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"Η έγκριση της διδακτορικής διατριβής απο την Ιατρική Σχολή,δεν 
υποδηλώνει αποδοχή των γνωμων του συγγραφέα" (Νομος 5343/ 32 , 
άρθρο 202 παρ 2).
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Π Ρ Ο Λ Ο Γ Ο Ε

Μια διατριβή γ ια  υφηγεσια ε ίνα ι θεωρητικά εργασία ενός ατό

μου# του υποψμφιου υφηγητη. Δεν πιστεύω σ'αυτου του είδους τ ις  

εργασίες.Η διατριβή αυτή ε ίνα ι έργο όλων των συνεργατών μου στην 

Πανεπιστημιακή Παθολογική Κλινική. Δεν ε ίνα ι μονο οτι με βοήθη

σαν στη συλλογή του υλικου# ε ίνα ι και οτι έχουν δημιουργήσει ενα 

τέτο ιο  πνεύμα συνεργασίας, σύμπνοιας και αγωνίας για προσφορά που 

μέσα του κάθε προσπάθεια κυλάει μονή της. Τους αφιερώνω τη δ ια 

τριβή αυτή.

* Ευχαριστώ τον Καθηγητη Π.Κατσιωτη καθώς και ολοκληρο το προ

σωπικό, ιατρικό και τεχνικό, του Ακτινολογικού Εργαστηρίου του 

Πανεπιστήμιου ϊωαννινων για τη βοήθεια τους.

Ευχαριστώ τον Καθηγητη της Βιολογικής Χημείας Ορ. Τσολα ,τσν 

Καθηγητη της Ψυχιατρικής Αρ.Αιακό, τον Καθηγητη της Παθολογικής 

Ανατομίας Κ.Παπαδημητριου και τον Υφηγητη της Μαιευτικής -Γυναι

κολογίας Ι.Μεσσηνη για τ ις  πολύτιμες υποδείξεις τους.

Τον Καθηγητη μου Χ.Μ.Μουτσοπουλο δεν μπορώ να τον ευχάριστη-
%

σω με λόγια. Ο μονος τροπος ε ίνα ι η υπόσχεση να ε ίμα ι παν τα αγω

ν ιστικά  δίπλα του στον ανηφορικό δρομο που διαλέξαμε.
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Α.Ρ,Ν

B.A.L

DLCO

HXNAKAS ΣΥΝΤΜΗΣΕΡΝ 

« Αυτοανοσα Ρευματικά Νοσήματα

= . Bronchoalveolar Lavage « Βρργχοκυψελιδικη έκπλυση.
I

« D iffusion Lung Carbon Monoxide « Διάχυση πνευμονικη
μονοξείδιου του ανθρακα

ΡΕΡ β Forced Expiratory Flow = ροη β ια ιας εκπνοης

FEV-j = Forced Expiratory Volume in  one second « β ία ια  εκ -  

πνεόμενος ογκος αέρα σε ενα· δευτερόλεπτό

PVC e Forced V ita l Capacity » ζωτική χωρητικότητα (β ία ια
εκπνεομενη)

LDH » Lactic  Dehydrogenase = Γαλακτική αφυδρογοναση

Pa02 ή ρθ2 “ Μερική πίεση οξυγόνου στο αρτηριακό α ιμα  

ΡΑ *  Ρευματοειδής Αρθρίτιδα

SEA *  Συστηματικός Ερυθηματωδης Λύκος
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I .  Ε Ι Σ Α Γ Ω Γ Η

Τα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα αποτελούν μ ια  ετερογενή ο -  

μα6α χρονιών φλεγμονωδών νοσημάτων. Το κύριο παθογνωμονικο εύρη

μα στα νοσήματα αυτα ε ίνα ι η ύπαρξη αντισωμάτων ή ευαισθητοποιη

μένων λεμφοκυττάρων "έναντι ίδ ιου ιστού". Κοινο κλ ιν ικό  χαρακτη

ρ ιστικό έχουν την προσβολή του συνδετικού ιστού αρθρώσεων, μυων, 

ορογονων, νεφρών και άλλων οργάνων.

Οι πνεύμονες με τη πυκνή τους αιματωση και το άφθονο δίκτυο  

συνδετικού ιστού, αποτελούν κ ι αυτοί όργανό -  στοχο των αυτοανο- 

• σων ρευματικών νοσημάτων (Α .Ρ.Ν .). Ποσο συχνά προσβάλλονται ο ι 

πνεύμονες δεν είνα ι καθορισμένο στη διεθνή βιβλιογραφία. Δεν υ -  

παρχει δηλαδη εργασία στην οποία να γ ίνετα ι εκτίμηση της συμμε -  

τοχης του αναπνευστικού σε άρρωστους με κάθε Α.Ρ.Ν χωρίς επιλο -  

γη, σαν ομαδα. Ούτε υπάρχει εργασία στην οποία η εκτίμηση να βα

σίζεται τοσο σε κλινική οσο και σε εργαστηριακή αξιολόγηση (ακ -  

τινολογικη και λειτουργική) όπως μπορεί να γ ίν ε ι σε ενα Γενικό  

Νοσοκομείο.

Αυτοί ακριβώς ε ίνα ι και οι στοχοι της εργασίας 

ι) Να εκτιμηθει η συμμέτοχη του αναπνευστικού σε μ ια  μεγάλη ο

μαδα άρρωστων με Α.Ρ.Ν. χωρίς επιλογή με κλινικά, ακτινολο

γικά, λειτουργικά και, όποτε ήταν διαγνωστικά αναγκαίο, ι -  

στολογικα κριτήρια.

ι ι )  Να εκτιμηθει η σχετική αξία κάθε κριτήριου απο αυτα στην α

νίχνευση της συμμέτοχης και

ι ι ι )  Να εκτιμηθει η σημασία της παθολογίας του αναπνευστικού στη 

διάγνωση, πρόγνωση και θεραπεία του Α·Ρ·Ν.
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I I .  Γ Ε Ν Ι Κ Ο  Μ Ε Ρ Ο Σ

A. Μορφές συνδετικού ιστού

Συνδετικός ιστός βρίσκεται παντού μέσα στο θώρακα* απο την 

τραχεία ως τ ις  κυψελίδες και τον υπεζωκοτα. Οι Ιδιότητες του ε ί 

ναι καθοριστικές για τ ις  μηχανικές ιδιότητες του πνεύμονα1. Δια

κρίνουμε τρεις βιοχημικές μορφές συνδετικού ιστού: κολλαγονο, ε

λαστικές ινες και πρωτεογλυκανες.

1. Κολλαγονο

Οι γνωστοί τύποι κολλαγόνου ε ίνα ι μεγαλομοριακες ενώσεις με 

τριπλή έλικα που καταλήγει σε δυο ακρα με μη ελικοειδεις απολη -  

ξε ις . Προέρχονται απο πολυμερισμο της βασικής μονάδάς του τροπο- 

κολλαγονου που με τη σειρά του προέρχεται απο προ-τροπο-κολλαγο- 

νο (εικόνα 1). Διακρίνουμε 4 τυπους κολλαγόνου (1,11/I I I  και IV) 

που διαφέρουν μεταξύ τους στη διάδοχη των αμινοξεων των βασικών 

πολυπεπτιδικων αλυσίδων (αλυσίδες α).Το πνευμονικο παρέγχυμα πε

ρ ιέχε ι κολλαγονο τυπου Ι , Ι Ι Ι  και IV  σε αναλογία 65:35:1 που αποτε-
2

λει τα 60-70% της μαζας του . Στο ηλεκτρονικό μικροσκόπιο ο τύπος 

I ,  που ε ίνα ι ορατος και με το φωτομικροσκοπιο, φαίνεται σαν παράλ

ληλη δέσμη ινων με εγκάρσιες γραμμωσεις1. Ο τύπος I I I  ε ίνα ι ορα

τος μονο με ηλεκτρονικό μικροσκόπιο και φαίνεται σαν ενα δίκτυο 

ινων: γ ι'αυτο και λεγόταν παληα δικτυινη ή ρετικουλινη(re ticu li -  

ne)1. Τα ακραια,μη ελικοειδη, τμήματα του κολλαγόνου μπορούν να 

διασπαστουν απο διάφορά πρωτεολυτικα ένζυμα, ο κύριος κορμος όμως 

της τριπλής έλικας διασπαται μονο απο ενα ενζυμο,την κολλαγοναση1. 

