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ÍåáñÞ áóèåíÞò ìå Þðéá êëéíéêÞ åéêüíá
êáé ðáèïëïãéêÞ áêôéíïãñáößá èþñáêïò

êáé áðü ðëåõñÜò öáñìáêåõôéêÞò áãùãÞò ôï ôåëåõôáßï

äéÜóôçìá Ýëáâå ôï áíôéöëåãìïíþäåò Brasan (óåññáôéï-

ðåðôéäÜóç) ëüãù Üëãïõò óôçí ðåñéï÷Þ ôïõ âáñèïëß-

íåéïõ áäÝíá. Áðü ôï éóôïñéêü äåí ðñïÝêõðôå Ýêèåóç óå

äõóìåíåßò åðáããåëìáôéêïýò Þ ðåñéâáëëïíôéêïýò ðáñÜ-

ãïíôåò. Áíáöåñüôáí ãñéðþäçò óõíäñïìÞ ðñéí áðü Ýíá

ôñßìçíï ðåñßðïõ.

ÆçôÞèçêå ðáëáéüôåñç áêôéíïãñáößá èþñáêïò ðñïò

óýãêñéóç (åéê. 1) êáé ðñïóêïìßóôçêå ìßá ðñéí áðü äýï

Ýôç, ç ïðïßá Þôáí öõóéïëïãéêÞ. Ç êëéíéêÞ åîÝôáóç äåí

áíÝäåéîå ðáèïëïãéêÜ åõñÞìáôá áëëÜ êáé ï áäñüò åñãá-

Yðåýèõíïò óôÞëçò: ÊáèçãçôÞò Ó. ÅÖÑÁÉÌÉÄÇÓ

ËÝîåéò åõñåôçñßïõ

ÊõøåëéäéêÞ ðñùôåÀíùóç
ÐíåõìïíéêÜ äéçèÞìáôá

ÐÁÑÏÕÓÉÁÓÇ

Ãõíáßêá 27 åôþí ðáñïõóßáæå, óôá ðëáßóéá ðñïåã÷åé-

ñçôéêïý åëÝã÷ïõ (áöáßñåóç âáñèïëßíåéïõ áäÝíá), ðá-

èïëïãéêÞ áêôéíïãñáößá èþñáêïò (åéê. 1) ìå ðáñïõóßá

äéÜóðáñôùí ðíåõìïíéêþí äéçèçìÜôùí êáé Þðéá äéüãêù-

óç ðõëþí Üìöù. Ç áóèåíÞò åß÷å åëåýèåñï áôïìéêü áíá-

ìíçóôéêü êáé æïýóå óôçí ðüëç ôùí Éùáííßíùí, åêôüò

áðü ôï äéÜóôçìá ôùí óðïõäþí ôçò óôç Ãåñìáíßá (Íïìé-

êÞ). Äåí Þôáí êáðíßóôñéá ïýôå óõóôçìáôéêÞ ðüôçò, äåí

åß÷å ïéêüóéôá Þ êáôïéêßäéá æþá, Þôáí åôåñïöõëéêÞ ìå

ìüíéìï åñùôéêü óýíôñïöï, äåí åß÷å ãíùóôÝò áëëåñãßåò

Åéêüíá 1. Áêôéíïãñáößá èþñáêïò.
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óôçñéáêüò Ýëåã÷ïò Þôáí åíôüò ôùí öõóéïëïãéêþí ïñßùí.

Ðáñüëá áõôÜ, äüèçêå áíôéâéïôéêÞ áãùãÞ (Avelox, ìïîé-

öëïîáóßíç) åðß 7 çìÝñåò ãéá ôçí ðéèáíüôçôá ìéáò Üôõ-

ðçò ðíåõìïíßáò. Ùóôüóï, óå íÝá áêôéíïãñáößá èþñáêïò

äåí õðÞñîå ìåôáâïëÞ ôùí áðåéêïíéóôéêþí åõñçìÜôùí.

ÅÑÃÁÓÔÇÑÉÁÊÏÓ ÅËÅÃ×ÏÓ

Ôá êõñéüôåñá åõñÞìáôá ôïõ åñãáóôçñéáêïý åëÝã÷ïõ

öáßíïíôáé óôïí ðßíáêá 1.

Óôç óõíÝ÷åéá, äéåíåñãÞèçêå õøçëÞò åõêñßíåéáò áîï-

íéêÞ ôïìïãñáößá (HRCT) èþñáêïò (åéê. 2), ç ïðïßá

áíÝäåéîå:

– ÄéÜóðáñôá, ðåñéöåñéêÜ äéçèÞìáôá ÷áìçëÞò ðõêíüôç-

ôáò (äßêçí èïëÞò õÜëïõ)

– ÐÜ÷õíóç ôùí ìåóïëïâßùí äéáöñáãìáôßùí

– ¼æïõò, êõñßùò ðåñéâñïã÷ïáããåéáêÞò êáôáíïìÞò.

Ç åéêüíá áõôÞ, ðáñÜ ôçí áðïõóßá ìåóïðíåõìïíéêÞò

ëåìöáäåíïðÜèåéáò, Ýèåôå ôçí õðüíïéá óáñêïåßäùóçò.

