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Santrauka. Tai papildytos idiopatinés plauiy fibrozés (IPF) diagnostikos ir gydymo rekomendacijos. Siose rekomendacijose

pateikiami nauji radiologiniai ir histopatologiniai IPF diagnostikos kriterijai, taip pat kai kurie nauji gydymo aspektai.
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Summary. This is updated recommendations for the diagnosis and management of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). The

recommendations provide the new radiological and pathohistological diagnostic criteria for IPF as well some new aspects of

management.
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APIBUDINIMAS

Idiopatiné plauciy fibrozé (IPF) yra neZinomos kil-
més létinés, progresuojanciai fibrozuojancios inters-
ticinés pneumonijos specifiné forma, pazeidzianti tik
plaucius ir pasireiskianti vyresnio amziaus zmonéms.
IPF budingi radiologiniai ir (arba) histopatologiniai
jprastinés intersticinés pneumonijos (JIP) pozymiai.
Sios ligos tikimybé turéty biti apsvarstyta visiems
suaugusiems pacientams, kurie skundziasi atsiradu-
siu neaiskios kilmés dusuliu kravio metu, kosuliu,
kuriems auskultuojant isklausoma krepitacija abipus
apatinése plauciy dalyse ir (arba) pastebimi bugno
lazdeliy formos pirs$tai nesant kity organy sistemy
pazeidimo.

EPIDEMIOLOGIJA

IPF yra dazniausias idiopatiniy intersticiniy pneu-
monijy tipas. Nors pastaraisiais de$imtmeciais ser-
gamumas pasaulyje $ia liga didéja, IPF priskiriama
prie rety ligy ir jtraukta § ORPHANET Kklasifikatoriy
(ligos kodas ORPHA:2032). Europoje ir Siaurés
Amerikoje sergamumas IPF svyruoja nuo 2 iki 18
ligos atvejy 100 000 gyventojy per metus. Afrikoje ir
Piety Amerikoje sergamumas mazesnis ir siekia 0,5-2
atvejus 100 000 gyventojy per metus. Kasmet Europoje
nustatoma apie 35 000 naujy IPF atvejy. Tikslios IPF

sergamumo statistikos Lietuvoje néra, per metus nu-
statoma apie 50 naujy IPF atvejuy.

IPF dazniau serga vyrai ir retai pasitaiko jaunesniems
nei 50 mety Zzmonéms (serganciyjy IPF amziaus me-
diana - mazdaug 65 metai). Nors ligos eiga yra varia-
bili ir neprognozuojama, isgyvenimo mediana nuo
diagnozés nustatymo pradzios siekia tik 2-4 metus.
Padidéjusios mirties rizikos veiksniai yra vyriskoji lytis,
vyresnis amzius, sutrikusi plauciy funkcija.

PATOGENEZE

IPF patogenezé nepakankamai istirta. Manoma, kad
ligos vystymasi salygoja genetiniy ir aplinkos rizikos
veiksniy tarpusavio sgveika. DidZiausig jtakg turi
senéjancio alveoliy epitelio pasikartojancios lokalios
mikropazaidos. Sios mikropaZaidos skatina alveoliy
epitelio lasteles i§skirti daugelj fibrinogeniniy augimo
faktoriy, citokiny ir koagulianty, kurie stimuliuoja
miofibroblasty vystymasi. Miofibroblastai gamina di-
delj kiekj nenormalios sudéties tarplastelinio matrikso,
kuris taip pat pasizymi ir pakitusiomis biomechaniné-
mis sgvybémis, pvz., padidéjusiu standumu. Tai sukelia
plaudiy intersticiumo remodeliacija ir plauciy fibroze.

Nenustatytas tiesioginis priezastinis ry$is tarp IPF
i$sivystymo ir aplinkos rizikos veiksniy, ta¢iau ligos i§-
sivystymuli jtakos gali turéti riikymas, metalo, medzio,
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akmens, silicio dulkés, virusai. Taip pat manoma, kad
yra genetiné predispozicija sirgti IPE. Nustatytos genu,
atsakingy uz plauciy gynybines funkcijas (MUC5B,
ATPI11A, TOLLIP), telomery palaikyma (TERT, TERC,
OBFC1), epitelio barjerine funkcijg (DSP, DPP9), po-
limorfizmo sasajos su IPF issivystymu.

DIAGNOSTIKA

IPF yra progresuojanti liga, todél labai svarbi anks-
tyva jos diagnostika siekiant laiku pradéti gydyma.
Specifiniy klinikiniy poZymiy néra. 1 lenteléje patei-
kiami poZymiai, pagal kuriuos klinicistas galéty jtarti
IPF ir atlikti kratinés lgstos rentgenologinj tyrima.
Démesys turéty buti atkreiptas j tai, kad kraitinés lastos
rentgenograma nei patvirtina, nei paneigia IPF, taciau
padeda jvertinti kitas galimas priezastis. Siekiant
laiku nustatyti diagnoze ir pradéti tinkamg gydyma,
pacientai, kuriems jtariama IPF, turi bati siuné¢iami
konsultuoti gydytojui pulmonologui i universiteto
ligonine.

IPF nustatoma laikantis $iy diagnostiniy principy:

1) Kity zinomy priezaséiy, galin¢iy sukelti inters-

ticine plauciy liga (aplinkos ir profesiniai veiks-
niai, jungiamojo audinio ligos, vaisty poveikis),
paneigimas.

2) Radiologiniy [IP pozymiy nustatymas.

3) Radiologiniy ir histopatologiniy pozymiy deri-

niai (kai atlikta plauciy audinio biopsija).

Svarbu pabrézti, kad JIP pozymiai néra i$skirtiniai tik
IPF ir gali buti susije su kitomis ligomis, pvz., létiniu
hipersensityviniu pulmonitu, asbestoze, jungiamojo
audinio ligomis ir kt. (2 lentelé).

Pradiniame diagnostiniame etape reikia atmesti
kitas idiopatines intersticines pneumonijas bei Zzi-
nomos kilmés plauciy ligas, kurias sukelia aplinkos
arba profesiniai veiksniai, jungiamojo audinio ligos,
toksinis vaisty poveikis. Ieskant priezastinio rysio
su klinikiniais simptomais, labai svarbi i§sami ligos
anamnez¢ apie gyvenimo ir darbo aplinkos veiksnius,
zalingus jprocius, vartotus vaistus. Tik atmetus galimas
plauciy audinio pazeidimo priezastis, galima svarstyti
IPF diagnozés patvirtinima arba paneigima.

Kartais IPF pirma kartg gali pasireiksti kaip ligos
patuméjimas. Tuomet per kelias savaites atsiranda ne-
aiskios kilmés dusulys, o kratinés lastos KT matomi
nauji ,matinio stiklo pozymiai, esant plauciy fibro-
zinés ligos pokyciams apatinése skiltyse. Pacientams,
jaunesniems nei 50 mety, IPF pasireiskia retai. Jiems
plauciy pazeidimu gali prasidéti jungiamojo audinio
liga ar pasireiksti Seiminé IPFE.