Αφού γ ίν ε ι η διάσπαση απο την κολλαγοναση, τα κομμάτια του μορίου 

διασπωνται πιο εύκολα απο άλλες πρωτεασες όπως ελασταση και αλ -  

λες1.
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Εικόνα 1:Σχηματισμός ινων κολλαγόνου.Το προ-τροπο-κολλαγονο ε ίνα ι 
ενα σπείραμα απο 3 πολυπεπτιδίκες αλυσίδες (αλυσ:α) που 
καταλήγουν σε 2 μη ελικοειδη ακρα, το αμινικο(Ν) και το 
καρδοζυλικο (C) . Η προ-κολλαγονοπεπτιδαση διασπα το α μ ι-  
νικο άκρο ♦  ρ τροπο-κολλαγονο. Αλλο άγνωστο ένζυμο δ ια  -  
σπα το καρθοζυλικο άκρο *♦* τροπο-κολλαγονο. Απο αυτό με 
πολυμερισμο, παραγονται ο ι ινες του κολλαγόνου που εν ι -  
σχυονται με κάθετους δεσμούς (διασυνδεματα)

2. Ελαστικές ινες
Οι ελαστικές ινες αποτελούν το 20-30% της μαζας του πνεύμονα 

και έχουν σα δομικά συστατικά τους ελαστινη και μ ικ ρ ο ϊν ιδ ια  ( ε ι

κόνα 2) . Απο τα δυο αυτα στοιχεία  η ελαστινη ε ίνα ι όπως το κολ

λαγόνο, εΕαιρετικα ανθεκτική και διασπαται μονο απο ενα ένζυμο,την 

ελασταση1. Τα μ ικρο ϊν ιδ ια , αντίθετα, ε ίνα ι λιγοτερο ανθεκτικά και 

μπορούν να διασπαστουν κ ι απο άλλες πρωτεασες, όπως τη θρυψινη



ΤΡΟΠΟΕΛΑΣΤΙΝΗ

Εικόνα 2: Σύνθεση ελαστικών ινων
Ενα μεσεγχυματικο κύτταρο σύνθετει αλυσίδες τροποελα -  
στινης και μ ικρο ϊν ιδ ια . Με κάθετους δεσμούς οι αλυσίδες 
τροποελαστινης διαπλεκονται μεταξύ τους και μετατρεπο- 
νται σε άμορφο στοιχείο (ελαστινη) που επενδύει τα μ ι -  
κροϊνιδ ια. Ετσι σχηματίζονται οι ανθεκτικές ελαστικές 

ινες.

3. Πρωτεογλυκανες

Μικρό μέρος της μαζας του πνευμονικου παρεγχύματος αποτελούν 

οι πρωτεογλυκανες που ε ίνα ι σύνθετα μόρια απο πολυσακχαριδες (γλυ- 

κοζαμινογλυκανες) και πρωτεΐνες. Στον πνεύμονα έχουν απομονωθεί οι 

έξης: υαλουρονικο οξυ, θειϊκη χονδροϊτινη (4 και 6), θειϊκη δερ -



— 2 ματανη, θετική ηπαρανη και ηπαρινη .

Β. Τοπογραφία και λειτουργία του συνδετικού ιστού 

στο θώρακα

1. Χονδροί τραχειας-βρογχων

Η παρουσία χονδρών χαρακτηρίζει την τραχεία και τους μεγάλους 

αεραγωγούς. Αποτελούν το κυρι,ο στηρικτικο υλικό του τραχειοβρογ- 

χικου δέντρου στην τραχεία σα δακτύλιοι., στους μεγάλους βρόγχους 

σαν ακανόνιστες πλάκες και στους μικρότερους σαν ακανόνιστες τ α ι

ν ίες. Οι χονδροί περιέχουν κολλαγονο τυπου I I  με μορφή λεπτών t -  

* νίδιων σε άμορφο περιβάλλον απο πρωτεογλυκανες. Το περιχόνδριο 

περιεχει και κολλαγονο τυπου I 1.

2. Βρογχαγγειακος σκελετός

Μεγάλες ινες κολλαγόνου (κυρίως τυπου I I I )  διασχίζουν τους 

πνεύμονες ακολουθοντας τους υποδιαιρούμενους βρόγχους και πνευμο- 

νικα αγγεία. Περιβάλλουν σαν δικτυ τα βρογχιολια και τ ις  κυψελί

δες , σε επιμηκη και κυκλοτερή διαταξη, αποτελώντας και εδω το κύ

ριο στηρικτικο υλικό.
%
3. Πνευμονικο παρέγχυμα

Το πνευμονικο παρέγχυμα αποτελειται απο τ ις  κυψελίδες που 

χωρίζονται μεταζυ τους με τα κυψελιδικα διαφραγματα. Τα διαφραγ- 

ματα αυτα αποτελούνται απο τη βασική μεμβράνη των κυψελίδων και 

τη βασική μεμβράνη των πνευμονικων τριχοειδών. Η διάμετρος των 

πνευμονικών τριχοειδών ε ίνα ι μικρότερη απο τη διάμετρο των ερυθ

ρών αιμοσφαιρίων τα οποία, για να περασουν, διατεινουν τα τριχο

ειδή. Ετσι πρακτικά, έρχονται σε επαφή σ'ολη τους την επιφάνεια 

με τον αέρα των κυψελίδων, με αποτέλεσμα την άνετη ανταλλαγή οζυ- 

γονου και διοζενδιου του ανθρακα. Το βασικό χαρακτηριστικό της
^ ν

κατασκευής του πνευμονικου παρεγχύματος ε ίνα ι η συρρίκνωση της
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ιοτικής μαζας σε μ ια  λεπτότατη στιβαδα ώστε αιμα και αέρας να 

βρίσκονται σε άμεση επαφή, σε μεγάλη επιφάνεια. Για να διατηρη - 

θει αυτή η θαυμαστή αρχιτεκτονική χρειάζεται να παρεμβαλλεται που 

και που ενα πολύ προσεκτικά φτιαγμένο,στηρικτικο σύστημα που να 

τη στηρίζει χωρίς να εμποδίζει τη λειτουργία της. Το στηρικτικο 

αυτό σύστημα ε ίνα ι ο διάμεσος πνευμονικος ιστός που αποτελείται 

α) απο ινες συνδετικού ιστού, β) απο μεσεγχυματικα κύτταρα και γ) 

απο θεμελιο ουσία3, 

α) Συνδετικός ιστός

Κολλαγονες και ελαστικές ινες που περιβάλλουν κατα τον επι

μήκη και εγκάρσιο αζονα τους αεραγωγούς έρχονται να ενωθούν με 

κολλαγονες και ελαστικές^ ινες του διάμεσου πνευμονικου ιστού. Αλ

λες ινες απο τον σπλαχνικό υπεζωκοτα έρχονται να ενωθούν και αυ

τές με τ ις  συνδετικές ινες συνδετικού ιστού απο τους βρόγχους μέ

χρι τ ις  κυψελίδες κ ι απο εκεί μέχρι τον υπεζωκοτα. Με ιην αλληλο- 

συνδεση αυτή ο ι αναπνευστικές κινήσεις του θώρακα και του διαφράγ

ματος μεταδινονται μέχρι τ ις  κυψελίδες και τους βρόγχους, 

β) Μεσεγχυματικα κύτταρα

Προέρχονται ολα απο ενα αρχεγονο κύτταρο και παίρνουν διάφο

ρες τελικες μορφές* έτσι χαρακτηρίζονται άλλοτε σαν ινοβλαστες 

(f ib rob la sts) (επιμηκυσμενα κύτταρα με ενδοπλασματικη δικτύωση) , 

άλλοτε σα διαμεσα κυττοοα (με σταγονίδια λίπους) , άλλοτε σαν τρ ι-  

χοειδικα περικυτταρα (cap illa ry  pericytes) που περιβάλλουν τα εν-
3

δοθηλιακα κύτταρα των τριχοειδών και άλλοτε σα συσταλτά κύτταρα . 

γ) Θεμέλιος ουσία (ground substance)

Αμορφο υλικό που αποτελειται απο στοιχεία που έφτασαν ως το 

διάμεσο ιστό απο το αιμα όπως ένζυμα, μεταβολικα προϊόντα διάφο

ρων κυττάρων και διάφορά παραγωγα του συνδετικού ιστού. Τα σημα

ντικότερα στο ιχεία  που προέρχονται απο το αιμα ε ίνα ι τα λεμφοκυτ-
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ταρα και τα κυψελιόικα μακροφαγα. Τα τελευταία προέρχονται απο τα 

μεγάλα μονοπύρηνα κύτταρα του αίματος, αλλα ο λειτουργικοί μετα

σχηματισμός τους σε μακροφαγα γίνεται μέσα στο διάμεσο πνευμονικο 

ιστό. Απο εκεί περνούν σ τ ις  κυψελίδες οπού μπορούν και πολλαπλά- 

σιαζονται μονά τους. Ε ίνα ι κύτταρα πολυδύναμα με μεγάλη συμμέτο

χη στις  αμυντικές ιδιότητες του πνεύμονα καθώς και στην παραγωγή, 

αλλα και στην καταστροφή του πνευμονικου συνδετικού ιστού με εν-
3

ζυμα που εκκρίνουν .

