryngology.



1. Jvadas

Gerkly stenoz¢ yra reta, létai progresuojanti uzdegiminé gerkly liga, kuriai budingas
dalinis ar visiSkas gerkly spindzio susiaur¢jimas, sukeliantis jvairaus laipsnio kvépavimo taky
obstrukcijg. Net ir nedidelis spindzio susiauré¢jimas, priklausomai nuo stenozinio segmento ilgio, gali
sukelti reikSmingus oro tékmés srauto pokycius, lemiancius klinikinius simptomus. Simptomai
atsiranda spindZziui susiauréjus 30%, 0 nuo 80% susiauréjimo gali iSsivystyti kvépavimo distresas
(1). Dazniausias gerkly stenozés simptomas yra dusulys, stipréjantis fizinio krtivio metu. Taip pat gali
i§sivystyti nuolatinis ar protarpinis triukSmingas kvépavimas — stridoras. D¢l nespecifiniy simptomy
daznai idiopatiné poklostiné stenozé klaidingai diagnozuojama kaip astma, kurios paplitimas yra
didelis (1 i$ 250). Igyta gerkly stenoz¢ dazniausiai yra jatrogeninés kilmés dél ilgalaikés intubacijos
ar buvusios tracheostomos, iSorinés kaklo traumos, terminio ir cheminio pazeidimy, uzdegiminiy ir
autoimuniniy susirgimy (2). Gerkly stenozé vystosi dél nenormalaus ir pernelyg intensyvaus Zaizdos

gijimo susidarant hipertrofiniam randui ir siauréjant gerkloms poklostinéje srityje (1 pav.). (3)
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1 pav. Idiopatinés poklostinés stenozés morfologija

DaZniausia stenozés anatominé vieta — jungtis tarp ziedinés kremzlIés ir pirmojo trachéjos ziedo (4,5).
Vidutinis stenozuoto segmento ilgis — 1-3 cm. (5). Tiriant histopatologiskai, stenozuotame segmente
vietoje trachéjos lamina propria aptinkama tanki keloidiné fibroze, taciau trachéjos kremzlés islieka
nepazeistos. Fibrozé dazniausiai ziediné ir vienodo storio per visg ilgj (6,7). Dazniausia gerkly
stenozés priezastis — ilgalaiké intubacija. Tyrimy duomenimis, daugiau nei 50% gerkly stenozés
atvejy yra jatrogeninés kilmés (8). Atmetus visas galimas priezastis 5% atvejy gerkly stenozés
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etiologija lieka nezinoma ir jvardijama kaip idiopatiné poklostiné stenozé (9). Pirmajj idiopatinés
poklostinés stenozés atveji 1972 metais aprasé Brandenburg et al. (10). Daugéjant ziniy apie Sig liga
nustatyta, kad idiopatine poklostine stenoze serganciy pacienty grupei btidingas homogeniskumas -
98% sudaro 30-50 mety baltaodés moterys be gretutiniy susirgimy (4,6,11,12). D¢l Sios prieZasties
ilgg laikg manyta, kad ligos eigai turi jtakos moteriski hormonai estrogrenai ir progesteronas, taciau
triiko tai jrodanc¢iy tyrimy. Schweipert et al. (2023) atliktame mazos imties tyrime buvo aptikta
estrogeno ir progesterono receptoriy raiska trachéjos fibroblastuose (13). Manoma, kad prie Siy
recepty prisijunge moteriSki lytiniai hormonai aktyvina fibroblastus ir skatina fibroze. Tiriant
Seiminius idiopatinés poklostinés stenozés atvejus nustatyta, jog 2,5% atvejy gali biti paveldimi,
jiems buidingas ne mendelinis paveldéjimo buidas ir geny anticipacija (14). Yra nustatyti maziausiai
20 geny, kurie gali biti susij¢ su virSutiniy kvépavimo taky fibroze (15). Néra vieningo standartizuoto
idiopatinés poklostinés stenozes gydymo algortimo, taciau pastaraisiais metais daugéjant ziniy apie
Sios biikles patofiziologija, taikoma vis daugiau naujy gydymo bidy. Sia liga serganius pacientus
gydancig tarpdisciplining komandg sudaro otorinolaringologas, intervencinis pulmunologas, kriitinés
chirurgas ir kiti specialistai. Endoskopiné dilatacija yra daZniausiai naudojamas, efektyvus
idiopatinés poklostinés stenozés gydymo metodas, taciau daznai reikalingos pakartotinés procediros,
kadangi liga linkusi atsinaujinti, didziausia simptomy atsinaujinimo rizika yra nutukusiems
chirurginé technika, nei stenozés laipsnis (18). Atlickant endoskopine laringotracheoplastika
(Maddern procediira) endoskopiniu biidu rezekuojamas stenozuotas segmentas netraumuojant gerkly
ir trach¢jos kremzliniy audiniy bei i§vengiant randy. Po operacijos trachéjos spindis padengiamas
odos graftu, kuris paskatina gijimg ir padeda iSvengti rando atsinaujinimo (19). Steroidy injekcijos
idiopatinés poklostinés stenozés gydymui pradétos taikyti nustacius, jog dél fibroproliferacijos ir
dezorganizuoto ekstralastelinio matrikso atsidéjimo idiopatinés poklostinés stenozés histologiniai
poky¢iai primena keloidinius randus, kurie sékmingai gydomi steroidy injekcijomis. Steroidy
injekcijos pailgina laikg iki idiopatinés poklostinés stenozés atsinaujinimo, taciau trecdaliui pacienty
sukelia sisteminius Salutinius poveikius (20).
Temos aktualumas. Idiopatiné poklostiné stenozé yra reta liga, ja serga 1 i§ 400000 zmoniy (21).
Vienas i§ Tarptautinio retyjy ligy moksliniy tyrimy konsorciumo (IRDiRC) tiksly yra jog visi
pacientai, kuriems jtariama reta liga, suzinoty diagnoze per vienerius metus nuo simptomy pradzios,
jeigu liga yra aprasyta medicininéje literatiiroje (22). Siuo metu pacientai su retomis ligomis iki
diagnozés nustatymo vidutiniSkai laukia 6 metus ir apsilanko pas 7 specialistus (23). Vélyva rety ligy
diagnostika turi neigiama poveikj ne tik pacientams ir jy Seimoms, bet ir visuomenei, kadangi
patiriami ekonominiai kastai del vizity pas daug skirtingy specialisty, atlickamy diagnostiniy tyrimy,