IPF vyrai serga dazniau nei moterys, dauguma ser-
ganciyjy yra rukantys arba rake anksciau. Kiti rizikos
veiksniai, susije su IPF, yra gastroezofaginio refliukso
liga (GERL), létinés virusinés (pvz., Epstein Baro vi-
rusas) infekcijos, hepatitas C.
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« Amzius > 50 mety

« Nuolatinis dusulys krtvio metu

+ Nuolatinis kosulys

« Auskultuojant abipus, apatinése plauciy dalyse krepitacija
(smulkus traskesys jkvepiant)

« Buagno lazdeliy formos pirstai

- Plaudiy restrikcija (ankstyvojoje ligos stadijoje spiromet-
rija gali bati nesutrikusi)

2 |entelé. Klinikinés biiklés, pasireiskiancios jprastinés
intersticinés pneumonijos pozymiais

- ldiopatiné plauciy fibrozé

« Seiminé plau¢iy fibrozé

+ Jungiamojo audinio ligos (sisteminé sklerodermija, reu-
matoidinis artritas ir kt.)

« Asbestozé

« Létinis hipersensityvinis pulmonitas

- Vaistai (amiodaronas, nitrofurantoinas, metotreksatas
ir kt.)

« Hermanskio-Pudlako sindromas

Radiologiné diagnostika

IPF yra létiné progresuojanti intersticiné pneu-
monija, todél radiologiniai pozymiai ir jy deriniai
gali skirtis priklausomai nuo ligos eigos ir morfolo-
ginio pazeidimo laipsnio. Kita vertus, radiologiniai
IPF pozymiai gali bati badingi ir kitos etiologijos
pazeidimui, sglygojanciam JIP vaizda. Budingi JIP
pozymiai vertinami kaip IPF iSraiska, jei néra kity JIP
sukelianc¢iy ligy arba bukliy (aplinkos ir profesiniai
veiksniai, toksinis vaisty poveikis, jungiamojo audinio
ligos). Rentgenografijos jautrumas ir specifiskumas
nepakankamas IPF diagnostikai, taciau tai svarbus
atrankinis tyrimo metodas. IPF atveju apzvalginése
rentgenogramose galima nenustatyti jokiy patologiniy
poky¢iy. Pazengusiai ligai budingi poky¢iai: abipus
periferinése, ypac apatinése, plauciy dalyse isryskéjes
piesinio sutankéjimas, kilpétumas, plauciy apimties su-
mazéjimas, diafragmos kupoly suplokstéjimas galima
aukstesné jos padétis. Rentgenografija yra pasirinkimo
metodas gretutiniy ligy ir komplikacijy diagnostikai
bei jy dinamikos vertinimui.

Didelés skiriamosios gebos kompiuteriné tomografija
(DSGKT) yra pagrindinis JIP radiologinés diagnosti-
kos metodas. Labai svarbu kuo anksciau diagnozuoti
IPF ir pradéti gydyma, todél, nenustacius patologiniy
poky¢iy rentgenogramoje, taciau esant klinikiniams
simptomams ir IPF jtarimui, tikslinga atlikti DSGKT.

DSGKT metodika. Tiriant dél IPF, atliekamas tarinis
skenavimas ir daugiaploks§tuminés rekonstrukci-
jos. Tiriama be intraveninio kontrastavimo, taikant
dozés mazinimg uztikrinandias protokolo salygas
(trumpiausias rotacijos laikas, mazinama vamzdzio
jtampa ir ekspozicija), apzvalgos laukui apimant tik
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3 lentelé. |prastinés intersticinés pneumonijos radiologiniai kriterijai

Rekomendacijos

|prastiné intersticiné
pneumonija

Tikétina jprastiné
intersticiné pneumonija

Neapibrézta jprastinei
intersticinei pneumonijai

Alternatyvi diagnozé

« Vyrauja subpleurinis
bazalinis pazeidimas;
iSplitimas daznai he-
terogeniskas (gali
bati asimetriskas,
kartais difuzinis)

« Korétumassu arba be
tempimo bronchek-
tazémis arba bron-
chiolektazémis

« Vyrauja subpleurinis
bazalinis pazeidimas;
iSplitimas daznai hete-
rogeniskas

« Tinklinis pazeidimas su
periferinémis tempimo
bronchektazémis arba
bronchiolektazémis

+ Galimas nevyraujantis
~matinis stiklas”

+ Vyrauja subpleurinis baza-
linis pazeidimas

+ Subtilus tinklinis pazeidi-
mas; galimas neisreikstas
,matinis stiklas”, deforma-
cijos (,ankstyva |IP“)

+ KT pozymiaiir (arba) plau-
¢iy fibrozeés isplitimas ne-
rodantys jokios specifinés
etiologijos (,tikrai neapi-
brézta”)

- Radiniai, rodantys kita diagnoze:
+ KT pozymiai:
- cistos
- mozaikinis pritemimas
- vyraujantis,matinis stiklas”
- i$plite mikroZidiniai
- centrolobuliniai Zidiniai
- Zidiniai
- konsolidacija
- Vyraujantis iSplitimas:
- peribronchovaskulinis

- perilimfatinis
- virSutinésir vidurinés plauciy dalys
- Kita:

- pleurinés plokstelés (jtarti asbe-
stoze)

- stemplés spindzio issiplétimas
(sisteminé sklerodermija arba kitos
jungiamojo audinio ligos)

- raktikauliy erozijos (jtarti reuma-
toidinj artrita)

- isreiksta limfadenopatija (tikétina
kita etiologija)

- skystis pleuros ertméje, pleuros su-
storéjimas (jtarti jungiamojo audi-
nio liga, toksinj vaisty pazeidima)

KT - kompiuteriné tomografija.

plaucius, pacientui gulint ant nugaros ir giliai jkvépus.
Gauti tyrimo vaizdai rekonstruojami plonais pjaviais
ir mazu zingsniu (<2 mm) taikant specialius (sharp)
rekonstrukcinius algoritmus. Diferencinés diagnosti-
kos tikslu gali bati atliekami papildomi tyrimo etapai.
Antras skenavimas atliekamas pilnai iSkvépus tirine
ar atskiry pjaviy metodika. Trecias skenavimas, kurio
tikslas — atskirti nuo padéties priklausancius tranzi-
torinius plauciy parenchimos poky¢ius, atliekamas
pacientui gulint ant pilvo. Diagnostiniai daugiaploks-
tuminiy rekonstrukcijy vaizdai vertinami parenchimi-
niame lange (C -500-(-800) HV; W 1300-1800 HV).
Kontroliniai tyrimai turéty buti atliekami taikant mazy
arba ypa¢ mazy doziy DSGKT (30 mAs).

Radiologiné IPF diagnostika remiasi JIP budingy
poky¢iy, jy deriniy nustatymu bei i$plitimo jvertinimu
DSGKT vaizduose (3 lentelé).