Ο διάμεσος ιστός περιβάλλεται απο τη βασική μεμβράνη του εν- 

* δοθηλιου των τριχοειδών και τη βασική μεμβράνη του κυψελιδικου ε

πιθήλιου. Στην τελευταία ακουμπουν τα κυψελιόικα κύτταρα των οποίων 

διακρίνουμε δυο τυπους. Τα κυψελιδικα κύτταρα τυπου I  καλύπτουν, 

το 97% της επιφάνειας των κυψελίδων, αν και ε ίνα ι ισα σε αριθμό 

με τα τυπου I I  γ ιατί έχουν πολύ μεγάλη επιφάνεια. Ο ρολος τους 

είνα ι κυρίως καλυπτικος. Τα κυψελιόικα κύτταρα τυπου I I  έχουν και 

εκκριτικη λειτουργία. Απο κενοτοπια των κυττάρων αυτών χύνεται μέ

σα στ ι̂ ς κυψελίδες μια επιφανειοδραστικη ουσία (su rfactan t)που δ ια 

τηρεί την επιφανειακή τάση σ'ολες τ ις  κυψελίδες ιση, παρα τ ις  δ ια 

φορετικές διαμέτρους.

4. Υπεζωκοτας

Και εδω η συμμέτοχη του κολλαγόνου ε ίνα ι μεγάλη. 0 τοιχωμα- 

τικος υπεζωκοτας αποτελειται απο τρεις στιβάδες* μ ια  στιβαδα υπε- 

ζωκοτικου ενδοθηλίου, μ ια  λεπτή στιβαδα κολλαγόνου I I I  (ρετικου- 

λινης) και μ ια  παχια στιβαδα κολλαγόνου I  χωρίς ελαστικές ινες  

0 σπλαχνικός υπεζωκοτας αποτελειται απο μ ια  εξωτερική κυτταρική 

στιβαδα που ακουμπα πάνω σε μ ια  λεπτή στιβαδα συνδετικού ιστού κα- 

τω απο την οποία βρίσκεται η κυρτά στιβαδα. Αυτή αποτελειται απο 

κολλαγονες και ελαστικές ινες. Οι ινες αυτές πορεύονται παραλλη-
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λα προς την επιφάνεια του πνεύμονα αλλα ξαφνικα κανφυν στροφή 

τρυπανε το πνευμονικο παρέγχυμα και ενώνονται με τ ις  ελαστικές
ί

και κολλαγονες ινες του διάμεσου πνευμονικου ιστού. Ετσι σπλαχνι 

κος υπεζωκοτας και πνευμονικο παρέγχυμα βρίσκονται σε λειτουργι

κή συνάφεια.

Γ. Σύνθεση και καταστροφή του πνευμονικου συνδετικού ιστού

1. Σύνθεση

0 συνδετικός ιστός τοο πνεύμονα παραγεται . απο κύτταρα των κι 

ψελιδων και του διάμεσου ιστού. Συγκεκριμένα τα μεσεγχυματικα και 

ίσως και τα κυψελιδικα τυπου I  συνθετουν κολλαγονο I  και I I I  ενω 

τα ενδοθηλιακα των κυψελίδων, κολλαγονο IV  που βρίσκεται κυρίως 

στη βασική μεμβράνη. Οι ελαστικές ινες φαίνεται οτι παραγονται α

πο μεσεγχυματικα κύτταρα. Πρωτεογλυκανες παραγονται τοσο απο με- 

σεγχυματικΟ. οσο κι απο κυψελιδικα κύτταρα. Τα κυψελιδικα τυπου Ι ϊ  

τα μακροφαγα και τα λεμφοκύτταρα δεν παράγουν συνδετικό ιστό.

2. Καταστροφή

Οπως αναφερθηκε, υπαρχουν πρωτεασες που καταστρέφουν τον

συνδετικό ιστό του πνεύμονα. Ε ίνα ι η κολλαγονααη, που μονο αυτή

μπορεί να διασπασει την τριπλή έλικα του κολλαγόνου και η ελαστα-

ση,που διασπα την ελαστινπ των ελαστικών ινων. Απο την άλλη μέρια υπάρχουν α-

αντιπρωτεασες που αναστέλλουν τη δράση αυτών των πρωτεασων

κι έτσι προστατεύουν το συνδετικό ιστό. Ε ίνα ι η αχ - αντιθρυψινη

για την ελασταση και η α2 μακροσφαιρινη για την κολλαγονααη. . Η

κολλαγοναση εκκρινεται απο τα κυψελιδικα μακροφαγα και τα μεσεγχυ-

ματικα κύτταρα. Καταστρέφει κολλαγονο I  και I I I  με τον ίδ ιο  ρυθ- ]
2

μο ενω δεν αποκλείεται να διασπα και κολλαγονο IV  . Ο αναστολέας 

της, Ί  α 2 μακροσφαιρίνη παραγεται επίσης απο μεσεγχυματικα κύττα

ρα. Η ελασταση, σε υγ ιε ίς  πνεύμονες, παραγεται μονο στα κυψελιδι-·
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κα μακροφαγα. Ο αναστολέας της η <χχ αντιθρυφινη, βεν παραγεται

στον πνεύμονα αλλα στο ήπαρ. Φτάνει στον πνεύμονα με την πνευμο-

νίκη κυκλοφορία και διαχεεται στο διάμεσο ιστό γ ια τ ί περνάει την
2

τριχοει6ικη μεμβράνη λογω χαμηλού μοριακού βάρους · Η ισορροπία 

αναμεσα σ τ ις  πρωτεασες και τ ις  αντιπρωτεασες εξασφαλίζει φυσιο

λογικό πνευμονικο παρέγχυμα ενω η διαταραχή της ισορροπίας ε ίνα ι 

ένας απο τους κυρίους μηχανισμούς βλάβης.

Δ. Μηχανισμοί βλάβης ιου πνευμονικου συνδετικού ιστού 

Οι πο ικ ίλο ι βλαπτικοί παράγοντες (ακτινοβολία, φαρμακα,λοι- 

• μωξεις, νεοπλασίες κ.λ.π) δρουν στο διάμεσο συνδετικό ιστό του 

πνεύμονα με ενα απο τους παρακατω μηχανισμούς Α συνδυασμό αυτών:.

1) Ποσοτική Α ποιοτική μεταβολή των κυττάρων

2) Διαταραχή της ισορροπίας του συστήματος πρωτεασων/ α ν τ ι-  

πρωτεασων

3) Ακυτταρικη διεύρυνση του διάμεσου ιστού και

4) Ανοσολογικες εξεργασίες

1) Ποσοτική Α ποιοτική μεταβολή των κυττάρωνν)
Ποσοτικές ή πο ιοτικές μεταβολές των κυττάρων που παράγουν 

τους διάφορους τυπους ιστού Α  των κυττάρων που ε ίνα ι υπευθυνα γ ια  

την καταστροφή του, προκαλουν βλάβη του συνδετικού ιστού. Απο τα 

κύτταρα αυτα ευκολότερα καταστρεφονται τα ενδοθηλιακα των τρ ιχο- 

ειδών και τα κυφελιδικα τυπου I .  Και τα μεν ενδοθηλιακα μπορούν 

να αντικατασταθουν απο ίδ ια  κύτταρα. Τα κυφελιδικα τυπου I  όμως 

θα αντ ικατασταθουν απο τυπου I I .  Και αφού τα τυπου I  παράγουν κολ

λαγόνο και τα τυπου I I  δεν παραγουν,εχουμε μείωση παραγωγής κολ

λαγόνου .