netinkamo gydymo, hospitalizacijy ir nereikalingy chirurginiy intervencijy (24,25). Iki $iol nebuvo
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atlikta sisteminé literatiros apzvalga, kuri nagrinéty priezastis, lemiancias vélyva idiopatinés

poklostinés stenozes diagnostika.

1.1 Darbo tikslas ir uZzdaviniai

Darbo tikslas — remiantis naujausia moksline literatiira identifikuoti ir iSnagrinéti Svarbiausias

idiopatinés poklostinés gerkly stenozés diagnostikos problemas.
Darbo uzdaviniai:

1. Atlikti sisteming literattiros apzvalga, jtraukiant naujausias mokslines publikacijas, nagrinéjancias

idiopatinés poklostinés stenozés problemas Medline ir Cochrane duomeny bazése.

2. Apibendrinti iSnagrinétg literattirg ir pateikti iSvadas bei rekomendacijas.



1.2 Santrumpos

GERL - gastroezofaginio refliukso liga (angl. Gastresophageal reflux disease)

KMI - kiino masés indeksas (angl. Body Mass Index)

IQR — tarpkvartilinis intervalas (angl. Interquartile Range)

KT — kompiuteriné tomografija (angl. Computed Tomography)

PRISMA — angl. Preffered Reporting Item for Systematic Review and Meta-Analyses

CRB - C reaktyvus baltymas (angl. C reactive protein)

eGFR — apskaiciuotas glomeruly filtracijos greitis (angl. estimated glomerular filtration rate)
CKD-EPI — angl. Chronic Kidney Disease Epidemiology Collaboration

ADTL - aktyvuotas dalinis tromboplastino laikas (angl. activated partial thromboplastic time)
SPA — protrombino laiko tyrimas (angl. stago prothrombin assay)

INR — tarptautinis normalizuotas santykis (angl. international normalized ratio)

PEF — didziausias iSkvépimo srovés greitis (angl. peak expiratory flow)



2. Literaturos apzvalga

2.1 Saltiniy paieskos strategija

Literatiiros $altiniy paieSka sisteminei literatliros apzvalgai atlikta remiantis PRISMA
2020 (Prefered Reporting Item for Systematic Review and MetaAnalyses) sisteminiy literatiiros
apzvalgy atlikimo rekomendacijomis. Paieska atlikta MEDLINE (,,Pubmed®) ir Cochrane* duomeny
bazése jvedant raktazodzius ,,Idiopathic subglottic stenosis®, ,,Subglottic stenosis®, ,laryngeal
stenosis® ir pasirinkus straipsnio publikavimo metus 2013-2024. Paskutiné moksliniy publikacijy
paieska atlikta 2023-11-23. | apzvalgg jtraukti 10 mety ir naujesni originaliis mokslo straipsniai
parasyti angly kalba, nagrinéjantys veiksnius, turincius jtakos vélyvai idiopatinés poklostinés

stenozés diagnostikai, atitinkantys visus jtraukimo ir né vieno i§ atmetimo kriterijy (2 lentelé).