TP budingi pozymiai: architektonikos destrukcija
rodantis plauciy korétumas, tempimo bronchektazés
ir bronchiolektazés, kurios gali pasireiksti kartu su
»matinio stiklo“ pozymiais ir tinkliniais intersticiu-
mo poky¢iais. Pokyc¢iai vyrauja periferinése plauciy
dalyse, bazaliai. Subsolidinis intersticiumo pazeidimo
tipas apibadinamas kaip ,,matinis stiklas®, J[IP atvejais
daznas, ta¢iau dazniausiai nevyraujantis, maziau
i$plites nei tinklinis pazeidimas. ,,Matinio stiklo“ po-
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Zymis neretai rodo intersticiumo pabrinkimg, audinio
sutankéjimg, kurio fone diferencijuojamos antrinés
skiltelés centrinés dalies kraujagyslés. [IP labiau ba-
dingas ,,matinio stiklo ir tinkliniy poky¢iy derinys,
tuo tarpu grynas ,matinis stiklas“ labiau budingas
ligos patiméjimui. Plauciy audinio korétumas (korio
vaizdas) — dazniausiai subpleuraliai keliomis eilémis
i$sidéste 3—10 mm dydzio oringi cistiniai pragvieséji-
mai ai$kiomis sienelémis. Dazniausiai tai yra lemiamas
diagnostinis pozymis, jam esant DSGKT teigiama
prognoziné verté nustatant JIP siekia 90-100 proc.
Retai cistelés gali bati iki 25 mm dydzio arba i$si-
désciusios viena eile. Tais atvejais korj diferencijuoti
nuo paraseptalinés emfizemos, subpleuriniy cisty gali
buti sudétinga. Tempimo bronchektazés arba bron-
chiolektazés rodo parenchimos fibroze ir dazniausiai
randamos subpleuraliai arba periferinése dalyse.

Apie 30 proc. JIP/IPF atvejy nustatomi netipiski
DSGKT pozymiai. Kartais nustatomi radiologiniai
plauciy fibrozés pozymiai, kurie neatitinka tipisko arba
tikétino JIP pozymiy derinio, ta¢iau ai$kiai nerodo ki-
tos alternatyvios diagnozés. Siai grupei galima priskirti
ir nedidelés apimties subpleurinés fibrozés ,,matinio
stiklo® zonas, taciau jos turi buti diferencijuojamos nuo
tranzitoriniy poky¢iy taikant papildoma skenavima
pacientui gulint ant pilvo.
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4 lentelé. |prastinés intersticinés pneumonijos histopatologiniai kriterijai

|prastiné intersticiné
pneumonija

Tikétina jprastiné
intersticiné pneumonija

Neapibrézta jprastinei
intersticinei pneumonijai

Alternatyvi diagnozé

« Ryski fibrozé su architek-
taros iskraipymais (pvz.,
su arba be korio vaizdo)

+ Subpleurinis ir (arba) pa-
raseptalinis fibrozés pa-
siskirstymas

« Fragmentiné plaudiy pa-
renchimos fibrozé

- Fibroblasty Zidiniai

+ Nérapozymiy, leidzianciy
jtarti alternatyvia diag-

« Yra kai kurie histopa-
tologiniai poZzymiai i3
1 stulpelio, taciau nepa-
kankamai patvirtinantys
|IP/IPF diagnoze

IR

+ Néra pozymiy, leidZian-
¢iy jtarti alternatyvia
diagnoze

ARBA

« Yra tik korio vaizdas

« Plauciy parenchimos fibrozé
su arba be architektdros
pazeidimo, su pozymiais,
badingesniais kitai patolo-
gijai nei |IP, arba |IP galima
tik kaip antroji priezastis*

« Kai kurie histopatologiniai
pozymiai i$ 1-jo stulpelio,
taciau kartu su kitais pozy-
miais leidzia jtarti alterna-
tyvia diagnoze**

« Visuose bioptatuose pozymiai,
badingi kitoms idiopatinéms
intersticinéms pneumonijoms
(pvz., fibroblasty zidiniy nebu-
vimas arba neisreiksta fibrozé)

« Histopatologiniai radiniai, ba-
dingi kitoms ligoms (pvz.,
hipersensityvinis pulmonitas,
Langerhanso lgsteliy histioci-
tozé, sarkoidozé, limfangiole-
omiomatozé)

noze

JIP - jprastiné intersticiné pneumonija, IPF - idiopatiné plauciy fibroze.

* — granuliomos, hialininés membranos (kitokios nei susijusios su Gminiu IPF paiméjimu, kurios gali bati randamos kai kuriems pacientams), isreiksti kvé-
pavimo taky poky¢iai, zonose su intersticiniu uzdegimu susijusios fibrozés nebuvimas, isreikstas létinis fibrozinis pleuritas, organizuojamoji pneumonija;
** _ |gsteliniai uzdegiminiai infiltratai, nutole nuo koréto plaucio zony; isreiksta limfoidiné hiperplazija, taip pat ir antriniuose germinaciniuose centruose;
isskirtinis bronchioliy centrinio pazeidimo pobudis, galintis bati kartu ir su isreikSta peribronchine metaplazija.

Atskiry auks$c¢iau minéty pozymiy derinius reko-
menduojama skirtyti i keturias grupes: ,,JIP“ (angl.
usual interstitial pneumonia), ,,tikétina J[IP“ (angl. pro-
bable usual interstitial pneumonia), ,,neapibrézta JIP*
(angl. indeterminate for usual interstitial pneumonia)
ir ,alternatyvi diagnozé“ (angl. alternative diagnosis)
(3 lentelé).

Neretai JIP atvejais nustatoma tarpuplaucio lim-
fadenopatija, taciau retais atvejais limfmazgiai padi-
déja >15 mm (trumpojoje asyje). Pleuriniai pokyciai
(skystis, plokstelés, kalcifikacija) nereti, bet dazniausiai
nustatomi ne IPF, bet kitos etiologijos [IP atvejais.

Daliai pacienty greta radiologiniy JIP pozymiy ran-
dama ir plauciy emfizema, kuri paprastai yra parasep-
talinio tipo ir vyrauja vir§utinése plauciy dalyse. Dél
fibrozés ir emfizemos poveikio plau¢iy mechaninéms
savybéms pacientai turi normalius arba neZymiai
sumazéjusius plauciy tarius, tac¢iau dél respiracinés
plauciy zonos destrukcijos — ryskiai sutrikusig dujy
difuzija. Siems pacientams daznai nustatoma ir plau-
tiné hipertenzija.

IPF pauméjimo radiologiné diagnostika. DSGKT
matomi abipus fibrozés fone i$plite subsolidinio
sutankéjimo — ,,matinio stiklo” pozymiai su ar (be)
audinio konsolidacija nesant kity priezasc¢iy, galima
jtarti IPF paitméjimg. Sis pozymiy derinys, esant atitin-
kamiems klinikiniams duomenims, gali bati laikomas
patvirtinanc¢iu IPF paiméjimo diagnoze.