Åéêüíá 2. ÕøçëÞò åõêñßíåéáò áîïíéêÞ ôïìïãñáößá (HRCT) èþñáêïò.

Ðßíáêáò 1. Åñãáóôçñéáêüò Ýëåã÷ïò ôçò áóèåíïýò.

Áäñüò Ýëåã÷ïò ÅðéðëÝïí åîåôÜóåéò

MCV: 86,5 fL Èõñåïåéäéêüò Ýëåã÷ïò:

MCH: 29,0 pg T3: 1,13 ng/dL, T4: 6,8 ìg/dL,
TSH: 2,74 mU/L

ËåõêÜ: 5920/ìL

Ðïëõìïñöïðýñçíá: 64%

Ëåìöïêýôôáñá: 29%

Çùóéíüöéëá: 2,1%

ÁéìïðåôÜëéá: 221´103/ìL

ÔÊÅ: 9 mm SACE: 39 UI/L

CRP: 2 mg/L Âéïøßá ÷åßëïõò: ÁñíçôéêÞ

aPTT: 31,8 sec Öõìáôéíïáíôßäñáóç Mantoux: 6 mm

INR: 0,95

ÃåíéêÞ ïýñùí: ê.ö. ÁÝñéá áñôçñéáêïý áßìáôïò
(FiO2: 21%) PO2: 86 mmHg,
PCO2: 38 mmHg, pH: 7,42,
êïñåóìüò áñôçñéáêïý áßìáôïò: 98%

ÇëåêôñïêáñäéïãñÜöçìá: ê.ö.

Âéï÷çìéêüò Ýëåã÷ïò: ê.ö
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Åíôïýôïéò, ç ðíåõìïíßôéäá åî õðåñåõáéóèçóßáò äåí ìðï-

ñïýóå íá áðïêëåéóôåß, êáèþò êáé ìéá óåéñÜ íïóçìÜôùí

ìå ðáñüìïéá áêôéíïëïãéêÞ åéêüíá.

ËÅÉÔÏÕÑÃÉÊÏÓ ÅËÅÃ×ÏÓ ÁÍÁÐÍÅÕÓÔÉÊÏÕ

ÓðéñïìÝôñçóç

FEV1: 97,48%

FVC: 87,24%

FEV1%VCmax: 113%

Ïé ôéìÝò ôùí äåéêôþí ôçò óðéñïìÝôñçóçò êõìáßíïíôáí

åíôüò ôùí ðñïâëåðïìÝíùí ïñßùí, åêôüò áðü ôç ó÷åôéêÞ

ìåßùóç ôçò âéáßá åêðíåüìåíçò æùôéêÞò ÷ùñçôéêüôçôáò

(FVC).

ÄéÜ÷õóç

TLCO SB: 83,81%

TLCO/VA: 113,58%

TLC: 120%

Ç äéá÷õôéêÞ éêáíüôçôá, áíá÷èåßóá ùò ðñïò áíôßóôïé-

÷ï åíäïðíåõìïíéêü üãêï, Þôáí õøçëüôåñç ôïõ ðñïâëå-

ðïìÝíïõ, üðùò êáé ç ïëéêÞ ðíåõìïíéêÞ ÷ùñçôéêüôçôá.

Âñïã÷ïóêüðçóç

¸êèåóç: ×ùñßò åíäïáõëéêÞ âëÜâç óôï áñéóôåñü êáé

äåîéü âñïã÷éêü äÝíäñï. Äåí Ýãéíå äéáâñïã÷éêÞ âéïøßá

(ÔÂÂ) êáé ëÞøç âñïã÷ïêõøåëéäéêïý åêêñßìáôïò (BAL),

ëüãù Ýíôïíïõ èùñáêéêïý Üëãïõò ìå ôçí ðñþôç ðñï-

óðÜèåéá ãéá ÔÂÂ.

ÅîåôÜóåéò: ÊõôôáñïëïãéêÞ âñïã÷éêþí åêêñßóåùí ÷ù-

ñßò ðáèïëïãéêÜ åõñÞìáôá. ¢ìåóï ðáñáóêåýáóìá, êáë-

ëéÝñãåéá ãéá â-Êïch êáé PCR: áñíçôéêÜ.

ÄÉÁÖÏÑÉÊÇ ÄÉÁÃÍÙÓÇ

Óôç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ôÝèçêå áñ÷éêÜ ç õðïøßá

ôçò óáñêïåßäùóçò, ðïõ èá ìðïñïýóå íá áíôéóôïé÷åß óôï

óôÜäéï ÉÉÉ ôçò íüóïõ. Ùóôüóï, ôï ãåãïíüò üôé ç áóèåíÞò

Þôáí áóõìðôùìáôéêÞ, ôï SACE Þôáí åíôüò ôùí öõóéï-

ëïãéêþí ïñßùí áëëÜ êáé ç âéïøßá ÷åßëïõò áñíçôéêÞ,

ìáò áðïìÜêñõíáí áðü áõôü ôï åíäå÷üìåíï.