1 lentelé. Moksliniy publikacijy atrankos kriterijai.

Straipsniy jtraukimo kriterijai Straipsniy atmetimo Kkriterijai

Originaltis moksliniai straipsniai angly kalba, | Konferencijy praneSimai, plakatai, baigiamieji
publikuoti bet kurioje pasaulio $alyje 2013-2024 | darbai ir  disertacijos, klinikinio atvejo
m., kuriuose aptariamos idiopatinés poklostinés | apraSymai, literatiiros apzvalgos, metaanalizés

stenozés diagnostikos problemos

Tiriami asmenys > 18 mety I tirlamyjy imt;j jtraukti vaikai iki 18 mety
Tyrimo imtis > 10 Tyrimo imtis < 10
Prieinamas pilnas straipsnis Néra prieinamo pilno straipsnio angly kalba

Pirmojo etapo metu duomeny bazése pagal jvestus raktinius ZodZius pateikti 232 bibliografiniai jrasai.
Pritaikius filtrg pagal publikavimo metus ir atmetus senesnius kaip 10 mety jraSus, gauti 132 jrasai.
Atmetus dublikatus, tolimesnei perzitrai atrinkti 129 straipsniai. Antrame etape, perzitréjus
pavadinimus ir abstraktus, parsisiysti ir perskaityti 25 pilni straipsniai, kurie atitiko literatiiros
apzvalgos temg. PerskaiCius pilnus straipsnius, 16 buvo atmesti, nes neatitiko jtraukimo kriterijy.
Ivykdzius literatiiros Saltiniy paieSka, galutiniame etape ] literatiros apzvalga buvo jtraukti 9
straipsniai, atitinkantys literatiiros apzvalgos temg. ISsamus straipsniy atrankos procesas pagal

PRISMA flow schemg pateiktas 1 paveiksle.



. Pubmed (n=124) Cochrane (n=8)
E
=
=
E
=
Y
Susumavus Pasalinti
(n=132) » dublikatai (n=3)
A\ 4
- Straipsniai analizei T
Z . Atmesti dél temos
c pagal pavadinima - s
g . » neatitikimo
I ir santrauka (n=104)
(n=129) n=
A
Straipsniai analizei Neatitiko
pagal pilng tekstg > jtraukimo kriterijy
) (n=25) (n=16)
—
A
ﬁ . .
£ | sistemine
= literatlros
i ap?valga jtraukti
= straipsniai (n=9)
—

1 paveikslas. Tyrimy atrankos schema.

IS jtraukty straipsniy buvo atrinkti Sie duomenys:

Tyrimo autoriai ir metai,

Tyrimo imtis,

Tyrime dalyvavusiy asmeny lytis,

Vidutinis tyrime dalyvavusiy asmeny amzius,
Laikas nuo simptomy atsiradimo ir diagnozeés,
Simptomai,

Nustatytos diagnozés,

Aplankyty specialisty skaicius,
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Atlikty procedury skaicius.

I$ atrinktose mokslinése publikacijose apraSyty tyrimy, septyni buvo vykdyti JAV, po vieng

Norvergijoje ir Jungtingje Karalystéje. Daugiausiai tyrimy buvo atlikta 2023 m. (n = 3). Pagal

tyrimo dizaing du tyrimai buvo retrospektyvinés duomeny bazés analizés, vienas retrospektyvinis

kohortinis tyrimas, vienas retrospektyvinis epidemiologinis tyrimas, vienas prospektyvinis

kohortinis tyrimas, trys pacienty apklausos, viena gydytojy specialisty apklausa. I$ viso Siuose

tyrimuose dalyvavo 2010 asmeny, i$ jy 1865 pacientai (imties dydis 30-810, ¢ 284,13) ir 145

specialistai. Vidutinis tyrimo imties dydis buvo 223.

2 lentelé. | tyrimg jtraukty publikacijy pagrindinés charakteristikos.