Αντίθετα απο τα ενδοθηλιακα και τα κυφελιδικα κύτταρα, τα μακρο- 

Φαγα καταστρεφονται πολύ δύσκολα. Τα μακροφαγα δεν παράγουν συν-
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δετικό ιστό αλλα έχουν άμεση σχέση με την καταστροφή του,αφού ε ί 

ναι ο ι κυρίες πήγες ελαστασης και κολλαγονασπς» Τα μακροφαγα ου

σιαστικά καταστρεφονται μονά τους απο την εξαιρετικά λαίμαργη Φα- 
γοκυτταρωση που κανουν. Εκτος όμως αηο την ποσοτική μεταβολή,μπο- 

ρει και ποιοτική μεταβολή να επηρεάσει την παραγωγή συνδετικού ι 

στού. Οταν π.χ το κυψελιδικο μακροφαγο ερεθιστεί αναγνωρίζοντας 

ενα αντιγόνό, αυξανει τη φαγοκυτταρωση του και η παραγωγή ελαστα

σης και κολλαγονασης πολλαπλασιαζεται. Αυτό φαίνεται να συμβαί

νε ι π.χ στη φυματίωση οπού προηγούμενη εκθεση στο μυκοβακτηριδιο 

κάνει το μακροφαγο να αυξανει σημαντικά την παραγωγή πρωτεασων 

όταν ξαναέλθει σε επαφή με παραγωγα του μυκοβακτηριδιου.

2 ) Δ ια τα ρ α χ ή  ισ ο ρ ρ ο π ία ς  το υ  σ υσ τή μ α το ς πρωτεασω ν/ α ντ ιπ ρ ω - 

τεασω ν

Η ακεραιότητα του συνδετικού ιστού εξαρταται απο την ισορ

ροπία του συστήματος πρωτεασων/αντιπρωτεασων. Ετσι η διαταραχή 

της ισορροπίας υπέρ των πρωτεασων θα προκαλεσει βλάβη· Το πνευ- 

μονικο εμφύσημα ξερουμε σήμερα οτι Οφείλεται είτε(συχνότερα) σε 

τοπική υπερπαραγωγή ελαστασης λογω χρονιάς φλεγμονής και έντονης 

παρουσίας μακροφαγων και μονοπύρηνων, ε ίτε σε ανεπάρκεια αχ-αντι- 

θρυψινης (σπανιότερα) οποτε η ελασταση δρα ανενόχλητη καταστρεφο- 

ντας ελαστικές ινες. Κάτι παρομοιο συμβαίνει κ ι όταν πρόκειται 

για  κολλαγονο οπού υπερπαραγωγή κολλαγονασης ανεπάρκεια a j -μα- 

κροσφαιρινης προκαλει καταστροφή κολλαγόνου.

3) Ακυτταρικη διεύρυνση του διάμεσου ιστού

Οίδημα του διάμεσου ιστού επηρεάζει τη λειτουργία του για

τ ί  μεταβάλλει την ισορροπία του νερού των διάφορων στοιχείων του

και ιδίως των πρωτεογλυκανων και^ εμποδίζει την αλληλοσυνδεση των
*

διάφορων συστατικών μεταξύ τους*



• · π

4) Ανοσολογικες εΕεργασιες

Ανοσολογιχοι μηχανισμοί συμμετέχουν στη βλάβη του διάμεσου 

πνευμονικου ιστού με τη δημιουργία (ρλεγμσνης δηλαδη κυψελιδιτιδας. 

Αυτό αποδεικνυεται απο το οτι ιατολογικη εικόνα κυψελιδιτιδας με συμ*· 

μετοχή φλεγμονωδών και ανοσοδραστικων κυττάρων προηγείται απο τη 

διαταραχή του διάμεσου ιστού · Πολλά απο τα δραστικά αυτα κύττα

ρα (λεμφοκύτταρα,μακροφαγα και πολυμορφοπύρηνα) υπαρχουν και φυ

σιολογικά στο πνευμονικο παρέγχυμα, αλλα σε πολύ μικρές ^ποσότη

τες· Αναλυτικά,στον πνεύμονα φυσιολογικού μη καπνιστή βρίσκουμε
*

(εικ.3) κυρίως μακροφαγα(90%) και λεμφοκύτταρα(10%).

Εικόνα 3: Φλεγμονώδη και ανοσοδραστικα κύτταρα φυσιολογικού
πνευμονικου παρεγχύματος.
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Απο τα λεμφοκύτταρα αυτα 73% ε ίνα ι Τ, 8% Β και 1% οχι Β οχι Τ- 

λεμφοκυτταρα. Ενεργοποιημένα λεμφοκύτταρα είνα ι περίπου 6%. Αυ

τα εκκρίνουν λεμφοκινες, όπως ανασταλτικό παραγοντα μετανάστευ

σης λευκοκυττάρων και χημειοτακτικο παραγοντα μονοκυττάρων, ρυθ

μίζοντας έτσι την κυκλοφορία άλλων φλεγμονωδών κυττάρων(πιν. I ) .

Ουδετερόφιλα πολυμορφοπύρηνα είνα ι "φυσιολογικό" εύρημα μονο σε
5.πνεύμονες καπνιστών σε πνεύμονες μη καπνιστών δεν υπάρχουν. Η 

παρουσία τους εχει μεγάλη σημασία γ ια τ ί αποτελούν σημαντική πη- 

γη πρωτεασων'ελαστασης,κολλαγονασης και άλλων (πιν I)  .

Στην κυψελιδιτιδα που προηγείται απο τ ις  διάφορες παθολογι

κές καταστάσεις του διάμεσου ιστού, αυξανει ο αριθμός ταν δραστι -  

κων αυτών κυττάρων και αλλαζει η μεταξύ τους αναλογία. Ετσι π.χ 

στην κυψελιτιδα που προηγείται απο την ιδιοπαθή διάμεση ινωση5 

κυριαρχούν τα πολυμορφοπύρηνα ενω στην σαρκοειδωση τα ενεργοποιη

μένα λεμφοκύτταρα. Στην κυψελιτιδα των περισσότερων αυτοανοσων 

ρευματικών νοσημάτων, ο αριθμός των λεμφοκυττάρων είνα ι φυσιολο- 

γικος αν και παρατηρείται και μικρός αριθμός ουδετερόφιλων . Αρ- 

θροιση τέτοιων μη φυσιολογικών κυττάρων δεν είνα ι μοναδική στις 

παθήσεις του διάμεσου ιστού. Το ίδ ιο  συμβαίνει π.χ στην πνευμονι- 

οκοκκιχη πνευμονία, οπού οι κυψελίδες πλημμυρίζουν με πολυμορφο

πύρηνα. Παρ'ολα αυτα, οτην πνευμονία ο πληθυσμός των φλεγμονωδών 

κυττάρων ξαναγυριζει στο φυσιολογικό μετά απο λίγες μερες ενω 

στην ιδιοπαθή διάμεση ινωση και τη σαρκοειδωση, διατηρείται του

λάχιστον για  μήνες. Η επι μήνες διατήρηση της φλεγμονής σημαίνει
7 8οτι υπάρχει μηχανισμός που τη συντηρεί. Εχει δειχτεί πρόσφατα * 

οτι όταν φυσιολογικά μακροφαγα ή λεμφοκύτταρα ενεργοποιηθούν μπο

ρούν, εκκρινοντας χημειοτακτικους ή ανασταλτικούς παράγοντες, να. 

επηρεάσουν την κυκλοφορία φλεγμονωδών κυττάρων προς το πνευμόνι-



Iltv I .  Δράση φλεγμονωδών και. ανοσοδραστικων κυττάρων στην κυφελι- 

διτιδα·

Κύτταρο Δράση

Μακροφαγο -Ελευθερώνει μεσολαβητές φλεγμονής(ρίζες υπερο- 

ξε ίδιων και υδροξυλίων,παράγοντες συμπληρώμα

τος, προσταγλανδινες,κολλαγοναση,ελασταση κ·α) · 

-Τροποποιεί την κυκλοφορία φλεγμονωδών κυττάρων 

(χημειοτακτικος παράγοντας ουδετερόφιλων,χημειο- 

τακτικος παράγοντας λεμφοκυττάρων)

Τ-Λεμφοκυτταρο -Ελευθερώνει μεσολαβητές λειτουργίας φλεγμονω

δών κυττάρων: λεμφοκινες(παράγοντες αναστολής 

μετανάστευσης μακροφαγων, αναστολής λευκοκυττά

ρων, χημειοτακτικος μονοπύρηνων,ενεργοποίησης 

μακροφαγ ων) .