Äåýôåñç óôç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç Þôáí ç ðéèáíüôçôá

ôçò ðíåõìïíßôéäáò åî õðåñåõáéóèçóßáò ëüãù ôùí óõì-

âáôþí áðåéêïíéóôéêþí åõñçìÜôùí, ÷ùñßò üìùò íá ðñï-

êýðôåé áðü ôï éóôïñéêü Ýêèåóç óå åðéâáñõíôéêü ðáñÜãï-

íôá áëëÜ êáé ÷ùñßò íá õðÜñ÷åé áíôßóôïé÷ç êëéíéêÞ åéêü-

íá.

Ãéá ôçí áðïìáêñõóìÝíç ðéèáíüôçôá ìéáò «Üôõðçò»

ðíåõìïíßáò ç áóèåíÞò Ýëáâå áíôéâéïôéêÞ áãùãÞ (ìïîé-

öëïîáóßíç), ÷ùñßò üìùò ìåôáâïëÞ ôùí áðåéêïíéóôéêþí

åõñçìÜôùí.

Ëüãù ôçò ëÞøçò Brasan (óåññáôéïðåðôéäÜóç) ôÝèçêå

ç õðïøßá ôçò öáñìáêåõôéêÞò äéÜìåóçò ðíåõìïíïðÜèåéáò,

÷ùñßò ùóôüóï íá Ý÷åé åíï÷ïðïéçèåß óôç äéåèíÞ âé-

âëéïãñáößá –ìÝ÷ñé óÞìåñá– ç óõãêåêñéìÝíç ïõóßá ùò

áéôßá äéÜìåóçò ðíåõìïíïðÜèåéáò, åíþ êáé ìåôÜ áðü ôç

äéáêïðÞ ôçò äåí õðÞñîå ìåôáâïëÞ ôùí áðåéêïíéóôéêþí

åõñçìÜôùí.

Óôïí ðßíáêá 2 ðáñáôßèåíôáé ôá êõñéüôåñá íïóÞìáôá

ðïõ åìöáíßæïíôáé ìå ôçí åéêüíá ôçò äéÜ÷õôçò ðíåõìï-

íïðÜèåéáò

Êáôüðéí áõôþí áðïöáóßóôçêå ç äéåíÝñãåéá áíïéêôÞò

âéïøßáò ðíåýìïíá. ¸ãéíå ìéêñÞ ôïìÞ 5–6 cm óôï äåîéü

ðñüóèéï èùñáêéêü ôïß÷ùìá, êÜôù áðü ôï ìáóôü, êáé åëÞ-

öèç õëéêü áðü ôï ðíåõìïíéêü ðáñÝã÷õìá.

Ðßíáêáò 2. ÄéáöïñéêÞ äéÜãíùóç äéÜ÷õôùí ðíåõìïíïðáèåéþí.

ÁðïöñáêôéêÞ âñïã÷éïëßôéäá ìå ïñãáíùôéêÞ ðíåõìïíßá, BOOP
(êñõðôïãåíÞò ïñãáíùôéêÞ ðíåõìïíßá, COP)

ÇùóéíïöéëéêÞ ðíåõìïíßá

Ïîåßá äéÜìåóç ðíåõìïíßá

ÉäéïðáèÞò ðíåõìïíéêÞ ßíùóç

Çùóéíüöéëï êïêêßùìá

ARDS

Ðíåõìïíéêü ïßäçìá

Óýíäñïìá êõøåëéäéêÞò áéìïññáãßáò

ÊïëëáãïíéêÝò ðáèÞóåéò

ÄéÜìåóá åðáããåëìáôéêÜ íïóÞìáôá

ÌåôáêôéíéêÞ ðíåõìïíßôéäá

Áìõëïåßäùóç

ËåìöáããåéïëåéïìõùìÜôùóç

ÍåõñïúíùìÜôùóç

Ïæþäçò óêëÞñõíóç

ËåìöáããåéáêÞ êáñêéíùìÜôùóç

ÊïêêéùìÜôùóç Wegener

Óýíäñïìï Churg-Strauss

ÊõøåëéäéêÞ ðñùôåÀíùóç

ËéðïåéäéêÞ ðíåõìïíßá

Ìéêñïëéèßáóç

Ðíåõìïíéêü ëÝìöùìá



ÍÅÁÑÇ ÁÓÈÅÍÇÓ ÌÅ ÇÐÉÁ ÊËÉÍÉÊÇ ÅÉÊÏÍÁ ÊÁÉ ÐÁÈÏËÏÃÉÊÇ ÁÊÔÉÍÏÃÑÁÖÉÁ ÈÙÑÁÊÏÓ 311

ÌáêñïóêïðéêÞ åîÝôáóç: ÐõêíùôéêÝò åóôßåò êáôÜ ôü-

ðïõò. ÅëÞöèçóáí äýï ôìÞìáôá ðíåõìïíéêïý ðáñåã÷ý-

ìáôïò äéáóôÜóåùí 4,5´1,5´0,8 êáé 4,6´1,7´0,7 cm ìå

ìéêñÝò ïæþäåéò, õðïêßôñéíçò ÷ñïéÜò åóôßåò ìåãßóôçò äéá-

ìÝôñïõ 0,3–1,2 cm.