Autoriali Publ. | Laikotarpis | Valstybé | Tyrimo tipas Populiacija Imtis
metai
Aarnas, M. | 2016 | 9 m. (2003- | Norvegija | Retrospektyviné | Pacientai, gydyti 38
T. et al.(26) 2012) epidemiologin¢ | dél idiopatinés
analizé poklostinés

stenozes
Berges, A.J. | 2022 | 22 m. JAV Retrospektyviné | Pacientai, gydyti 124
et al.(27) (1998- duomeny bazés | dél idiopatinés

2020) analizeé poklostinés

stenozes
Gnagi, S. 2015 | Nenurodyta | JAV Pacienty Pacientai, kuriems | 160
H. et apklausa nustatyta
al.(28) idiopatiné

poklostiné stenozé
Lee, J. et 2021 | 2m. (2015- | JAV Pacienty Pacientai, kuriems | 810
al.(29) 2017) apklausa nustatyta

idiopatiné

poklostiné stenoze
Maldonado, | 2013 | 25 m. JAV Retrospektyvinis | Pacientai su 116
F.Etal. (1987- kohortinis nustatyta
(21) 2012) tyrimas idiopatine

poklostine stenoze,
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gydyti
endoskopiskai
Nanda, R. | 2023 | Nenurodyta | JAV Retrospektyviné | Pacientai su 533
et al.(30) duomeny bazés | nustatyta
analizé idiopatine
poklostine stenoze,
gydyti
endoskopiskai
Nouraei, 2013 | 8 m. (2004- | Jungtiné | Prospektyvinis | Pacientai, gydyti 54
S.AR. et 2012) karalysté | kohortinis dél idiopatinés
al.(31) tyrimas poklostinés
stenozes
Razura, 2023 | 2 mén. JAV Specialisty Akademiniai 145
D.E. et (2021 apklausa gydytojai
al.(32) balandis- otorinolaringologai
2021
geguze)
Smith, C.D. | 2023 | Nenurodyta | JAV Kokybinis Pacientai, kuriems | 30
et al.(33) tyrimas nustatyta
(Pacienty idiopatiné
apklausa) poklostiné stenozé

3. Rezultaty aptarimas

3.1 Laikas iki diagnozés

Kadangi idiopatiné poklostiné stenozé yra netiminé liga, jos pradZia laipsniSka, todel ilgg laika gali
biiti neatpazinta sveikatos prieziiiros specialisty. Laikas iki diagnozés visuose apzvelgtuose tyrimuose
apibréziamas kaip laikas nuo pirmyjy simptomy atsiradimo iki idiopatinés poklostinés stenozés
diagnozés nustatymo. Vidutinis laikas iki diagnozés | literatiiros apzvalgg jtrauktuose tyrimuose buvo
1,59 m. (1,5-3,1 m.). Berges et al. (2022) $j laika detaliau isskyré j laika iki pirmo vizito (angl. time
to first presentation) ir sveikatos priezitros uzdelsimg (angl. healthcare delay), kuris apibréziamas
kaip laikas nuo pirmo paciento vizito pas gydytoja iki idiopatinés poklostinés stenozés diagnozés
nustatymo. Siame tyrime nustatytas vidutinis laikas iki diagnozés buvo 24,5 ménesiai, i$ kuriy laikas

iki pirmo vizito sudaré vidutiniS$kai 6,3 ménesius, o sveikatos priezitiros uzdelsimas sudaré 17,8

12



ménesius (27). Gnagi et al. (2015) tyrime buvo nustatytas reikSmingas laiko iki diagnozés skirtumas
skirtumas lyginant su jgyta gerkly stenoze serganciais pacientais. 32% pacienty su jgyta gerkly
stenoze diagnoz¢ buvo nustatyta per 3 meén. lyginant su 2% idiopatinés poklostinés stenozés pacienty
(p < 0,05)(28). Pacientus, kuriy laikas nuo simptomy atsiradimo iki diagnozés buvo ilgesnis kaip 6
ménesiai, konsultavo daugiau specialisty lyginant su pacientais, kuriy laikas iki diagnozés buvo
trumpesnis (27). 58% pacienty diagnozés nustatymas uztruko ilgiau nei 1,5 mety, 0 45% uztruko
ilgiau nei 2 metus (28). Berges et al. tyrime 19,2% pacienty diagnozés lauké daugiau kaip 5 metus
nuo pirmyjy simptomy atsiradimo. Loutsidis et al. (2000) sitlo simptomy trukme¢ >2 m. laikyti

reik§mingu diagnostiniu idiopatinés poklostinés stenozés Kriterijumi (34).
3.2 Demografiniai rodikliai