-Τροποποιεί τη δράση των Β-λεμφοκυτταρων

•
Β-Λεμφοκύτταρο -Παραγει ανοσοσφαιρινες

Ουδετερόφιλο -Ελευθερώνει μεσολαβητές φλεγμονής(ρίζες υπερο- 

ξείδιων και υδροξυλίων,μυελοϋπεροξειδαση, κολ- 

λαγοναση,ελασταση ,καθεφινες,β-γλυκουρονιδαση) · 

-Ενεργοποιεί μηχανισμούς κυτταρικής φλεγμονής·
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κο παρέγχυμα. Ετσι, κυφελιδικα μακροφαγα, εκκρινοντας χημείο τακτι

κό παραγοντα πολυμορφοπύρηνων, προκαλουν αθροιση και ενεργοποίηση 

τους ενω εκκριση χημειοτακτικου παραγοντα απο τα ενεργοποιημένα 

Τ-λεμφοκυτταρα προσελκύει και ενεργοποιεί μονοπύρηνα με αποτέλε

σμα το σχηματισμό κοκκιώματος.

Η αυτοτροφοδοτουμενη αυτή συνεχής παρουσία φλεγμονωδών κυττάρων 

εχει σαν αποτέλεσμα χρονιά φλεγμονή. Η χρονιά φλεγμονή προκαλει 

καταστροφή κυττάρων του διάμεσου ιστού, αυΕηση του αριθμού μεσεγ- 

χυματικων·κυττάρων απο αυξητικό παραγοντα που εκκρίνουν τα μακρο

φαγα και μεταβολές στη διαταζη των κυττάρων λογω καταστροφής μιας 

ουσίας που κανονίζει την'κυτταρική τοπογραφία απο λυσοσωματα των 

πολυμορφοπύρηνων. Οι μηχανισμοί αυτοί δεν καλύπτουν όλες τ ις  δια

ταραχές του συνδετικού ιστού’ ε ίνα ι όμως φανερό οτι ο αριθμός, ο 

τύπος και η ενεργοποίηση των ποικίλων φλεγμονωδών και ανοσοδραστι- 

κων κυττάρων εχει καθοριστική σημασία για τον τύπο και το βαθμό 

της βλάβης.

Ε. Αποτελέσματα της βλάβης του διάμεσου συνδετικού ιστού του 

πνεύμονα* ινωση -  καταστροφή

1. Αποτελέσματα της κυψελιτιδας:διάχυτη διάμεση ινωση

Πολλοί απο τους μηχανισμούς βλάβης του διάμεσου συνδετικού 

ιστού όπως η μεταβολή των κυττάρων του και οι φλεγμονώδεις και α- 

νοσολογικες διαταραχές της κυψελιτιδας έχουν σαν τελική καταληΕη 

διάχυτη διάμεση ινωση. Ο ινώδης συνδετικός ιστός εχει κι αυτός κολ

λαγόνο τυπου I  και I I I  αλλα η μεταΕυ τους σχέση, που φυσιολογικά* 

ε ίνα ι περίπου 2:1, αυζανεται με επικράτηση του κολλαγόνου I ,  οι ι -  

νες του οποίου έχουν χάσει την αρχιτεκτονική τους και η τριπλή έ

λικα εχει Εεφτισει. Οι δομικές αυτές μεταβολές είνα ι το αποτέλε

σμα δράσης της κολλαγονασης που ανιχνεύεται ελεύθερη μέσα στις κυ—
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ψελιδες και το διάμεσο ιστό άρρωστων με διάχυτη διάμεση ινωση .

Οι μεταβολές στη σχέση κολλαγόνου I  και I I I  οφείλονται σ τ ις  μετα

βολές του κυτταρικού πληθυσμού.

2. Ινωση ή καταστροφή;

Οι χρονιές μη λοιμώδεις διαταραχές του πνευμονικου παρεγχύ

ματος διακρινονται α) σ'αυτες που χαρακτηρίζονται απο πάχυνση του 

κυψελιδικου τοιχώματος με μεταβολή στη σύνθεση των κυττάρων ι (διά

χυτη διάμεση ινωση) και β) σ'αυτες που έχουν σαν κύριο γνώρισμα 

την καταστροφή του κυψελιδικου τοιχώματος(πνευμόνικο εμφύσημα), η 

. σημαντικότερη έννοια που προεκυψε απο τη μελετη των δυο αυτών ομά

δων ε ίνα ι ο τ ι10 και σ τ ις  δυο προηγείται παρατεταμενη φλεγμονή του 

πνευμονικου παρεγχύματος δηλαδη κυψελιδιτιδα. Το αν η κυψ ελ ιδ ιτ ι- 

δα αυτή θα εξελιχθεί σε ινωση Α  καταστροφή θα εξαρτηθει απο την 

ένταση, και το χαρακτήρα της φλεγμονής (αριθμός ενεργοποιημένων κυτ

τάρων, επικράτηση λεμφοκυττάρων Α πολυμορφοπύρηνων) κ ι απο τη δυ

νατότητα άμυνάς του κυψελιδικου ιστού απέναντι στα εχθρικά φλεγμο

νώδη στοιχεία.

Η σημασία των αμυντικών μηχανισμών φαίνεται απο το π ιο κάτω 

παράδειγμα. Τοσο η ιδιοπαθής πνευμονικη ινωση οσο και το κάπνισμά 

προκαλουν χρονιά συγκέντρωση ουδετερόφιλων στον πνεύμονα**'. Η ι 

διοπαθής πνευμονικη ινωση ε ίνα ι το κλασσικό παράδειγμα ινωσης ενω 

το κάπνισμά το κλασσικό α ίτ ιο  εμφυσήματος, δηλαδη καταστροφής. Η 

διάφορά βρίσκεται στον τύπο άμυνάς. Συγκεκριμένα στην πνευμονικη 

ινωση ο ι βλαπτικές ουσίες ε ίνα ι κολλαγοναση και ελασταση. Ενω ό

μως η κολλαγοναση προκαλει ινωση# Π ελασταση δεν προκαλει βλάβη 

γ ια τ ί η χρονιά φλεγμονή προκαλει άμεση αύξηση της αχ- αντιθρυψι-
*· V
vnc,- που αναστελει τη δράση της ελαστασης. Ο πνεύμονας του καπνι

στή αντίθετα, οχι μονο δεν εχει αυξημένη ποσότητα αχ-αντιθρυφινης
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σαν αντίδραση σε χρονιά φλεγμονή, αλλα εχει μειωμένη δραστικοτη-

τα του ένζυμου αυτου σαν αποτέλεσμα άμεσης τοζικης δράσης ουσιών
12που απελευθερώνονται με το κάπνισμά . Ετσι η ελασταση που παρα- 

γεται απο τα μακροφαγα και ιδίως τα πολυμορφοπύρηνα που αφθονουν 

στους καπνιστές δρα ανενόχλητη καταστρεφοντας το πνευμονικο παρέγ

χυμα.

Στ. Υποθέσεις γ ια  τους μηχανισμούς πνευμονικης Βλάβης στα 

αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα

Ολα τα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα μπορούν να προσβάλουν το

διάμεσο συνδετικό ιστό του πνεύμονα. Μολονοτι για την παθογενεια

της προσβολής αυτής μονο υποθέσεις γίνονται ακόμη, η εκτίμηση των

περισσότερων ερευνητών είναι οτι για κάθε αυτοανοσο ρευματικό νόσημα η

προσβολή αποτελεί " ίδ ια  οντότητα" με διαφορετική παθογενεια, δια-
m

φορετικη κλινική εικόνα, διαφορετική πρόγνωση και θεραπεία .Επί

σης, σαν ομαδα η προσβολή στα ΛΡΝ αποτελεί διαφορετική οντότητα 

απο αλλα νοσήματα που προσβάλουν το διάμεσο συνδετικό ιστό. Ομως 

ακόμα και αν αυτό αποδειχτεί σωστό η δυσκολία διάκρισης κλινικά, 

ακτινολογικά,λειτουργικά και ακόμα παθολογοανατομικα της πνευμο- 

νικης συμμέτοχης των αυτοανοσων ρευματικών νοσημάτων απο ιδιοπα

θή πνευμονικη ινωση εχει δημιουργήσει καποια συγχιση. Αυτή ενισχυ- 

θηκε απο το γεγονος οτι σ'ενα πααοστο 10-25% των άρρωστων με ιδ ιο 

παθή ινωση εχουμε ορολογικες και σπανιότερα, ακόμα και κλινικές 

εκδηλώσεις αυτοανοσων νοσημάτων, ενω σε ελάχιστες περιπτώσεις ε- 

χουμε και κυκλοφορούντο ανοσοσυμπλεγματα . Παρ'ολες αυτές τ ις  ο- _ 

ριακες καταστάσεις θεωρούμε οτι τα ανοσοσυμπλεγματα αυτα δεν απο

τελούν συστηματικές ανοσολογικες εκδηλώσεις όπως συμβαίνει στα 

ΑΡΝ1'*. Η πνευμονικη βλάβη στα ΑΡΝ παρουσιάζει πολλές ομοιότητες* 

με τη βλάβη της χρονιάς σπειραματονεφριτιδας με εναπόθεση ανοσο-
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συμπλεγματων13. Οπως ε ίνα ι γνωστό, χορηγηση του ίδ ιου  αντιγόνου 