ÉóôïëïãéêÞ äéÜãíùóç: ÐíåõìïíéêÞ êõøåëéäéêÞ ðñù-

ôåÀíùóç (ãíùóôÞ êáé ùò êõøåëéäéêÞ öùóöïëéðßäùóç,

êõøåëéäéêÞ ëéðïðñùôåÀíùóç) (åéê. 3).

ÐÍÅÕÌÏÍÉÊÇ ÊÕØÅËÉÄÉÊÇ ÐÑÙÔÅÚÍÙÓÇ

Ïñéóìüò

Ðñüêåéôáé ãéá ìéá äéÜ÷õôç ðíåõìïíéêÞ äéáôáñá÷Þ, ç

ïðïßá ÷áñáêôçñßæåôáé áðü ôç óõóóþñåõóç öùóöïëéðé-

äßùí êáé ðñùôåúíéêïý õëéêïý ôïõ åðéöáíåéïäñáóôéêïý

ðáñÜãïíôá óôéò êõøåëßäåò êáé óôïõò ðåñéöåñéêïýò áåñá-

ãùãïýò. Ïé äéÜìåóåò äïìÝò ðáñáìÝíïõí öõóéïëïãéêÝò.

Åðéäçìéïëïãßá

Ðñüêåéôáé ãéá óðÜíéá íüóï ìå ðáãêüóìéá êáôáíïìÞ

êáé åðßðôùóç 0,36 ðåñéðôþóåéò áíÜ åêáôïììýñéï ðëçèõ-

óìïý. ¼óïí áöïñÜ óôï öýëï, åßíáé ðåñéóóüôåñï óõ÷íÞ

óôïõò Üíäñåò, ìå áíáëïãßá ìåôáîý áíäñþí êáé ãõíáé-

êþí 3:1. ̧ ÷åé åðßóçò ðáñáôçñçèåß üôé ç åðßðôùóç óôïõò

êáðíéóôÝò åßíáé áõîçìÝíç, êáèþò ôï 75% ôùí ðåñéðôþ-

óåùí åßíáé êáðíéóôÝò. Óçìåéþíåôáé üôé ç áóèåíÞò ìáò

Þôáí ãõíáßêá êáé ìç êáðíßóôñéá.

ÊëéíéêÝò ïíôüôçôåò

Åìöáíßæåôáé ìå ôñåéò êëéíéêÝò ìïñöÝò:

• Ôç óõããåíÞ ìïñöÞ (2% ôùí ðåñéðôþóåùí), ç ïðïßá

ðáñáôçñåßôáé óå ôåëåéüìçíá íåïãíÜ ëüãù ìåôÜëëá-

îçò óôo ãïíßäéï ôçò ðñùôåÀíçò Â Þ C ôïõ åðéöáíåéï-

äñáóôéêïý ðáñÜãïíôá Þ ôçò âc áëõóßäáò ôïõ õðïäï-

÷Ýá ôïõ GM-CSF êáé Ý÷åé äõóìåíÞ ðñüãíùóç.

• Ôç äåõôåñïðáèÞ ìïñöÞ (5–10% ôùí ðåñéðôþóåùí), ç

ïðïßá óõíäÝåôáé ìå õðïêåßìåíåò êáôáóôÜóåéò, üðùò

êáêïÞèåéåò (êõñßùò ëÝìöùìá, ëåõ÷áéìßá), óýíäñïìá

áíïóïáíåðÜñêåéáò, åéóðíïÞ ðõñéôßïõ êáé äéáöüñùí

Üëëùí ÷çìéêþí ïõóéþí.

• Ôçí éäéïðáèÞ ìïñöÞ (90% ôùí ðåñéðôþóåùí), ðïõ

åßíáé êáé ç ðëÝïí óõ÷íÞ êáé ðáñáôçñåßôáé óå ðñïç-

ãïõìÝíùò õãéåßò åíÞëéêåò, çëéêßáò êõñßùò 30–50 åôþí.

ÐáèïãÝíåóç-ðéèáíïß ìç÷áíéóìïß

Ôï ÷áñáêôçñéóôéêü ãíþñéóìá ôçò êõøåëéäéêÞò ðñùôåÀ-

íùóçò åßíáé ç õðåñâïëéêÞ óõãêÝíôñùóç ëéðïðñùôåúíþí

ôïõ åðéöáíåéïäñáóôéêïý ðáñÜãïíôá óôéò êõøåëßäåò, ìå

áðïôÝëåóìá äéáôáñá÷Þ óôçí áíôáëëáãÞ ôùí áåñßùí. Ç

ðáñáãùãÞ ôïõ åðéöáíåéïäñáóôéêïý ðáñÜãïíôá, ï ïðïßïò

áðïôåëåßôáé áðü öùóöïëéðßäéá êáé ôéò ðñùôåÀíåò Á, Â,

C, D, ãßíåôáé êõñßùò áðü ôá ðíåõìïíïêýôôáñá ôýðïõ ÉÉ

êáé ôá êýôôáñá Clara. Ôï 50% åðáíáðñïóëáìâÜíåôáé

áðü ôá ðíåõìïíïêýôôáñá ÉÉ, åíþ ôï õðüëïéðï 50% öá-

ãïêõôôáñþíåôáé áðü ôá êõøåëéäéêÜ ìáêñïöÜãá.

