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INTERSTICIJSKA BOLEST PLUCA U IDIOPATSKIM UPALNIM MIOPATIJAMA
INTERSTITIAL LUNG DISEASE IN IDIOPATHIC INFLAMMATORY MYOPATHIES

Ana Hec¢imovi¢ !
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Bolesti plu¢nog intersticija (BPI) jedna su od izvan mi$i¢nih manifestacija idiopatskih upalnih miopatija koje su
od znacajnog interesa u ovoj skupini bolensika budu¢i da su glavni uzrok mortaliteta. Prema procjenama oko
40% bolesnika ima afekciju pluca, ali udio bolesnika s afekcijom pluca ovisi o profilu pozitivnih protutijela. Kod
bolesnika s antitetaznim sindromom BPI javljaju se u 70-95% bolesnika, u skupini s pozitivnim MDAS5 protuti-
jelima 40% do 100 % ima BPI, a bolesnici s pozitivnim anti PL-7 i anti PL-12 protutijelima imaju ¢eS¢e BPI u
komparaciji sa skupinom s pozitivnim anti-Jo-1 protutijelima. Osim profila protutijela vazni prediktivni faktori
za progresiju BPI su muski spol, dob iznad 55 godina, niske vrijednosti difuzijskog kapaciteta za ugljikov mono-
ksid (DLco) kod postavljanja dijagnoze i pad forsiranog vitalnog kapaciteta (FVC) tijekom vremena, misi¢na
slabost te veci opseg fibroziraju¢ih promjena na HRCT-u (high-resolution computed tomography). Obzirom na
visoku ucestalost afekcije pluca i losu prognozu preporuca se rano otkrivanje BPI te se preporuca uciniti testove
plu¢nih funkcija i HRCT kod postavljanja dijagnoze. Promjene na plu¢ima mogu biti i vodeca prezentacija bole-
sti kada je posebno izazovno postaviti dijagnozu posebice u bolesnika koji nemaju afekciju misi¢a. Od simptoma
se najcesce javljaju zaduha, intolerancija napora i suhi kasalj iako dio bolesnika moze biti i asimptomatski.
Testovi plu¢ne funkcije nam mogu ukazati na mogucu afekciju pluca ukoliko imamo restriktivne smetnje venti-
lacije i snizen DLco, ali klju¢no mjesto u dijagnostici ima HRCT. Radiomorfoloski uzorci koje mozemo naci kod
zahvacenosti pluca u nespecifi¢na intersticijska pneumonija (NSIP), organiziraju¢a pneumonija (OP), akutna
intersticijska pneumonija (AIP), uobicajena intersticijka pneumonija (UIP), ali i kombinacije uzorka (npr. NSIP
i OP). Ukoliko imamo postavljenu dijagnozu idiopatske uplane miopatije invazivna bronhoskopska dijagnostika
u principu nije indicirana tim vise §to moze izazvati egzacerbaciju promjena na pluc¢ima. Za lije¢enje BPI u sklopu
idiopatskih miopatija koriste se glukokortikoidi u kombinaciji sa imunosupresivima (ciklofosfamid, mikofenolat
moferil, azatioprin, kalcineurinski inhibitori) ili pak rituksimabom ili Janus kinaza (JAK) inhibitori.
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