Remiantis ankstesniy tyrimy duomenimis, idiopatine poklostine stenoze sergantys pacientai sudaro
demografiniu pozitriu gana homogeniska grupe, absoliuti dauguma jy yra baltaodés vidutinio
amziaus moterys. | §ig literattiros apzvalgg jtrauktuose tyrimuose didzioji dalis pacienty taip pat buvo
moterys, jos vidutiniskai sudaré 99% (98-100%) tiriamyjy imties. Keturiuose tyrimuose i§ devyniy
visos pacientés buvo moterys, taciau viename i$ jy buvo tiriamas estrogeny poveikis idiopatinés
poklostinés stenozés eigai, todél pagal tyrimo protokolg vyrai nebuvo jtraukiami (30). Pacienty
amzius idiopatinés poklostinés stenozés nustatymo metu buvo vidutini$kai 44,3 mety (19,5 — 85 m.).
Gelbard et al. (2015) atliktame tyrime, kuriame buvo nagrinéti 479 pacienty i§ 10 gydymo centry
medicininés dokumentacijos duomenys, vidutinis pacienty amzius buvo 50 mety (95% CI, 48.8-
51.1)(8). Jauniausias pacientas su idiopatine poklostine stenoze buvo 19,5 mety (Maldonado et
al.(2014)), taciau literatiiroje aprasoma ir poklostinés gerkly stenozés atvejy vaikams, kai atmetus
visas galimas priezastis ji lieka idiopatiné (35,36). Lee et al. (2021) tyrime buvo nustatyta, kad
egzistuoja rySys tarp pacienty amziaus ir laiko iki diagnozés. Vyresni pacientai nuo simptomy
atsiradimo iki diagnozés nustatymo laukdavo ilgiau (kvartilis 3 [Q3] vs kvartilis 1 [Q1]: efekto dydis:
1,37, 95% CI: 0,39-2,34)(29). Jaunesnés nei 36 mety moterys diagnozés sulaukdavo greiciausiai,
lyginant su kitomis pacienty grupémis (95% CI 5-53, p =0,012)(37). Arnaes et al. (2017) tyrime
buvo nustatytas rySys tarp pacienty amziaus ir laikotarpio iki pakartotinés operacijos (p = 0,034)(26).
I literatiiros apzvalga jtrauktuose tyrimuose vyresni pacientai gydymo laukdavo ilgiausiai, manyta,
Jog viena i$ priezasCiy yra tai, jog jy patiriami simptomai vertinami kaip nattiralaus senéjimo proceso
dalis arba priskiriami jau nustatytoms létinéms ligoms. Taciau naujesniuose, Collins et al. (2019) ir
D ‘Oto et al. (2023) atliktuose tyrimuose, nagrinéjusiuose vyresniy nei 65 mety pacienty, serganciy
idiopatine poklostine stenoze ypatumus lyginant su jaunesniais pacientais nustatyta, kad Siems

pacientai laikas iki diagnozés nebuvo ilgesnis (12,38).

3.3 Socioekonominiai rodikliai
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Socioekonominiai rodikliai veikia gydymo paslaugy prieinamumg, asmens gebéjimg jsitraukti |
sveikatos priezitiros veiklg, valdyti su ja susijusj stresa. Trijuose tyrimuose (27,29,37) buvo
nagrin¢jama socioekonominiy faktoriy jtaka laikui nuo simptomy atsiradimo iki idiopatinés
poklostinés stenozés nustatymo. Modeliuojant daugiamate tiesine regresija, dviejuose tyrimuose né
vienas i$ tirty demografiniy ir socioekonominiy rodikliy (lytis, ras¢, KMI, iSsilavinimas, pajamos,
artimy draugy skaicius, sveikatos draudimo tipas, atstumas nuo sveikatos priezitiros centro) neturéjo
itakos velyvai idiopatinés poklostinés stenozés diagnostikai ir laikui nuo simptomy atsiradimo iki
diagnozés nustatymo (27,29). Damico Smith et al. (2023) atliktoje kokybinéje studijoje,
nagrin¢jancioje idiopatinés poklostinés stenozés diagnostikos problemas, nustatyta, jog su sveikata
susijes saviveiksmingumas (angl. self-efficacy) buvo pagrindiné pacienty asmeniné savybé lémusi
sékmingg idiopatinés gerkly stenozés diagnostikg. Su sveikata susijes saviveiksmingumas
apibréziamas kaip paciento tikéjimas, jog gali aktyviai jsitraukti j sveikatos prieziiiros veiklg ir
kontroliuoti savo sveikatos iSeitis. Si savybé turi tiesioginj teigiama poveikj paciento gebéjimui
pasiekti issikeltus su sveikata susijusius tikslus (39). Tokie pacientai sveikatos sistemos barjerus
vertino kaip jveikiamus ir, susidiir¢ su diagnostikos problemomis, atkakliai sieké nukreipimo pas
specialista, arba kreipdavosi j juos savarankiskai (37). Sis tyrimas taip pat atskleidé, jog sekmingoms
sveikatos iSeitims turi jtakos asmeniniai rySiai. Artimyjy palaikymas tampa itin svarbus susidirus su
diagnostikos barjerais. 93% apklausty Sia liga serganciy pacienty teigé, jog ieSkoti pagalbos juos
paskatino Seimos nariai, bendradarbiai (37). Pacienty vertinimu, didziausia problema, lémusi
diagnosting odis¢ja, buvo medicininis paternalizmas ir gydytojo atliekamas ,,vartininko“ (angl.
gatekeeper) vaidmuo, vengiant nukreipti pas kita specialistg (37). Nors gydytojo ,,vartininko* elgesys
padeda sumazinti nereikalingy vizity skaiciy ir sveikatos prieziiiros kaStus, taciau gali prailginti laikg
iki diagnozés pacientams, sergantiems retomis ligomis, yap¢ jeigu jos pasireskia daZnai