¸÷ïõí äéáôõðùèåß äéÜöïñïé ðéèáíïß ìç÷áíéóìïß äéá-

ôáñá÷Þò ôçò ïìïéüóôáóçò ôïõ åðéöáíåéïäñáóôéêïý ðá-

ñÜãïíôá, üðùò ð.÷. ç èåùñßá üôé ç Ýêèåóç óå êüíåéò

ïäçãåß óå áýîçóç ôçò ðáñáãùãÞò ôïõ åðéöáíåéïäñáóôé-

êïý ðáñÜãïíôá, ìå áðïôÝëåóìá ìåßùóç ôçò åðáíáðñüó-

ëçøçò áðü ôá êýôôáñá ôýðïõ ÉÉ, õðåñöüñôùóç ôùí ìá-

êñïöÜãùí, äéáôáñá÷Þ ôçò ëåéôïõñãßáò ôïõò êáé ëïéìþ-

îåéò.

Ôá ôåëåõôáßá ÷ñüíéá, üëï êáé ðåñéóóüôåñï óõæçôåßôáé

ï ñüëïò ôïõ áéìïðïéçôéêïý áõîçôéêïý ðáñÜãïíôá GM-

CSF (granulocyte macrophage colony stimulating factor).

Ï GM-CSF áíåõñßóêåôáé öõóéïëïãéêÜ óôï BAL. Åßíáé

áðáñáßôçôïò ãéá ôçí ùñßìáíóç ôùí êõøåëéäéêþí ìá-

êñïöÜãùí êáé ãéá ôçí êÜèáñóç ôïõ åðéöáíåéïäñáóôé-

êïý ðáñÜãïíôá áðü ôá êýôôáñá áõôÜ, áõîÜíïíôáò ôá

åðßðåäá åíüò ðáñÜãïíôá ìåôáãñáöÞò (PU.1). ÐåéñÜìá-

ôá ìå ðïíôéêïýò ìå ãïíüôõðï GM-CSF -/- Þ âc -/-
Åéêüíá 3. ÉóôïëïãéêÞ åéêüíá. ÐëÞñùóç êõøåëßäùí áðü çùäéíüöéëï

êïêêéþäåò õëéêü (áéìáôïîõëßíç-çùóßíç ´40).
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êáôÝäåéîáí äéáôáñá÷Þ ôçò ëåéôïõñãßáò ôùí êõøåëéäéêþí

ìáêñïöÜãùí êáé êõøåëéäéêÞ ðñùôåÀíùóç.

Óýìöùíá ìå ôç èåùñßá ðïõ åìðëÝêåé ôïí GM-CSF

óôçí ðáèïãÝíåóç ôçò íüóïõ, ç êõøåëéäéêÞ ðñùôåÀíùóç

ïöåßëåôáé óå ìåéùìÝíç êÜèáñóç ôïõ åðéöáíåéïäñáóôé-

êïý ðáñÜãïíôá. ÌÜëéóôá, Ý÷ïõí áíé÷íåõôåß áõôïáíôéóþ-

ìáôá óôïí ïñü êáé óôï ÂÁL Ýíáíôé ôïõ GM-CSF, ðïõ

ôïí áäñáíïðïéïýí. ÁõôÞ ç áäñáíïðïßçóç ôïõ GM-CSF

Ý÷åé ùò áðïôÝëåóìá ìåéùìÝíç êÜèáñóç ðáèïãüíùí âáê-

ôçñßùí, éþí êáé ìõêÞôùí êáé äéáôáñá÷Þ ôçò êõôôáñéêÞò

ðñïóêüëëçóçò ôùí öáãïêõôôÜñùí, ôçò êáôáóôñïöÞò ôùí

ìéêñïâßùí êáé ôçò Ýêêñéóçò êõôôáñïêéíþí. Öáßíåôáé üìùò

üôé ç åðßäñáóç óôá ìáêñïöÜãá åêôüò ôïõ ðíåýìïíá

åßíáé ìéêñüôåñç, åíþ ç ëåéôïõñãßá ôùí ïõäåôåñïößëùí

åßíáé öõóéïëïãéêÞ.

ÐáèïëïãéêÞ áíáôïìéêÞ

ÌáêñïóêïðéêÜ, ðáñáôçñåßôáé áýîçóç ôïõ âÜñïõò ôùí

ðíåõìüíùí êáé Ýîïäïò êéôñéíùðïý õëéêïý áðü ôéò åðé-

öÜíåéåò ôùí ôïìþí. ÌéêñïóêïðéêÜ, äéáðéóôþíåôáé êõøå-

ëéäéêÞ ðëÞñùóç áðü áêõôôáñéêü, ëåðôïêïêêéþäåò çùóé-

íüöéëï õëéêü, ôï ïðïßï âÜöåôáé ìå ÷ñþóç PAS. Áíïóï-

úóôï÷çìéêÜ, ðñïóäéïñßæïíôáé ïé ðñùôåÀíåò ôïõ åðéöá-

íåéïäñáóôéêïý ðáñÜãïíôá.