σε πειραματόζωό σε μικρές δόσεις προκαλει χρονιά σπειραματονεφρι- 

τιδα και πνευμονιτιδα μ'εναποθεση συμπλέγματος αντιγόνου αντισώ

ματος· Η εναπόθεση αυτή μπορεί να προκαλεσει απόφραξη πνευμονικών 

τριχοειδών και αγγειίτ ιδα. Βλέπουμε δηλαδη οτι το ίδ ιο  αντιγόνό 

μπορεί να προκαλεσει συγχρόνως αγγε ιίτ ιδα  και πνευμονικη βλάβη·

Ανοσοσυμπλεγματα κυκλοφορουν στα ΑΡΝ κ ι έχουν ανιχνευθει στις 

κυψελίδες και τα πνευμονικα τριχοειδή άρρωστων με συστηματικό ε -  

ρυθηματωδη λύκο15. Τα ανοσοσυμπλεγματα αυτα μπορούν να ενεργοποιή

σουν συμπλήρωμα με αποτέλεσμα απελευθέρωση αγγειοδραστικων αμινων 

απο αιμοπετάλια και βασεοφιλα, αύξηση της διαβατοτητας των τρ ιχο

ειδών και διευκόλυνση εναπόθεσης ανοσοσυμπλεγματων. Ευγχρονως χη- 

μειοτακτικοι παράγοντες που απελευθερώνονται κατα την ενεργοποίη

ση του συμπληρώματος προσελκύουν πολυμορφοπύρηνα. Αυτα με τη σ ε ι

ρά τους απελευθερώνουν ενδοκυτταρικα λυσοσωματικα ένζυμα που προ-
13καλούν βλάβη του πνευμονικου παρεγχύματος και των αγγείων . Αλ

λος μηχανισμός με τον οποίο ανοσοσυμπλεγματα προσελκύουν φλεγμο

νώδη κύτταρα στον πνεύμονα ε ίνα ι η αντίδραση με μακροφαγα. Ανοσο

συμπλεγματα έχουν βρεθεί μέσα σε κυψελιδικα μακροφαγα τα οποία κι 

ερεθίζουν με αποτέλεσμα εκκριση χημειοτακτικου παραγοντα που προ

σελκύει πολυμορφοπύρηνα στον πνεύμονα16.

Εκτος απο τη βλάβη απο την παραγωγή ανοσοσυμπλεγματων, κυψε- 

λιδικη και αγγειακή βλάβη στα ΑΡΝ μπορεί να προκληθει με αντιδρά

σεις κυτταρικής ανοσίας. Αυτό (ραίνεται ο τ ι συμβαίνει οπού εχουμε 

τοπική συγκέντρωση λεμφικού ιστού στον πνεύμονα, όπως στο σύνδρο

μο Sjdgron.
<

Οι υποθέσεις για τους μηχανισμούς αυτους ε ίνα ι μονο ενα . με-
0

ρος απο την προσπάθεια που γ ίνετα ι για την κατανόηση της παθογε-
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νειας της πνευμονικης συμμέτοχης στα ΑΡΝ.

Ζ, Αξιολόγηση της πνευμονικης συμμέτοχης στα αυτοανοσα ρευ

ματικά νοσήματα

Για  να αξιολογήσουμε σωστά τη συμμέτοχη του αναπνευστικού συ

στήματος στα ΑΡΝ πρεπει να ελεγξουμε κλινικά, ακτινολογικά, λει·*- 

τουργικα και οπού χρειάζεται και παθολογοανατομικα όλες τ ις  όψεις 

της παθολογίας του θώρακα, σ'ολους τους άρρωστους με τέτοια νοσή

ματα- Αυτή η τελείως αντικειμενική αντιμετώπιση είνα ι αναγκαία 

προκειμενου να είμαστε βέβαιοι οτι δεν εχουμε αποκλείσει πλευρες 

της παθολογίας του αναπνευστικού οχι συνηθισμένες στα νοσήματα αυ- 

τα, που έχουν σαν κύριο στοχο το συνδετικό ιστό του πνεύμονα και 

του υπεζωκοτα. Ετσι το ιστορικό πρεπει να καλύπτει κάθε πνευμονι- 

κο σύμπτωμα και κάθε στοιχείο του ατομικού αναμνηστικού και οχι 

π.χ μονο ελεγχο δύσπνοιας και ξερού βηχα που χαρακτηρίζουν την προ

σβολή του διάμεσου πνευμονικου ιστού ή ιστορικό πλευρίτιδας τοσο 

συχνό σε πολλά ρευματικά νοσήματα. Το ίδ ιο  πρεπει να ισχύει και 

για τη φυσική εξεταση, την ακτινογραφία θώρακα και τ ις  λειτουργι

κές δοκιμασίες. Επειδή όμως οι άλλες κλινικές εκδηλώσεις όπως 

πλευρίτιδα ή πνευμονικη πυκνωση και απλό είνα ι να αξιολογηθούν 

και δεν αποτελούν κοινο γνώρισμα όλων των ΑΡΝ, θα ασχοληθούμε στο 

κεφαλαίο αυτό με την αξιολόγηση της παθολογίας του διάμεσου πνευ- 

μονικου ιστού που και αποτελεί κοινο γνώρισμα των νοσημάτων αυ

τών και υποτίθεται οτι ε ίνα ι δύσκολο να διαγνωσθει κλινικά,τουλά

χιστον στα αρχικα στάδιά. Και ε ίνα ι αυτή ακριβώς η δυσκολία που - 

δημιουργεί τη διάφορά'πνευμονικης συμμέτοχης αναλογα με το αν χρη

σιμοποιούνται κλινικά -  ακτινολογικά ή λειτουργικά και παθολογοα—

νατομικα κριτήρια
ο
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1. Κλινική αΕι»ολογηση.

Οι πιο συχνές κλιν ικές εκδηλώσεις που θα κανουν τον άρρωστο

με παθολογία του διάμεσου πνευμονικου ιστού να ζητησει ιατρική

συμβουλή είνα ι η δύσπνοια μετά απο κόπωση και ο ξερός βηχας. Η

δύσπνοια φαίνεται οτι οφείλεται συχνά σε ερεθισμό ειδικών υποδο-
17

χεων που βρίσκονται μέσα στο πνευμονικο παρέγχυμα (παρατρι-χο- 

ε ιδ ικο ι υποδοχείς = ju x tacap llla ry  receptors) κ ι επηρεάζονται α

πο διαταραχή της αρχιτεκτονικής του διάμεσου ιστού, καθώς καίσ ιο  

αυ£ημενο έργο αναπνοής που απα ιτε ίτα ι γ ια  την υπερνικηση των ελα

στικών δυνάμεων που ε ίνα ι αυξημένες στα νοσήματα αυτα.υταν η βλά

βη προχωρήσει και αρχίσει να εμφανίζεται υποΕαιμια, αυτό αποτελεί 

ερέθισμα για υπεραερισμό και το αίσθημα της δύσπνοιας επ ιτε ίν ετα ι.

Η διαταραχή της αρχιτεκτονικής του διάμεσου ιστού υποτίθεται 

οτι ερεθίζει και υποδοχείς ερεθισμού με αποτέλεσμα βηχα μη παραγω

γικό που αποτελεί το δεύτερο κλινικό χαρακτηριστικο.Υποδοχεις γ ια  

βηχα όμως, υπαρχουν μονο στο λαρυγγα, τραχεία και μεγάλους βρογ -

χους ενω μονο σε πειραματόζωα έχουν βρεθεί μέσα στο πνευμονικο πα-
17ρεγχυμα. Ετσι ο "ερεθισμός” αυτός δεν ε ίνα ι απόλυτα τεκμηριωμένος . 

Τα συμπτώματα αυτα μπορούν να μας οδηγησουν στη διάγνωση παθολο -  

γιας του διάμεσου ιστού αλλα δεν μπορούν βέβαια να μας δώσουν πλη

ροφορίες για το βαθμό ;ης συμμέτοχης αυτής, αφού ε ίνα ι τελείως υ

ποκειμενικά.