Patologiné diagnostika

Visais atvejais, prie$ nusprendziant atlikti plauciy au-
dinio biopsija, reikia jvertinti paciento bukle, procedtiros
naudingumg ir rizika, tolesnio gydymo perspektyvas.
Histologinés medZiagos iStyrimas rekomenduojamas
tada, kai diagnostikai nepakanka klinikiniy ir radiologi-
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niy duomeny IPF diagnozei nustatyti, t. y. pagal DSGKT
kriterijus yra tikétina JIP, neapibrézta JIP arba jtariama
alternatyvi diagnozé. Biopsinés medziagos paémimo
metodas (transbronchiné kriobiopsija, chirurginé
plauciy biopsija) parenkamas jvertinus klinikinius ir
radiologinius duomenis, procediiros naudg ir rizika.

Bronchoskopija su bronchy alveolinio lavazo (BAL)
atlikimu neprivaloma diagnozuojant IPF. BAL skyscio
citologinis tyrimas gali buti svarbus kai kuriy kity
klinikiniy bukliy metu, pvz., jtariant sarkoidoze, eo-
zinofiline pneumonijg, kriptogenine organizuojamaja
pneumonija.

Znypliné transbronchiné biopsija dél mazo bioptato
dydzio nerekomenduojama diagnozuojant IPFE, i$skyrus
diferencinés diagnostikos atvejus. Transbronchiné
kriobiopsija gali biiti saugesné alternatyva chirurginei
plauc¢iy audinio biopsijai centruose, turinc¢iuose
kriobiopsijos atlikimo patirtj. Kriobiopsijos metu
paimti plauc¢iy audinio gabaléliai yra kelis kartus
didesni nei Znyplinés biopsijos metu, taip pat didesné
kriobiopsijos diagnostiné verté. Dazniausios trans-
bronchinés kriobiopsijos komplikacijos yra kraujavi-
mas (5,2 proc., sunkus kraujavimas — 0,7 proc.), pneu-
motoraksas (13,4 proc.), IPF paiméjimas (1,2 proc.),
respiraciné infekcija (0,7 proc.), o mir§tamumas nuo
procediros siekia tik 0,2 proc.

Chirurginé plauciy biopsija (vaizdo torakoskopija
arba diagnostiné torakotomija) atliekama neaiskiais
atvejais, kai yra kontraindikuotina arba neinforma-
tyvi transbronchiné kriobiopsija, pries$ tai jvertinus
intervencijos rizikg ir tikéting nauda. Dél mazesnio
invazyvumo pirmenybé teikiama vaizdo torakoskopi-
jai. Dél plauciy audinio pazeidimo heterogeniskumo
rekomenduojama plaucdiy biopsijg imti i§ dviejy arba
trijy skilciy. Reikéty vengti imti biopsija i$ koréto plau-
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¢io zony. Dazniausios chirurginés plauciy biopsijos
komplikacijos yra kraujavimas (0,8 proc., sunkus krau-
javimas - 0,2 proc.), pneumotoraksas (5,9 proc.), IPF
paameéjimas (6,1 proc.), respiraciné infekcija (6,5 proc.),
o mir§tamumas nuo procediros siekia 1,7 proc.

Sergant IPFE, bioptate nustatomi badingi histopa-
tologiniai JIP pozymiai. Histologinis JIP vaizdas yra
labai heterogeniskas, nustatoma saiki limfocitiné in-
tersticiné infiltracija bei jvairaus laipsnio intersticiné
fibrozé greta islikusiy normalaus plauciy audinio sric¢iy
(plauciy architektonikos pazeidimo heterogeniskumas,
kuriam jvertinti labai naudingas audiniy i$tyrimas
mazuoju padidinimu). Budingas nevienodas laiko
atzvilgiu poky¢iy progresavimas: fibroblasty prolife-
racija $alia randinio skaidulingo fibrozinio audinio,
intersticiné fibrozé su neryskiu intersticiniu uzdegimu,
terminalinése audinio pazeidimo fazése , korétoji*
fibrozé (temporalinis pazeidimo heterogeniskumas).
IIP nebudinga S100/CD1a teigiamos histiocitinés la-
stelés, granuliomos, asbesto kiineliai, kitos neorganinés
medziagos, ryski eozinofilija arba ryski limfocitiné
intersticiné infiltracija, navikiniai poky¢iai. Rasti
poky¢iai vertinami naudojantis histopatologiniais JIP
kriterijais, pateikiami 4 lenteléje.

Kiti tyrimai

Plauciy funkcijos tyrimai neprivalomi IPF diagnozei
nustatyti. Ankstyvosiose ligos stadijose plauciy funkcija
(spirometrija, dujy difuzija) gali bati nesutrikusi arba
pokyciai yra neZymaus laipsnio. Dazniausiai nustatoma
plauciy restrikcija, retai — bronchy obstrukcija. Esant
IPF su emfizema, matomas normalus arba nezZymiai su-
mazéjes plaudiy taris bei ryskiai sutrikusi dujy difuzija.

Vertinant IPF eigg ir jos progresavimg, rekomendu-
ojama kas 3-6 mén. tiriamiesiems atlikti spirometrija
ir dujy difuzijos tyrima. Forsuotos gyvybinés talpos
(FVC) sumazéjimas 210 proc. ir (arba) plauciy difuzi-
nio pajégumo anglies monoksidui (Dy o) sumazéjimas
=15 proc. per metus yra IPF progresavimo pozZymis.

Privaloma atlikti imunologinius kraujo tyrimus,
norint paneigti arba patvirtinti galimg jungiamojo au-
dinio ligg, kuri iki sisteminiy simptomy pasireiskimo
gali manifestuoti tik plauciy pazeidimu. Rekomen-
duojama istirti C-reaktyviojo baltymo (CRB) kon-

Rekomendacijos

5 lentelé. Tyrimai, kuriuos reikia atlikti diagnozuojant
idiopatine plauciy fibroze

- Didelés skiriamosios gebos kratinés lastos kompiuteriné
tomografija

+ Spirometrija

+ Dujy difuzijos tyrimas

» Transbronchiné kriobiopsija (esant indikacijy)

« Chirurginé plauciy biopsija (esant indikacijy)

« Bronchoalveolinio lavazo skycio lasteliné sudétis ir (arba)
pasélis (esant indikacijy)

+ 6 min. &jimo méginys su SpO, matavimu

- Sirdies echoskopija

- Arterinio kraujo dujy sudétis (esant kvépavimo nepa-
kankamumui)

- Bendrasis kraujo tyrimas

« Creaktyvusis baltymas (CRB)

« Eritrocity nusédimo greitis (ENG)

+ Kreatininas, urea

« Alaninaminotransferazé (ALT), aspartataminotransferazé
(AST)

« Sarminé fosfatazé (SF), y-glutamiltransferaze (GGT)

+ Bendrasis Slapimo tyrimas

+ Antikanai pries branduolio antigenus (ANA)

« Antikanai pries ciklinj citrulinizuota peptida (anti-CCP)

- Reumatoidinis faktorius (RF)

» Genetinis tyrimas (esant indikacijy)

SpO:; - periferinio kraujo jsotinimas deguonimi.

centracijg kraujo serume, eritrocity nusédimo greitj
(ENG), antikanus pries$ branduolio antigenus (ANA),
reumatoidinj faktoriy (RF), antikanus prie$ ciklinj
citrulinizuota peptida (anti-CCP). Kiti imunologi-
niai tyrimai atliekami esant sisteminéms jungiamojo
audinio ligy klinikinéms prielaidoms arba esant neti-
pinéms IPF charakteristikoms, pvz., moteris, amzius
< 60 mety ir kt.