ÊëéíéêÞ åéêüíá

ÔõðéêÜ, ï áóèåíÞò åßíáé Ýíáò ðñïçãïõìÝíùò õãéÞò

åíÞëéêáò ìå ìÝóç çëéêßá ôá 39 Ýôç, ðïõ ðåñéãñÜöåé

éóôïñéêü âñáäÝùò åðéäåéíïýìåíçò äýóðíïéáò êáôÜ ôçí

Üóêçóç (80%). Óõ÷íÜ óõíõðÜñ÷åé îçñüò âÞ÷áò (60%),

åíþ ëéãüôåñï óõ÷íÜ áíáöÝñåôáé ðõñåôüò, áðþëåéá âÜ-

ñïõò, áßóèçìá êüðùóçò, èùñáêéêü Üëãïò, áéìüðôõóç (20–

30%). ÓðÜíéá ï áóèåíÞò åßíáé áóõìðôùìáôéêüò, üðùò

óôçí ðåñéãñáöüìåíç ðåñßðôùóç.

ÖõóéêÞ åîÝôáóç

Áîéïóçìåßùôç åßíáé ç áðïõóßá åõñçìÜôùí óå ðïëëÝò

ðåñéðôþóåéò. Óôïõò ìéóïýò ðåñßðïõ áóèåíåßò äéáðéóôþ-

íïíôáé åéóðíåõóôéêïß ôñßæïíôåò (50%), åíþ ðïëý óðá-

íéüôåñá ïé áóèåíåßò ðñïóÝñ÷ïíôáé ìå ðëçêôñïäáêôõëßá

êáé êõÜíùóç (25%), åéêüíá ìÜëëïí ôïõ ðáñåëèüíôïò.

ÁêôéíïëïãéêÞ áðåéêüíéóç

Ç áêôéíïãñáößá èþñáêïò áðïêáëýðôåé áìöïôåñüðëåõ-

ñá äéÜ÷õôá êõøåëéäéêÜ äéçèÞìáôá, ðïõ äßíïõí ôçí åéêü-

íá ðåôáëïýäáò Þ «öôåñþí íõ÷ôåñßäáò». Ïé äéçèÞóåéò

ìðïñåß íá ðïéêßëëïõí áðü åóôéáêÝò Ýùò äéÜ÷õôåò êáé

áðü ðõêíùôéêÝò Ýùò äéêôõïæþäåéò. Ç HRCT èþñáêïò

áíáäåéêíýåé õðÝñðõêíåò ðåñéï÷Ýò (áðü åéêüíá èïëÞò

õÜëïõ ìÝ÷ñé ðõêíþóåéò), êáôÜ ôüðïõò Þ ìå ãåùãñáöéêÞ

êáôáíïìÞ. Ç ÷áñáêôçñéóôéêÞ áõôÞ áðåéêüíéóç ïíïìÜæå-

ôáé «åéêüíá ëéèüóôñùôïõ» (crazy-paving), ç ïðïßá üìùò

åßíáé ìç åéäéêÞ êáé áíåõñßóêåôáé óå ìéá ðïéêéëßá ðáèÞ-

óåùí, üðùò ç ïîåßá äéÜìåóç ðíåõìïíßá (31%), ôï ARDS

(21%), ôï ðíåõìïíéêü ïßäçìá (14%), ç ðíåõìïíßá

(Pneumocystis carinii, éïãåíÞò, Mycoplasma, âáêôçñéá-

êÞ), ç ïîåßá çùóéíïöéëéêÞ ðíåõìïíßá, ç ìåôáêôéíéêÞ ðíåõ-

ìïíßôéäá (4%), ç ìç åéäéêÞ äéÜìåóç ðíåõìïíßá (NSIP), ç

óõíÞèçò äéÜìåóç ðíåõìïíßá (UIP) (67%), ç ðíåõìïíßôé-

äá åî õðåñåõáéóèçóßáò, ç áðïöñáêôéêÞ âñïã÷éïëßôéäá

ìå ïñãáíùôéêÞ ðíåõìïíßá (BOOP), ç ÷ñïíßá çùóéíïöé-

ëéêÞ ðíåõìïíßá, ôï âñïã÷ïêõøåëéäéêü êáñêßíùìá, ôï

óýíäñïìï Churg-Strauss êáé ç ëéðþäçò ðíåõìïíßá.

ËåéôïõñãéêÝò äïêéìáóßåò áíáðíåõóôéêïý

Ìðïñåß íá åßíáé áíåðçñÝáóôåò, óõíÞèùò üìùò ðáñá-

ôçñåßôáé Þðéá ðñïò ìÝôñéá ðåñéïñéóôéêïý ôýðïõ äéáôáñá-

÷Þ, ìå ìåßùóç ôçò äéá÷õôéêÞò éêáíüôçôáò (DLCO). ¼óïí

áöïñÜ óôá áÝñéá áßìáôïò, õðÜñ÷åé ó÷åäüí ðÜíôá õðï-

îáéìßá ëüãù áõîçìÝíçò êõøåëéäïôñé÷ïåéäéêÞò äéáöïñÜò

(áíéóüôçôá áåñéóìïý-áéìÜôùóçò, åíäïðíåõìïíéêü shunt).