pasitaikanciais simptomais (40).
3.4 Simptomai

Idiopatinés poklostinés stenozés diagnostika apsunkina tai, jog néra specifiniy anamnezés duomeny
ar simptomy. Nagrinétose mokslinése publikacijose dazniausiai nurodyti simptomai buvo dispnéja
(84-100%) ir stridoras (23-100%)(26,27,31). Labiau specifiSkus gerkly ligoms simptomus,
pavyzdziui disfonijg ir disfagija nurodé atitinkamai 7% ir 2%. pacienty (27). Simptomy pobudis
neturéjo jtakos laikui nuo simptomy atsiradimo iki kreipimosi j gydytoja bei laikui nuo simptomy
atsiradimo iki diagnozés (27). Dél galimy ty paciy etiologiniy faktoriy, idiopatinés poklostinés
stenozés simptomai persidengia su daugelio kity kvépavimo taky ligy bei GERL simptomais.
Nustatyta, jog GERL paplitimas tarp idiopatine poklostine stenoze serganciy pacienty yra didesnis
nei bendroje populiacijoje (21). Atliekant 24 valandy trukmés stemplés impedanso-pH-metrijos
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tyrimg pacientams, sergantiems idiopatine poklostine stenoze nustatyta, 46.3% pacienty nustatytas
didesnis nei normalius refliukso jvykiy skaicius (41). Keturi tyrimai nagrinéjo GERL simptomy
paplitimag tarp idiopatinés poklostinés stenozés pacienty. 11-56% pacienty iSsaké GERL biidingus
simptomus (rémuo, regurgitacija, sutrikes virSkinimas)(21,26,28,31). Taip pat pastebéta, kad
antirefliuksinis gydymas palengvina idiopatinés poklostinés stenozés simptomus ir sutrumpina
sveikimo laikg po chirurginio gydymo, todél manoma, jog GERL gali svarbus idiopatinés poklostinés

stenozés etiologinis arba rizikos faktorius, tac¢iau patikimy jrodymy dar triksta (42,43).
3.5 Nustatytos diagnozés

Kadangi idiopatiné poklostiné stenoz¢ yra reta liga, paciento simptomai daznai priskiriami labiau
tikétinoms patologijoms, kurios gydytojui geriau pazjstamos ir leidzia pritaikyti konkrety gydymo
plang. Du tyrimai nagrin¢jo klaidingai nustatytos diagnozés jtaka ilgesniam laikui nuo simptomy
atsiradimo iki idiopatinés poklostinés stenozés diagnozés. Dazniausiai nustatytos diagnozés
apsilankymo priémimo-skubios pagalbos skyriuje metu buvo astma, dusulys fizinio krivio metu,
kvépavimo taky obstrukcija, gastroezofaginio refliukso liga (GERL), bronchitas, balso kloséiy
disfunkcija (27,44). Dazniausiai pacientai buvo hospitalizuojami su astmos ir kvépavimo taky
obstrukcijos diagnozémis (27,45). Remiantis Maldonado et al. (2014), 36%. pacienty idiopatiné
poklostiné stenozé buvo klaidingai diagnozuojama kaip astma (21). 75% pacienty, kuriems buvo
Klaidingai nustatyta astma, buvo nesékmingai gydomi inhaliaciniais steroidais (27). Damico Smith
et al. pacienty apklausoje dalis apklaustyjy teigé, jog klaidingai nustacius astmg ir pradéjus gydyma
dusuliui nemaZ¢jant specialistai toliau skirdavo tuos pacius vaistus (inhaliatorius), abejodavo, ar
pacientas vaistus vartoja tinkamai arba teigdavo jog simptomai yra psichosomatinio pobudzio (37).
13% pacienty teige, jog gydytojas pranese¢ jiems, kad jie gali sirgti véziu (kaklo, skydliaukes,
trachéjos) dél to patyré papildomg nerimg ir stresg laukiant biopsijos rezultaty (37). 13% pacienty
idiopatinés poklostinés stenozés diagnozé buvo nustatyta atsitiktinai, kai vaizdiniai ar instrumentiniai
tyrimai buvo atlikti kreipiantis dél kity, nesusijusiy simptomy (37). 78% pacienty teigé, jog pirminés
sveikatos prieziiiros specialistas vengé nukreipti juos pas specialista, nes buvo jsitikings klaidinga
pradine diagnoze. I§ jy 43% lauké ir spaudé gydytoja kol sis nukreipé pas specialista, 57% aplenke
pirminés sveikatos priezitiros grandj ir kreipési tiesiogiai j specialistg (37). Taigi, dél savo simptomy
pobiidzio ir mazo paplitimo, taip pat d¢l gydytojy ziniy apie §ig ligg stokos, idiopatiné poklostiné

stenoze daznai klaidingai diagnozuojama kaip kitos, labiau tikétinos patologijos.
3.6 Gydantis specialistas