Genetinis tyrimas sergantiesiems IPF neatliekamas,
iSskyrus atvejus, jei jtariama $eiminé plauciy fibrozé.

Kraujo serumo biologiniai Zzymenys, pvz., chemo-
kinas 18 (CCL-18), Krebs von den Lungen-6 (KL-6),
matrikso metaloproteinazé 7 (MMP-7), surfaktanto
baltymas D (SPD) nei ankstyvai IPF diagnostikai,
nei ligos eigos arba atsako j gydyma prognozavimui
nerekomenduojami klinikinéje praktikoje.

5 lenteléje pateikiamas sgrasas tyrimy butina arba,
esant indikacijy, tikslinga atlikti diagnozuojant IPE.

6 lentelé. Radiologiniy ir histopatologiniy pokyc¢iy variantai diagnozuojant idiopatine plauciy fibroze

Jtariama IPF

Radiologiniai [§]]3
Tikétina JIP

pozymiai

Neapibrézta |IP

Alternatyvi diagnozé

Tikétina IPF/ne IPF

|IP — jprastiné intersticiné pneumonija; IPF — idiopatiné plauciy fibroze.

Histopatologiniai pozymiai
Tiketina |IP
IPF IPF

IPF Tikétina IPF
Tikétina IPF Neapibrézta

Ne IPF Ne IPF

Neapibrézta JIP  Alternatyvi diagnozé
Ne IPF
Ne IPF
Ne IPF

Ne IPF

Pulmonologija ir alergologija, 2019 m. Tomas 3 Nr. 1 13



Rekomendacijos

Jtariama IPF

Potenciali ir (arba) TAIP

nustatyta priezastis l

Kritinés Iastos didelés skiriamosios gebos
kompiuteriné tomografija

Tikétina JIP

Neapibrézta JIP

Alternatyvi diagnozé

< Daugiadisciplinis gydytojy aptarimas >

Specifiné|diagnozé

/IP

NE

Plauciy audinio biopsija, BAL

TAIP

. e

1 pav. Idiopatinés plauciy fibrozés diagnostikos algo-
ritmas

Daugiadisciplinis
gydytojy aptarimas

IPF - idiopatiné plauciy fibrozé; |IP - jprastiné intersticiné pneumonija;
BAL - bronchoalveolinis lavaZzas.

Radiologiniai ir histopatologiniai poky¢iai, jy de-
riniai yra itin svarbas diagnozuojant IPF, kuri gali
buti nustatoma skirtingu diagnostiniu patikimumu
(6 lentelé).

Rekomenduojama, kad IPF diagnozé bty nustatoma
daugiadisciplinio gydytojy aptarimo metu, kuriame
privalo dalyvauti intersticiniy plauciy ligy srityje pa-
tyre gydytojai pulmonologai, radiologai ir patologai.
Pageidautina, kad, sprendziant chirurginés plauciy
biopsijos atlikimg bei renkant audinio paémimo sritj,
aptarime dalyvauty ir kratinés chirurgas (1 pav. patei-
kiamas IPF diagnostikos algoritmas).

Diagnozavus IPF, galima apskaic¢iuoti prognozuojama
mirties rizikg. Tam rekomenduojama naudotis GAP
indeksu (GAP - Gender, Age, Physiology) (7 lentelé).

Sergantiesiems IPF daznai kartu diagnozuojama
plautiné hipertenzija, obstrukciné miego apnéja, is-
eminé Sirdies liga. Sergantiesiems IPF yra net penkis
kartus didesné rizika susirgti plauciy véziu.

DIAGNOZES FORMULAVIMAS

 Idiopatiné plaudiy fibrozé. Létinis kvépavimo ne-
pakankamumas (Fibrosis pulmonum idiopathica.
Insufficientia pulmonalis chronica) ]84.1

« Idiopatinés plauciy fibrozés paaméjimas. Umi-
nis kvépavimo nepakankamumas (Fibrosis
pulmonum idiopathica exacerbata. Insufficientia
pulmonalis acuta) ]84.1

14

IPF ir jos paiméjimas pagal sunkumga neklasifikuo-
jamas, diagnozéje nurodomos ligos komplikacijos.
TLK-10-AM kodg J84.1 rekomenduojama taikyti tik
IPF atvejais, o ne apibudinti kitas klinikines bikles,
pasireiskiancias iSplitusia plauciy fibroze.

GYDYMAS

Rekomenduojama pacienta, kuriam jtariama IPF,
nedelsiant siysti konsultuoti gydytojui pulmonologui
i universiteto ligonine, kur atliekama IPF diagnos-
tika ir teikiama medicininé pagalba: pradedamas
ligos eiga modifikuojamasis gydymas, vertinamas jo
veiksmingumas, taikomas nefarmakologinis gydymas
(gydymas deguonimi, dirbtiné plauciy ventiliacija,
plauciy transplantacija), taip pat diagnozuojamos ir
gydomos gretutinés ligos ir buklés, daznai susijusios
su IPF (plautiné hipertenzija, obstrukciné miego
apnéja, GERL).

Siuo metu klinikinéje praktikoje taikomas gydymas
IPF eiga modifikuojamaisiais priesfibroziniais vaistais
(nintedanibu ir prifenidonu). Nintedanibas yra tirozi-
no kinazés inhibitorius, kuris slopina daugelj augimo
signaliniy keliy, tokiy kaip, fibroblasty augimo recep-
torius 1, 2 ir 3, trombocity kilmés augimo veiksnio
receptoriy ir kraujagysliy endotelio augimo veiksnio
receptorius 1, 2 ir 3.

Pirfenidonas yra piridinas, pasiZzymintis prieSuzdegi-
miniu ir priesfibrotiniu poveikiu. Pirfenidonas slopina
kolageno, transformuojancio augimo faktoriaus (TGF)
B ir tumoro nekrozés faktoriaus (TNF) a sinteze, silp-
nina fibroblasty proliferacija.