Åñãáóôçñéáêïß äåßêôåò

Ôá åõñÞìáôá åßíáé ìç åéäéêÜ. Óõ÷íÜ ðáñáôçñïýíôáé

áõîçìÝíá åðßðåäá LDH, êáñêéíïåìâñõúêïý áíôéãüíïõ

(CEÁ), ðñùôåáóþí Á, Â, D, åðéöáíåéïäñáóôéêïý ðáñÜ-

ãïíôá (surfactant) (ìç åéäéêü êáé óå IPF) êáé ìéáò ãëõ-

êïðñùôåÀíçò ôïõ ïñïý, ôçò KL-6. Ôï åñþôçìá ðïõ ðñï-

êýðôåé ìå ôá íåüôåñá äåäïìÝíá åßíáé ç äõíáôüôçôá ïñï-

ëïãéêÞò äéÜãíùóçò ìÝóù áíß÷íåõóçò áíôéóùìÜôùí

Ýíáíôé ôïõ GM-CSF.

ÄéÜãíùóç

Ç ïñéóôéêÞ äéÜãíùóç ôßèåôáé ìå ôá ôõðéêÜ åõñÞìáôá

ôçò êõôôáñïëïãéêÞò åîÝôáóçò ôïõ õëéêïý ôçò âñïã÷ïêõ-

øåëéäéêÞò Ýêðëõóçò Þ ôçò éóôïëïãéêÞò åîÝôáóçò ôïõ

äåßãìáôïò ôçò äéáâñïã÷éêÞò Þ ôçò áíïéêôÞò âéïøßáò.

Ôï âñïã÷ïêõøåëéäéêü Ýêðëõìá Ý÷åé ÷áñáêôçñéóôéêÜ

ãáëáêôþäç üøç. ÌéêñïóêïðéêÜ, ðáñáôçñïýíôáé áêõôôá-

ñéêïß ó÷çìáôéóìïß, âáóåüöéëïé óôç ÷ñþóç Giemsa êáé

PAS (+), ìåãÜëá áöñþäç ìáêñïöÜãá êáé ðïëëÜ ëåìöï-

êýôôáñá. Óôï çëåêôñïíéêü ìéêñïóêüðéï åßíáé ïñáôÜ öù-

óöïëéðéäéêÜ óùìÜôéá.
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Óôçí áíïéêôÞ âéïøßá, ç ïðïßá åßíáé ëéãüôåñï óõ÷íÜ

áðáñáßôçôç óÞìåñá, ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç áðïêáëýðôåé

çùóéíïöéëéêü êõøåëéäéêü ðåñéå÷üìåíï ìå äéáôÞñçóç ôçò

áñ÷éôåêôïíéêÞò ôùí éóôþí êáé áðïõóßá öëåãìïíÞò. ÓðÜ-

íéá óõíõðÜñ÷åé óçìáíôéêÞ äéÜìåóç ßíùóç.

ÊëéíéêÞ ðïñåßá

Ôï Ýíá ôñßôï ôùí áóèåíþí ðáñïõóéÜæåé áõôüìáôç

ýöåóç ôçò íüóïõ. Áðü ôïõò õðüëïéðïõò áóèåíåßò, ïé

ìéóïß Ý÷ïõí óôáèåñÞ êëéíéêÞ ðïñåßá ìå åðßìïíá óõì-

ðôþìáôá, åíþ ïé õðüëïéðïé ðáñïõóéÜæïõí ðñïïäåõôéêÞ

åðéäåßíùóç.

ÈåñáðåõôéêÞ áíôéìåôþðéóç

ÈåñáðåõôéêÞ ðáñÝìâáóç áðáéôåßôáé üôáí õðÜñ÷åé Ýê-

ðôùóç ôçò ðïéüôçôáò æùÞò Þ üôáí äéáðéóôþíåôáé ìåßùóç

ôçò ðíåõìïíéêÞò ëåéôïõñãßáò. Èåñáðåßá åêëïãÞò ðáñá-

ìÝíåé ç ïëéêÞ Ýêðëõóç ôùí ðíåõìüíùí (èåñáðåõôéêü

BAL). Ç èåñáðåßá ìå GM-CSF åßíáé áêüìç óå ðåéñáìá-

ôéêü óôÜäéï.

Ç èåñáðåõôéêÞ Ýêðëõóç ãßíåôáé õðü ãåíéêÞ áíáéóèç-

óßá, ìåôÜ áðü äéáóùëÞíùóç ìå óùëÞíá äéðëïý áõëïý.