Η φυσική εΕεταση μας βοήθα σημαντικά στην ανίχνευση παθολο -

γιας του διάμεσου ιστού. Χαρακτηριστικοί ε ίνα ι ο ι λεπτοί τρ ιζοντες

τελοεισπνευστικοι επιπρόσθετοι ήχοι αναπνοής που ακουγονται σ τ ις

βάσεις των πνευμονών σε καθιστη θέση και εξαφανίζονται κατα την

κατάκλιση. Οφείλονται στη διανοιΕη κλειστών αεραγωγών. Το κ λ ε ισ ι-  
0

μο αυτών των αεραγωγών κοντά στο επίπεδο της λειτουργικής υπολει- 

πομενης χωρητικότητας συμβαίνει σ τ ις  βάσεις των πνευμονών, λογω
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βαρυτητας, σε καταστάσεις που εχουμε ελαττωμένο συντελεστή ενδο- 

τικοτητας (αυξημένη ελαστικότητα), όπως στα νοσήματα του διάμε

σου πνευμονικου ιστού.

Οταν η πάθηση του διάμεσου ιστού προχωρήσει μπορεί να εμφα

νιστούν κυάνωση, πληκτροδακτυλια και σημεία δεξιάς καρδιακής κάμ

ψης.
2. Ακτινολογική αξιολόγηση

Η ακτινογραφία θώρακα μπορεί να ε ίνα ι το πρώτο εύρημα που θα 

οδηγήσει στη διάγνωση. Η χαρακτηριστική όμως εικόνα με τ ις  διάχυ

τες δικτυοοζωδεις σκιάσεις εχει βρεθεί οτι μπορεί να απουσιάζει 

τελείως σε ποσοστο 10-30% άρρωστων με βιοψικα τεκμηριωμένη παθο- 

λόγια διάμεσου ιστού * 9 . Επίσης, προσπάθειες να συσχετιστεί

η ένταση των ακτινολογικών ευρημάτων με τη βαρύτητα της συμμετο- 

χης του συνδετικού ιστού έχουν αποτυχει * . Τέλος είναι φανερό

οτι η ακτινογραφία θώρακα δεν μπορεί να εκτιμήσει ενεργό κυψέλι- 

τιδα και να διαφοροδιαγνωσει αναμεσα σε αρχικα στάδιά .και .τελικά, δηλαδη μη 

αντιστρεπτή διάχυτη Ριαμεση ινωση.

Μια εξεταση που φαίνεται οτι μπορεί να εκτιμήσει την κυψελι- 

τιδα  που προηγείται απο τ ις  μόνιμες αλλοιώσεις του διάμεσου πνευ- 

μονικου ιστού ε ίνα ι το σπινθηρογράφημά πνεύμονα με ραδιενεργό Gal-
14 111

lium 67 * .Τ ο  ισοτοπο αυτό συγκεντρώνεται στο πνευμονικο παρέγ

χυμα μονο όταν υπάρχει φλεγμονή. Η εξεταση αυτή δεν μας δ ίνε ι βέ

βαια πληροφορίες για ειδική νοσο, μπορεί όμως να εκτιμήσει το βαθ

μό της κυψελιτιδας και να χρησιμεύσει έτσι σαν οδηγος στη , θερα-- 

πευτικη αντιμετώπιση.

3. Λειτουργική αξιολόγηση

Η ομοτιμη ελάττωση των όγκων του πνεύμονα,(ζωτική χωρητικό

τητα, ολική χωρητικότητα), η μείωση του συντελεστή διάχυσης και



• 4 -21-

—  20 
η διατήρηση φυσιολογικής ή ακόυα και augnuevnc σχέσης FEV1-/FVC

είνα ι η κλασσική λειτουργική τριαδα της παθολογίας του διάμεσου 

ιστού1*’1**. Αυξημένη σχέση FEVi/FVC είχε ηδη το 1961 αποδοθεί στην 

ελαττωμένη ζωτική χωρητικότητα αλλα και σε ψηλό εκιτνευστικο ρου 

λόγω αυξημένου συντελεστή ελαστικότητας* Αλλες λειτουργικές εξε

τάσεις που ενισχύουν τη διάγνωση ε ίνα ι η σχέση ογκου / πίεσης που 

ε ίνα ι ελαττωμένη (μειωμένος συντελεστής ενδοτικοτητας), η μεγίστη  

διαπνευμονικη πίεση που ε ίνα ι αυξημένη και τα αέρια αίματος που 

δείχνουν υποξαιμια που χειροτερεύει μετά απο κόπωση . Ολες αυτές 

οι διαταραχές ε ίνα ι αντανακλαση της πάχυνσης του διάμεσου ιστού 

με αποτέλεσμα περιοριστικού τυπου πνευμονοπάθειά, αύξηση του συ

ντελεστή ελαστικότητας και μείωση του συντελεστή διάχυσης. Μια

πρόσφατη ενδιαφέρουσα παρατήρηση ε ίνα ι ο τ ι σε πολλές παθήσεις που
2 3προσβάλλουν συνδετικό ιστό, μεταξύ των οποίων και ΑΡΝ' , εχουμε 

περιορισμό του ρου μέσα στους μικρούς ( < 2mm) αεραγωγούς. 0 περιο

ρισμός αυτός γίνεται αντιληπτός με μεθόδους όπως η καμπύλη ροής/ 

ογκου, ο ογκος σύγκλεισης και ο επηρεασμος του δυναμικού συντελε

στή ενδοτικοτητας απο την συχνότητα αναπνοής. Εμμεση εκτίμηση μπο

ρεί να γ ίν ε ι και με απλή σπιρομετρηση, αν υπολογίσουμε τη ροη κα- 

τα το μέσο της εκπνοης (FEF 25-75% * Εκπνευστικη ροη απο τα 25% 

εως τα 75% της β ία ια  εκπνεομενης ζωτικής χωρητικότητας).Το γεγο

νός οτι ο ι μικροί αεραγωγοί προσβάλλονται στα νοσήματα του διάμε

σου πνευμονικου ιστού δεν αποτελεί έκπληξη, αφού ε ίνα ι γνωστό ο

τ ι ο ι παθολογοανατομίες βλάβες στα νοσήματα αυτα δεν περιορίζο

νται στο "διάμεσο ιστό" δηλαδη στο μεταξύ των κυψελίδων και τρι -  

χοειδων διάστημά, αλλα επεκτεύνονται στα επιθηλιακά και ενδοθη-
W

λιακα.κύτταρα και ακόμα στους μικρούς αεραγωγούς, αρτηριδια και 

φλεβιδια*1·1*4. Ετσι ο ορος "νοσήματα του διάμεσου πνευμονικου ι -
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στου" etvai μάλλον avaupt^nc Λ  τουλάχιστον ατελής.

Οι πιο ευαίσθητες απο τ ις  εξετάσεις αυτές (ραίνεται οτι είναι
14 22η καμπύλη ογκου /  πίεσης και τα αέρια αίματος μετά κόπωση ’

4. Ιστολογικη αξιολόγηση

Η ιστολογικη εξεταση ε ίνα ι η τελική επιβεβαίωση της συμμέ

τοχης του διάμεσου πνευμονικου ιστού σε μ ια  παθολογική διεργασία. 

Απο την ιστολογικη εξεταση περιμένουμε την τελική απάντηση στα 

ακόλουθα ερωτήματα : αν συμμετέχει ο διάμεσος πνευμονικσς ιστός, 

ποσο μεγάλη ε ίνα ι η συμμέτοχη αυτή και ποιος ε ίνα ι ο τύπος και η 

ακριβής α ίτ ια  της παθολογοανατομικης εξεργασίας. Για  να εχουμε α

πάντηση σ'ολα αυτα τα ερωτήματα χρειαζόμαστε οσο γίνεται περισσό

τερό υλικό. Γ ι αυτό, αποδοτικότερος τροπος προσπέλασης θεωρείται 

η ανοικτή βιοψία πνεύμονα. Η εξεταση όμως αυτή εχει και ολα τα 

μειονεκτήματα δυσκολίας, κίνδυνου για τον άρρωστο και κοστους μιας 

ανοικτής θωρακοτομης με γενική νάρκωση . Ενας άλλος πολύ ασφαλέ

στερος τροπος ε ίνα ι η διαβρογχικη βιοψία του πνεύμονα μεσω βρογ

χοσκοπίου. Οι τεράστιες δυνατότητες που εδωσε στην βρογχοσκόπηση

το εύκαμπτο βρογχοσκοπιο (f le x ib le  fiberoptic  bronchoscope), και
24ο περιορισμός των επιπλοκών, το κανουν μέθοδο εκλογής * Οι μονα