Nintedanibas ir pirfenidonas pasiZymi panasiu
klinikiniu veiksmingumu gydant IPF — apie 50 proc.
sulétina FVC mazéjimg. Klinikiniy tyrimy duome-
nimis, abu vaistai mazinta serganciyjy mir§tamuma.
Todél gydymas nintedanibu arba pirfenidonu turi bati
sprendziamas i$ karto, nustacius diagnoze, jvertinant
tikéting gydymo nauda ir galima vaisty zalg. Ypaé
atsakingai $alutinj vaisty poveikj reikia prognozuoti
pacientams, kurie serga jau pazengusia IPF su ryskiu
plaudiy ir kity organy funkcijos pazeidimu bei senyvo
amziaus zmoneéms, taip pat esant asimptominei IPF su
nesutrikusia plauciy funkcija.

Nintedanibas dozavimas. Rekomenduojama ninte-
danibo dozé yra 150 mg, kuri turi bati vartojama du
kartus per parg. 100 mg dozé, vartojama du kartus
per para, rekomenduojama pacientams, kurie neto-
leruoja du kartus per parg vartojamos 150 mg dozes.
Esant iSreik$tiems nepageidaujamiems nintedanibo
poveikiams, galima sumazinti vaisto doze arba laikinai
nutraukti gydyma. Gydymas nintedanibu gali bati at-
naujintas skiriant visa doze (150 mg du kartus per para)
arba sumazintg doze (100 mg du kartus per para). Jei
pacientas netoleruoja du kartus per parg vartojamos
100 mg dozés, gydyma nintedanibu reikia nutraukti.
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Jei gydymas buvo laikinai nutrauktas dél aspartatami-
notransferazés (AST) arba alaninaminotransferazés
(ALT) aktyvumo padidéjimo maziau nei tris kartus nei
yra vir§utiné normos riba, tai, transaminaziy vertéms
grizus i pradinj lygj, gydyma nintedanibu galima at-
naujinti sumazinta doze (100 mg du kartus per parg),
kuri véliau gali buti padidinta iki visos dozés (150 mg
du kartus per parg).

Pirfenidono dozavimas. Pradéjus gydyma, preparato
doze iki rekomenduojamos 2403 mg paros dozés reikia
titruoti per 14 dieny:

o Nuo 1 iki 7 dienos — po 267 mg tris kartus per

para (801 mg per parg).

o Nuo 8 iki 14 dienos — po 534 mg tris kartus per

para (1602 mg per parg).

o Nuo 15 dienos — po 801 mg tris kartus per para

(2403 mg per parg).

Rekomenduojama palaikomoji pirfenidono paros
dozé - po 801 mg tris kartus per parg, valgio metu
(2403 mg per parg). Pacientai, nutrauke gydyma
pirfenidonu 14 dieny, gydymga turéty atnaujinti nuo
pradinio dviejy savaic¢iy trukmeés titravimo rezimo,
titruojant preparato doze iki rekomenduojamos paros
dozés. Jeigu gydymas buvo nutrauktas ir netaikomas
maziau nei 14 dieny, gydyma galima testi ankstesne re-
komenduojama paros doze netaikant titravimo rezimo.

Pacientams, kurie dél $alutinio poveikio virskina-
majam traktui vaisto netoleruoja, jj turi vartoti valgio
metu. Simptomams nei$nykus, pirfenidono doze ga-
lima sumazinti iki 267-534 mg 2-3 kartus per para,
vartojant valgio metu, doze pakartotinai didinant iki
rekomenduojamos paros dozés, atsizvelgiant j tai, kaip
preparatas toleruojamas. Jeigu simptomai nei$nyksta,
pacientams galima nurodyti gydyma nutraukti 1-2 sa-
vaitéms, kad simptomai i$nykty.

Pacientams, kuriems pasireiskia lengva arba viduti-
nio odos jsijautrinimo saulei reakcija arba i$bérimas,
reikia priminti kasdien naudoti apsaugos nuo saulés
priemones ir vengti tiesioginés saulés $viesos. Pirfeni-
dono doze galima sumazinti iki 801 mg per para (per
tris kartus). Jeigu per septynias dienas i$bérimas neis-
nyksta, gydyma pirfenidonu reikia nutraukti 15 dieny
ir vél didinti vartojama doze iki rekomenduojamos
paros preparato dozés taip pat kaip dozés didinimo lai-
kotarpiu. Pacientams, kuriems pasireiskia sunki odos
jsijautrinimo saulei reakcija arba iSbérimas, preparato
nereikia vartoti. I$bérimui i$nykus, galima vél pradéti
gydyma pirfenidonu ir vél didinti vartojamg doze iki
rekomenduojamos paros dozés.

Reik$mingai padidéjus ALT ir (arba) AST aktyvu-
mui reikia koreguoti pirfenidono doz¢ arba gydyma
nutraukti.

Nintedanibo ir pirfenidono veiksmingumas gali
priklausyti nuo kity vartojamy vaisty arba medziagy
(8 lentelé).

Rekomendacijos

7 lentelé. Prognozuojama mirties rizika diagnozavus idio-
patine plauciy fibroze (GAP indeksas)

Rodiklis Balai

Lytis

Vyras 0

Moteris 1
Amzius

<60 mety 0

61-65 mety 1

>65 mety 2
Plauciy funkcija, FVC (proc. normos)

>75 0

50-75 1

<50 2
Dico (proc. normos)

>55 0

36-55 1

<35 2

negali atlikti* 3
Maksimali baly suma 8

Stadija | ] n

Balai 0-3 | 4-5 | 6-8
Mirstamumas

1 mety 56 | 16,2 | 39,2

2 mety 10,9 | 29,9 | 62,1

3 mety 16,3 | 42,1 | 76,8

FVC - forsuota gyvybiné talpa; Dico — plauciy difuzinis pajégumas anglies
monoksidui; (kuomet tiriamasis dél ryskiy respiraciniy simptomy arba blo-
gos plauciy funkcijos negali atlikti dujy difuzijos tyrimo; jei tyrimas neatliktas
del kity priezasciy, io rizikos modelio taikyti negalima).