Áðáéôåßôáé óõíå÷Þò ðáñáêïëïýèçóç ôùí æùôéêþí óç-

ìåßùí, ôçò áñôçñéáêÞò ðßåóçò, ôïõ çëåêôñïêáñäéïãñá-

öÞìáôïò, ôïõ êïñåóìïý ôçò Hb óå ïîõãüíï êáé ôïõ

éóïæõãßïõ ôùí õãñþí Ýêðëõóçò. Áñ÷éêÜ, åêðëýíåôáé ï

ðåñéóóüôåñï ðñïóâåâëçìÝíïò ðíåýìïíáò êáé ìåôÜ áðü

3–7 çìÝñåò áêïëïõèåß ç Ýêðëõóç êáé ôïõ Üëëïõ. Ç

Ýêðëõóç ãßíåôáé ìå äéÜëõìá NaCl 0,9% óôïõò 37 °C êáé

ï üãêïò õãñïý ðïõ ÷ñçóéìïðïéåßôáé óå êÜèå ðëýóç åß-

íáé 500–1000 mL. Tï õãñü áðïâÜëëåôáé êáé ç äéáäéêá-

óßá åðáíáëáìâÜíåôáé ìÝ÷ñéò üôïõ ôï õãñü ãßíåé äéáõ-

ãÝò. Ï óõíïëéêüò üãêïò õãñïý ðïõ áíôáëëÜóóåôáé åß-

íáé 20–40 L. Ïé åðéðëïêÝò ôçò äéáäéêáóßáò áõôÞò åßíáé

óðÜíéåò, ìå ðåñéóóüôåñï óõ÷íÝò ôïí õäñïðíåõìïèþñá-

êá, ôç âñïã÷ïóôÝíùóç êáé ôçí ðíåõìïíßá.

Ðñüãíùóç

ÌåôÜ áðü ôçí åéóáãùãÞ ôçò èåñáðåõôéêÞò Ýêðëõóçò

ç ðñüãíùóç Ý÷åé âåëôéùèåß êáôÜ ðïëý. Óôï 65% ôùí

áóèåíþí áðáéôåßôáé Ýêðëõóç êáôÜ ôçí ðñþôç ðåíôáåôßá

áðü ôç äéÜãíùóç. Ôï 25–50% ðáñïõóéÜæåé ìüíéìç ýöå-

óç ìåôÜ áðü ìßá Ýêðëõóç, åíþ óôïõò õðüëïéðïõò ç Ýê-

ðëõóç åðáíáëáìâÜíåôáé ìå ìåóïäéáóôÞìáôá 6–24 ìç-

íþí. Ç èíçôüôçôá ïöåßëåôáé êõñßùò óå ïîåßá áíá-

ðíåõóôéêÞ áíåðÜñêåéá (75%) êáé óå ëïéìþîåéò (25%)

áðü Nocardia, Cryptococcus, Mucor, Streptococcus B

ê.Ü. Ôçí ôåëåõôáßá äåêáåôßá ç åðéâßùóç áããßæåé ôï 100%,

êáèþò ïé åðéðëïêÝò åßíáé óðÜíéåò, áðáéôåßôáé üìùò ìá-

êñï÷ñüíéá ðáñáêïëïýèçóç.

Èåñáðåßá ìå GM-CSF

Âñßóêåôáé óå ðåéñáìáôéêü óôÜäéï. Ç áðïôåëåóìáôéêü-

ôçôÜ ôçò ðïéêßëëåé, ðáñüëï ðïõ üëïé ïé áóèåíåßò åß÷áí

áõôïáíôéóþìáôá Ýíáíôé ôïõ GM-CSF. Ï GM-CSF ÷ïñç-

ãåßôáé óå äüóç 5–18 ìg/kg/çìÝñá ãéá 10–48 åâäïìÜ-

äåò, åßôå õðïäïñßùò åßôå ìÝóù åéóðíïÞò. Ðáñáôçñåßôáé

âåëôßùóç áêôéíïëïãéêÞ êáé ëåéôïõñãéêÞ, ç ïðïßá åìöá-

íßæåôáé óå 6 åâäïìÜäåò êáé Ý÷åé äéÜñêåéá 39 åâäïìÜäåò.

Ùóôüóï, áðáéôïýíôáé ðåñáéôÝñù Ýñåõíåò ãéá ôçí áóöá-

ëÞ ÷ñÞóç ôïõ öáñìÜêïõ.

ÓÕÌÐÅÑÁÓÌÁÔÁ

Ôá ôåëåõôáßá ÷ñüíéá ëáìâÜíïíôáé áéóéüäïîá ìçíýìá-

ôá üóïí áöïñÜ óôçí ðïñåßá ôùí áóèåíþí ìå êõøåëéäé-

êÞ ðñùôåÀíùóç ìå ôçí áíåýñåóç íÝùí èåñáðåéþí êáé

ôçí åðéâßùóç íá áããßæåé ôï 100%. Óôïí ôïìÝá ôçò äéÜ-

ãíùóçò, ç ïñïëïãéêÞ áíß÷íåõóç (ÅLÉSA) ôùí áõôïáíôé-

óùìÜôùí Ýíáíôé ôïõ GM-CSF åìöáíßæåé åõáéóèçóßá

100% êáé åéäéêüôçôá 98%. Ùóôüóï, ðáñáìÝíïõí áñêåôÜ

áíáðÜíôçôá åñùôÞìáôá, ðïõ áöïñïýí êõñßùò óôçí ðá-

èïãÝíåóç ôçò íüóïõ.
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