Kadangi idiopatiné poklostiné stenoz¢ pasireiskia simptomais, kurie néra specifiski gerkly ligoms,

pacientai daznai konsultuojami keliy skirtingy specialisty, kol nustatoma tiksli diagnozé. Pries
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suzinodami idiopatinés poklostinés stenozés diagnoz¢ pacientai vidutiniSkai apsilankydavo pas 4
specialistus (37). Remiantis pacienty apklausa, atsiradus simptomams daugelis pacienty pirmiausiai
nustatymo pacientai vidutinis$kai buvo konsultuoti 2 specialisty, 36% buvo konsultuoti >3 specialisty
(27). Dazniausiai idiopating poklosting stenoze nustatydavo otorinolaringologas (78%, 83% (Damico
Smith et al. (2023)) ir pulmonologas (13%). Ankstyvas patekimas pas otorinolaringologg buvo susijes
su trumpesniu laiku iki diagnozés (p < 0.0001)(27). Berges et al. tyrime nustatyta, jog pacientui
pakliuvus pas otorinolaringologa idiopatinés poklostinés stenozés diagnozé nustatoma ir pirma
endoskopinés dilatacijos procedira atlickama vidutiniSkai per 1,1 mén (27). Efektyvig diagnostikg ir
gydyma lemia otorinolaringology gebé¢jimas atpazinti Sig retg ligg ir rutininis lankstaus fibroskopo,
kuriuo galima jvertinti kvépavimo taky susiaur¢jima, naudojimas. Tik 5% pacienty Siame tyrime
idiopating poklosting stenozg¢ diagnozavo kitos specialybés gydytojas (radiologas, anesteziologas,
kritinés chirurgas)(27). Dazniausiai pacientus su idiopatine poklostine stenoze gydantis specialistas
buvo otorinolaringologas (61%) bei kriitinés chirurgas (26%)(28). Pacientams, kurie pries tai turéjo
glaudy rysj su specialistu (ilgai lankési dél alergijy, létiniy ligy) idiopatinés poklostinés stenozés
diagnozé buvo nustatoma greiciau, negu pacientams, kurie tokio rysio su gydytoju neturéjo (8 mén.
(IQR 5-60), n=17, 23%)(37). Pacienty teigimu, pagrindinés sveikatos prieZitiros specialisto savybés,
sutrumpinusios laikg iki diagnozés buvo gebéjimas isklausyti, noras dirbti su pacientu ir savalaikis
nukreipimas pas specialista (37). Taigi, dazniausiai idiopating poklosting stenozg atpazjsta
otorinolaringologai, kadangi geriau uZz kitus specialistus iSmano gerkly ligas ir turi galimybe atlikti
instrumenting gerkly apZiiirg, taciau sékmingai diagnostikai svarbios ir individualios gydytojo

savybes bei efektyvus kontaktas su pacientu.
3.7 Atlikti tyrimai

Kadangi idiopatiné poklostiné stenozé yra struktiiriné gerkly patologija, s€¢kmingg diagnostika lemia
tinkamai parinkti instrumentiniai ir vaizdiniai tyrimai. Razura et al. (2021) savo atliktame tyrime
apklause¢ 145 akademinius otorinolaringologus apie juy patirt] diagnozuojant ir gydant idiopating
poklosting stenoze¢. Dazniausiai naudojamas tyrimas apZzilirint pacientus su idiopatine poklostine
stenoze buvo tracheoskopija/bronchoskopija. 53% otorinolaringology atsaké, jog apzitirédami
pacientg su jtariama arba patvirtinta idiopatine poklostine stenoze visada atlieka tracheoskopija arba
bronchoskopija, 44% teigé jog atlieka Siuos tyrimus ne visada (32). Dazniausios indikacijos Siems
tyrimams buvo nesékminga poklostinés srities apzitira lanksciu laringoskopu (55%) ir sudétinga,
kelius lygius apimanti stenozé, nustatyta vizualiniais tyrimais (22,5). Tracheskopija arba
bronchoskopija taip pat buvo pasirenkama, kai gydytojai neturéjo prieigos prie vaizdiniy tyrimy