8 lentelé. Nintedanibo ir pirfenidono koncentracijy poky-
ciai vartojant kitus vaistus ir medziagas

Nintedanibas | Didéja « Ketokonazolas
koncentracija | + Eritromicinas

« Ciklosporinas

Mazéja - Rifampicinas

koncentracija | + Karbamazepinas

- Fenitoinas

- Paprastyjy jonazoliy
preparatai

Pirfenidonas | Didéja + Fluvoksaminas,

koncentracija fluoksetinas,
paroksetinas

- Ciprofloksacinas

« Amiodoronas,
propafenonas

+ Flukonazolas

« Chloramfenikolis

«+ Greipfruty sultys

Mazéja + Omeprozolis
koncentracija | + Rifampicinas
+ Rakymas

Nintedanibas ir pirfenidonas yra gerai toleruojami,
saugus vaistai, nes tik iki 20 proc. pacienty nutraukia
gydyma dél $alutinio vaisty poveikio arba ligos progre-
savimo. Dazniausiai nintedanibas gali sukelti viduria-
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Rekomendacijos

9 lentelé. Priesfibroziniy vaisty pagrindiniai nepageidaujami poveikiai

Nepageidaujamy Nintedanibas Pirfenidonas
poveikiy daznis
Labai dazni « Viduriavimas + Anoreksija
(=1/10) + Pykinimas + Galvos skausmas
« Pilvo skausmas - Dispepsija, pykinimas, viduriavimas
- Kepeny fermenty aktyvumo + Odos jsijautrinimo 3viesai reakcija
-+ padidéjimas - Nuovargis
Dazni + Kdno svorio sumazéjimas + Svorio mazéjimas, sumazejes apetitas
(nuo =1/100 iki <1/10) « Sumazéjes apetitas « Nemiga, svaigulys, mieguistumas
« Vémimas » Disgeuzija
+ ALT aktyvumo padidéjimas - Gastroezofaginio refliukso liga, vémimas, pilvo
+ AST aktyvumo padidéjimas iSpatimas, pilvo skausmas, viduriy uzkietéjimas
+ GGT aktyvumo padidéjimas + ALT padidéjes aktyvumas
+ AST padidéjes aktyvumas
+ GGT padidéjes aktyvumas
+ Niezulys, eritema, odos i$sauséjimas
+ Raumeny skausmas, sanariy skausmas
Nedazni + Hipertenzija « Angioedema
(nuo =1/1000 iki <1/100) | « Hiperbilirubinemija
« SF aktyvumo padidéjimas kraujyje

ALT - alaninaminotransferazé, AST - aspartataminotransferazé, GGT — gamagliutamiltransferazé, SF - $arminé fosfataze.

10 lentelé. Nintedanibo ir pirfenidono sukeliami dazniausi nepageidaujami poveikiai bei jy mazinimas

Vaistas

Nepageidaujami poveikiai

Dozavimo keitimas

Papildomas gydymas ir priemonés

Nintedanibas

Viduriavimas

Sumazinti doze

+ Loperamidas

Pykinimas, vémimas, pilvo
skausmas

Sumazinti doze, vartoti
kartu su maistu

« Protony siurblio inhibitorius
+ Histamino H2 receptoriy antagonistas

Kepeny fermenty kiekio kraujyje
padidéjimas

Sumazinti doze arba
nutraukti vartojima

- Sekti kepeny fermenty kiekj kraujyje pir-
mus 3 mén. 1 kartg per ménesj, po to — kas
3 meén.

Pirfenidonas

Pykinimas, vémimas, anoreksija

Sumazinti doze, vartoti
kartu su maistu

« Protony siurblio inhibitorius
+ Histamino H2 receptoriy antagonistas
« Metoklopramidas

Odos jsijautrinimo saulei reakcija
ISbérimas

Sumazinti doze arba
nutraukti vartojima

« Apsauga nuo saulés, vengti saulés Sviesos

Kepeny fermenty kiekio kraujyje
padidéjimas

Sumazinti doze arba
nutraukti vartojima

+ Sekti kepeny fermenty kiekj kraujyje pir-
mus 6 mén. 1 kartg per ménesj, po to — kas
3 meén.

11 lentelé. Indikacijos plauciy transplantacijai sergant idiopatine plauciy fibroze

dél plauciy

Indikacijos siysti
konsultacijai

transplantacijos .

nuo plauciy funkcijos

« FVC<80 proc. arba D,cx<40 proc. normos
Dusulys arba aktyvumo apribojimas dél plauciy ligos
- Papildomo deguonies poreikis (ramybéje arba fizinio kravio metu)

- Radiologiniai arba histopatologiniai jprastinés intersticinés pneumonijos pozymiai, nepriklasuomai

Per 6 mén. stebésenos:

- FVCsumazéjo =10 proc.

- Dico Sumazéjo =15 proc.

- 6 min. &jimo testo metu nueitas >50 m trumpesnis atstumas

- 6 min. éjimo testo metu SpO, <88 proc. arba nueitas atstumas <250 m

- Plautiné hipertenzija, nustatyta Sirdies echoskopijos arba desinés Sirdies kateterizacijos metu
+ Hospitalizavimas dél ligos paiméjimo, progresavimo arba pneumotorakso

Indikacijos plauciy .
transplantacijai

FVC - forsuota gyvybiné plauciy talpa, Dico — difuzinis plauciy pajégumas anglies monoksidui, SpO. - periferinio kraujo jsotinimas deguonimi.
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vima ir pykinima; pirfenidonas: pykinima, anoreksija
ir odos jsijautrinimg saulei (9 lentelé). Salutiniai vaisto
poveikiai susvelninami laikantis dietos, o viduriavimui
gydyti skiriamas loperamidas (10 lentelé). Pasireiskiant
nuolatiniams nepageidaujantiems vaisto poveikiams,
laikinai mazinama vaisto dozé, netgi nutraukiamas
gydymas. Nintedanibas slopina kraujagysliy endotelio
augimo veiksnio receptorius, todél galima didesné
kraujavimo tikimybé. Skiriant nintedanibo pacien-
tams, turintiems didele kraujavimo rizika arba kartu
su antikoaguliantais, reikia apsvarstyti bei jvertinti
gydymo naudg ir potencialig kraujavimo rizika.

Sergantieji IPF stebimi reguliariai, bet ne re¢iau kaip
kas 3-6 mén., jvertinant klinikinius simptomus (dusulj,
kosulj), atliekant spirometrija, dujy difuzijos tyrima,
6 min. éjimo méginj. Kratinés lastos rentgenograma
atliekama bent kartg per metus. Pacientams, kuriems
skiriamas gydymas nintedanibu arba pirfenidonu,
pradzioje — kas ménesj, véliau — kas 3 mén. turi bati
vertinama kepeny funkcija. Esant indikacijoms, atlie-
kami kiti tyrimai: Sirdies echoskopija, arterinio kraujo
dujy tyrimas, desiniosios $irdies kateterizavimas ir kt.
Kompiuteriné tomografija atliekama jtariant IPF pati-
méjima, esant neaiskiam buklés pablogéjimui, jtariant
plaudiy vézj, sprendziant dél plaudiy transplantacijos.

Gydymas nintedanibu ir pirfenidonu yra ilgalaikis.
Kadangi néra ai$kiy gydymo neveiksmingumo kri-
terijy, $iy vaisty vartojimas gali bati nutraukiamas
atsiradus sunkiems $alutiniams poveikiams arba
akivaizdiems ligos progresavimo pozymiams. Dél
sunkiy $alutiniy poveikiy, netoleruojant vieno i§
priesfibroziniy vaisty, galima skirti kita vaista. Abiejy
priesfibroziniy vaisty (nintedanibo ir pirfenidono)
skyrimas kartu nerekomenduojamas.

Plauciy transplantacija

IPF yra nepagydoma ir progresuojanti liga, todél
kiekvienam pacientui, jaunesniam nei 65 mety, turi
buti apsvarstoma plauciy transplantacijos galimybé.
Plauciy transplantacija gali pagerinti serganciojo gyve-
nimo kokybe, prailginti gyvenimo trukme. Todél svar-
bu, kad sergantieji IPF laiku buty siunc¢iami j plauciy
transplantacijos centrg siekiant jvertinti tinkamuma
transplantacijai (11 lentelé).

Skiepai
Visus serganciuosius IPF rekomenduojama kasmet
skiepyti nuo gripo.

Reabilitacija

Sergantiesiems IPF rekomenduojama reabilitacija,
nes ji pagerina serganciojo gyvenimo kokybe ir fizi-
nio kravio tolerancijg. Jei hipoksemija riboja fizinj
aktyvumg, fizinio kravio metu papildomai skiriama
deguonies.
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Gydymas deguonimi

I8sivyscius létiniam kvépavimo nepakankamumui,
skiriamas nuolatinis gydymas deguonimi pagal ben-
drgsias indikacijas.

Simptominis gydymas

Kosulys ir dusulys yra labiausiai pacientus vargi-
nantys simptomai. Deja, kosulj slopinamieji vaistai
nepakankamai veiksmingi. Todél, prie§ skiriant simp-
tominj gydyma, reikia patikslinti galima kita, gydyting
simptomy kilme, pvz., GERL. Esant netoleruojamam
dusuliui, nepaisant skiriamo deguonies, bitina spresti
dél opioidy skyrimo.

IPF PAUMEJIMAS

IPF paaméjimas — tai Gminis, kliniskai reik§mingas
kvépavimo pablogéjimas, apibreziamas naujo i$plitu-
sio alveolinio pazeidimo poZymiais. IPF paiméjimo
kriterijai (turi bati visi):

1. Anksciau arba dabar, esant budingiems radiolo-

giniams JIP pozymiams, diagnozuota IPF.

2. Uminio dusulio sustipréjimas arba i$sivystymas
paprastai jvyksta maziau nei per 1 mén.

3. Naujos abipuseés ,,matinio stiklo“ ir (arba) kon-
solidacijos zonos, pasireiskiancios jau esant JIP
pozymiy.

4. Buklés pablogéjimas negali bati paaiskinamas Sir-
dies nepakankamumu arba skysciy pertekliumi.

IPF patiméja 5-15 proc. serganciyjy per metus, daz-
niau esant pazengusiai ligai. IPF patiméjimy prognozé
bloga — i§gyvenimo mediana po paiméjimo siekia tik
3-4 mén.

IPF patmeéjima gali sukelti daugelis veiksniy: infekci-
ja, aspiracija, mechaninés procediiros (BAL atlikimas,
plauciy audinio biopsija, plauciy operacija), toksiski
vaistai. Daliai pacienty IPF paiméjimo priezastis
neaiski.

Be naujai i$sivysciusio arba progresuojancio dusulio
sergantieji gali koséti (su(be) skrepliavimu), karsciuoti,
gali bati | gripa panasiy simptomuy. Reikia paneigti
kitas, panasius simptomus sukelianc¢ias priezastis,
pvz., pneumonija, plauciy embolijg, pneumotoraksa,
hidrotoraksg, $irdies nepakankamumag. Specifiniy
IPF patiméjimo Zymeny néra. Laboratoriniai tyrimai
atliekami tikslinant kitas btuklés pablogéjimo priezastis
(infekcija, miokardo infarktas ir pan.). DSGKT matomi
nauji alveoliniai infiltratai, dazniausiai pasireiskiantys
»matinio stiklo“ plotais jau esant [IP pozymiy. Morfo-
logiskai greta JIP pozymiy vyrauja difuzinis alveoliy
pazeidimas. Tac¢iau dél didelio pooperacinio mir§tamu-
mo chirurginé plauciy biopsija, esant IPF patméjimui,
paprastai neatliekama, o transbronchiné biopsija — ne-
informatyvi (i$skyrus diferencine diagnostika).

Veiksmingo IPF paiiméjimo gydymo néra. Pacientai
dél sunkios buklés hospitalizuojami, esant kvépavi-
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mo nepakankamumui skiriama deguonies terapija.
Pacientams, kuriems yra hiperkapninis kvépavimo
nepakankamumas, galima taikyti neinvazine plauciy
ventiliacijg, taciau dél pakitusiy plauc¢iy mechaniniy
savybiy jos veiksmingumas ir paciento tolerancija yra
riboti. Pacienty, kuriems taikoma invaziné mechaniné
plaudiy ventiliacija, mirtingumas labai didelis - apie
90 proc. Invazinés mechaninés ventiliacijos veiksmin-
gumas geresnis, jei sunkia bikle salygoja koreguotinos
priezastys, pvz., infekcija, Sirdies nepakankamumas,
plauciy embolija.

Gydymui paprastai skiriama gliukokortikoidy, nors
patikimy jy veiksmingumo jrodymy stinga. Sunkiais
atvejais skiriama pulsterapija metilprednizolonu po
0,5-1 g j vena, tris dienas, po to skiriama geriamyjy
gliukokortikoidy. Lengvesniais atvejais skiriamas
geriamasis prednizolonas, pvz., 1 mg/kg svorio per
para. Gliukokortikoidai, priklausomai nuo poveikio,
skiriami nuo keleto savaiciy iki 1 mén., kartais ilgiau.

Negalint atmesti infekcijos, skiriama plataus svei-
kimo antibiotiky, kurie veikia ne tik bakterijas, bet ir
atipinius sukéléjus. Todél, pries skiriant gydyma gliu-
kokortikoidais ir antibiotikais, reikia paimti biologine
medziagg mikrobiologiniam tyrimui: skreplius, bron-
chy sekreto, kraujo, $lapimo. Véliau, antibiotikoterapija
koreguojama priklausomai nuo mikrobiologiniy tyri-
my rezultaty. Kadangi, esant IPF patméjimui, didéja
plauciy embolijos rizika, tikslinga profilaktiskai skirti
antikoagulianty.

Dél nepakankamo klinikiniy tyrimy skai¢iaus IPF pa-
améjimo gydymas takrolimu, ciklosporinu, hemoper-
fuzijomis per polimiksinu B imobilizuotas kolonéles,
rekombinantiniu Zzmogaus trombomodulinu, rituk-
simabu dar nerekomenduojami. Taip pat nejrodytas
nintedanibo ir pirfenidono (vieny arba kartu su kitais
vaistais) veiksmingumas gydant IPF paiméjima. Taciau
pacientams, vartojusiems priesfibrozinj vaistg iki IPF
paaméjimo, jo skyrimas tesiamas nesant kontraindi-
kacijuy ir ligos paiméjimo metu. Jei iki IPF paiméjimo
priesfibrozinis gydymas pacientui nebuvo taikomas, jj
galima pradéti tik kupiravus IPF paiiméjima.
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