(18%) (32). PEF-metrija (didziausio iSkvépimo srovés grei¢io matavimas) yra efektyvus ir patikimas
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budas vertinti idiopatinés poklostinés stenozés progresavimg ir numatyti chirurginés intervencijos
poreikj ateityje (46-49). Taciau
tik 44% apklausty otorinolaringology atliko plauciy funkcijos testus pacientams su jtariama ar
nustatyta idiopatine poklostine stenoze (32). Su trumpesniu laiku iki diagnozés buvo susije ankstyvas
KT atlikimas (rho=0.74, p <0.001) ir ankstyvas plauciy funkcijos testy atlikimas
(rho =0.71, p =0.01)(27). Esant nezinomos kilmés dusuliui, padidéjes iSkvépimo disproporcijos
indeksas (ang. EDI — expiratory disproportion index) gali padéti jtarti ekstratorakalinés kilmés dusulj
ir nurodyti, jog tikslinga atlikti laringotracheoskopija (50). Taigi vizualiniai ir instrumentiniai tyrimai
yra neatsiejama idiopatinés poklostinés stenozés diagnostikos dalis, ta¢iau paprastesni tyrimai, kaip

plauciy funkcijos testai gali buti naudingi vertinant stenozés progresavimg ir gydymo efektyvuma.
3.8 Atliktos procediiros ir skirtas gydymas

Klaidingai nustatyta diagnozé lemia netinkamg gydymo plang, nereikalingas procediiras ir su jais
susijusias rizikas bei komplikacijas, kuriy buty galima i$vengti greitesniu nukreipimu pas specialistg
ir efektyvesne diagnostika. Iki nustatant idiopatinés poklostinés stenozés diagnozg, 7,3% pacienty
buvo atliktos jvairios procedtiros dusuliui ir kitiems simptomams palengvinti, kurios nebuvo
efektyvios (27). Dazniausiai atliktos perteklinés procediros buvo Nissen fundoplikacija,
septoplastika, lazeriné liezuvio tonzilektomija, skrandzio jeigos angos abliacija, Sirdies kateterizacija,
cholecistektomija. 49,2% idiopatine poklostine stenoze serganciy pacienty buvo gydyti inhaliaciniais
steroidais, 15,2% skirta antibiotikoterapija. Nenustacius idiopatinés poklostinés stenozés laiku, gali
prireikti skubios tracheostomijos dél virSutiniy kvépavimo taky obstrukcijos. 13,7% pacienty dél
simptomy daugiau nei 1 kartg lankési priémimo-skubiosios pagalbos skyriuje, 8,1% prireiké skubios

pirmos dilatacijos procediros (27).

3.9 Sisteminés apZvalgos trikumai

Pagrindinis sistemings literattiros apzvalgos trikumas yra nagrinéjamy moksliniy darby
heterogeniskumas. Keturi i§ nagrinéty tyrimy buvo apklausos, viena i§ jy kokybiné, penki tyrimai
buvo kiekybiniai. | straipsnj nebuvo jtraukti randomizuoti tyrimai, kadangi per atrankos kriterijuose
nurodytg laikotarpj tokie nebuvo publikuoti. Nesant galimybés kontroliuoti kintamuosius faktorius,
iSlieka tyrimy SaliSkumo pavojus, kadangi j apklausas ir tyrimus jtraukiami tie pacientai, kuriems
nustatyta poklostinés gerkly stenozés diagnoze, taigi lieka neaisku kaip daznai ir dél kokiy
priezasCiy liga lieka nenustatyta. Kadangi liga reta, pacienty imtys tyrimuose yra nedidelés. D¢l Sios
priezasties, taip pat dél mazo jtraukimo kriterijus atitikusiy publikacijy kiekio, nebuvo iSskirta
lyginamoji/ kontroliné Zmoniy grupé. Nepaisant heterogeniSkumo, Sios publikacijos buvo jtrauktos j

apzvalga, kadangi jos pateikia vertingy jzvalgy apie idiopatinés gerkly stenozés diagnostika.
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4. ISvados ir pasiiilymai

Idiopatiné poklostiné stenoz¢é yra nezinomos etiologijos reta liga, daznai klaidingai
diagnozuojama kaip gydymui atspari astma.

Biitina atmesti idiopatinés poklostinés stenozés diagnoze vidutinio amziaus moterims, kurios
skundziasi dusuliu fizinio kriivio metu ar ramyb¢je, 1étiniu kosuliu, stridoru.

Ankstyvas nukreipimas pas otorinolaringologa, kaklo kompiuterinés tomografijos ir plauciy

funkcijos tyrimy atlikimas sutrumpina laikg iki idiopatinés poklostinés stenozés diagnozés.
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