δικές επιπλοκές της διαβρογχικης βιοψίας ε ίνα ι πνευμοθώρακας κι
2 4αιμορραγία σε ποσοστο 1-5% . Προσωπική μας εμπειρία ε ίνα ι οτι το

25ποσοστο αυτό ε ίνα ι ακόμα μικρότερο

Ειδ ικά  στα ΑΡΝ, οπού η συμμέτοχη του διάμεσου ιστού δεν παίρ

νε ι ειδ ική  μορφή, ο ι απαντήσεις που ζητάμε απο τη βιοψία πνεύμο

να ε ίν α ι:  α) αν συμμετέχει ή οχι ο διάμεσος πνευμονικος ιστός 

και β) αν υπάρχει ενεργή φλεγμονή· Συμμέτοχη π.χ του διάμεσου

πνευμονικου ιστού μπορεί να μας οδηγήσει στη διάγνωση σκληροδερ-
*

ματος σε άρρωστους με μονή κλινική εκδήλωσή φαινόμενό Raynaud ή
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να βοηθήσει στην επιβεβαίωση αμφίβολου συνδρόμου Sjogren κ.λ.π  

Ο τύπος της πνευμονιχης συμμέτοχης μπορεί και αυτός να καθοριστεί, 

με διαβρογχικη βιοψία αλλα οχι τοσο ικανοποιητικά oco με*, ανοικτή 

βιοψία πνεύμονα. Αλλα και μονή η γνώση του ο τ ι υπάρχει ενεργή 

φλεγμονή και οχι τελικό στάδιο ινωσης, κάτι που μπορεί · συνήθως 

να τεκμηριωθεί με διαβρογχικη βιοψία * μας ενδιαφέρει γ ια  τον κα

θορισμό της θεραπείας.

Μια άλλη δυνατότητα που μας παρεχει η βρογχοσκόπηση με εύ

καμπτο βρογχοσκοπιο ε ίνα ι η βρογχοκυψελιδικη εκπλυση(bronchoal- 

veolar lavage) 5 Έ ινα ι εξεταση απλουστατη και α ν α ίμ α κ τ η ς  την: ο

ποία μπορούμε να πάρουμε κύτταρα και αλλα στο ιχε ία  που βρίσκονται . 

στην επιφάνεια των κυψελίδων. Εχει δε ιχτε ί οτι τα στο ιχεία  αυτα

ε ίνα ι αντιπροσωπευτικά των φλεγμονωδών και ανοσολογικων διεργα-
5

σιων του διάμεσου ιστού .

0  συνδυασμός όλων αυτών των μεθόδων : κλ ιν ικής, ακτινολογι

κής, λειτουργικής και ιστολογικης, θα μας επιτρεψει να αΕιολογη-

σουμε τη συμμέτοχη του πνεύμονα στα ΑΡΝ. Η συμμέτοχη αυτή μπορεί *
να οφείλεται στο ίδ ιο  το ρευματικό νόσημα αλλα μπορεί και να ο

φείλεται σε ευκαιριακές λοιμωΕεις στα ανοσοκατασταλμενα αυτα .άτο

μά, σε χρησιμοποιούμενα φαρμαχα ή και σε τελείως άσχετες α ίτ ιε ς .

Ακολουθεί αναλυτική περιγραφή των κλινικών εκδηλώσεων της 

συμμέτοχης αυτής όπως ε ίνα ι γενικά παραδεκτή.

Η. Κλινικές εκδηλώσεις της συμμέτοχης του αναπνευστικού 

συστήματος στα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα 

Τα ΑΡΝ, αν και μοιράζονται κοινά κλινικά  και εργαστηριακά 

χαρακτηριστικά, μπορούν συνήθως να διακριθουν σε συγκεκριμένες 

οντότητες. Απο αυτα, η ρευματοειδής αρθρίτιδα, ο συστηματικός 

ερυθηματωδης λύκος, το σκληρόδερμα, η δερματομυοσιτιδα/πολυμυο-



ΠΙΝΑΚΑΣ I I .  Ταξινόμηση των αυτοανοσων ρευματικών νοσημάτων1 3

1. Κλασικα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα 

Ρευματοειδής αρθρίτιδα  

Συστηματικός ερυθηματωδης λύκος 

Σκληρόδερμα (προοδευτική συστηματική σκλήρυνσή) 

Δερματομυοσιτιδα και πολυμυοσιτιδα

Σύνδρομο Sjogren  

Μικτή κολλαγονικη νοσος

2. Αλλα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα
1

Αγκυλοποιητικη σπονδυλίτιδα 

Νοσος Αδαμαντιαδη-Behcet

Πνευμονικη αιμορραγία και σπειραματονεφριτιδα(σύνδρομό Good- 

Pastu re 's)

3. Συστηματικές α γγε ιίτ ιδες  

Οζωδης πολυαρτηριτιδα 

Αγγειίτ ιδα  απο υπερευαισθησία 

Κοκκιωμάτωση Wegener 

Λεμφοματοειδης κοκκιωμάτωση
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σιτιδα, το σύνδρομο Sjogren και. η μι·κτη κολλαγονι,κη νοσος θεωρού- 

νται τα κλασικα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα (m v I I )  . Κοντά σ ' 

αυτα, νοσήματα όπως η αγκυλοποιητικη σπονδυλίτιδα, η νοσος Αδαμα- 

ντιαδη-Behcet κ.α έχουν κοινά χαρακτηριστικά με τα κλασικα ΛΡΝ 

αλλα και σημαντικές διάφορες. Τέλος το φασμα των ΑΡΝ συμπληρώνε

ται με τ ις  διάφορες α γγε ιίτ ιδες  όπως η κοκκιωμάτωση Wegener, η ο- 

ζωδης πολυαρτηριτιδα κ.α.

Αντικείμενο της μελετης ε ίνα ι η συμμέτοχη του αναπνευστικού 

συστήματος στα κλασικα αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα. Οι κλ ιν ικές  

εκδηλώσεις της συμμέτοχης αυτής όπως ε ίνα ι γενικά παραδεκτές πε

ρ ί γράφονται πιο κάτω. Επίσης περίγράφονται παρόμοιες εκδηλώσεις 

απο χρησιμοποιούμενα φαρμακα.

2 6Ηδη απο το 1948 ο ι Ellman και B e ll είχαν παρατηρήσει οτι η

Ρ.Α δεν περιορίζεται παντα σ τ ις  αρθρώσεις αλλα μπορεί να εχει και

πνευμονικες εκδηλώσεις. Σήμερα ε ίνα ι απόλυτα σαοες ο τ ι πνεύμονες 
%

και υπεζωκοτας μπορούν να προσβληθούν από τη Ρ.Α.Η προσβολή αυτή 

συνήθως συμβαδίζει με φανερή αρθρίτιδα, αλλα σε μικρό ποσοστο(

1 0 %) μπορεί να προηγείται απο όλες τ ις  άλλες κλ ιν ικές εκδηλώσεις 

της Ρ.Α. Οι μορφές που παίρνει η προσβολή του αναπνευστικού συστή

ματος ε ίνα ι συνήθως:

α) πλευρίτιδα με ή χωρίς υπεζωκοτικη συλλογή 

β) διάχυτη διάμεση ινωση 

γ) νεκροβιωτικα ο ζ ίδ ια

δ) ρευματοειδής πνευμονοκονιωση (σύνδρομο Caplan)

* ε) πνευμονικη αρτηριτιδα και υπέρταση 
# *

* α) Πλευρίτιδα με ή χωρίς υπεζωκοτικη συλλογή

Etvat η jnio συχνή εκδήλωσή Ρ.Α στο θώρακα, τουλάχιστον, νεκρό-*
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ψικα, οπού εμφανίζεται σα συλλογή, ή έστω σαν παχυπλευριτιδα σε 

ποσοστο 50%. Κλινικά ε ίνα ι συνήθως σιωπηλη και ανιχνευεταί μονο 

ακτινολογικά στο 1/3 των περιπτώσεων. Μπορεί να είνα ι μονόπλευ

ρη ή αμφοτεροπλευρη και συνήθως συνδυάζεται με υποδόρια ρευματι

κά ο ζ ίδ ια , θετικό ρευματοειδή παραγοντα, και σε ποσοστο 30% με 

ενδοπνευμονικες εκδηλώσεις. Πολλές φορές επιμενει για  μήνες ή 

χρονιά. Συμβαίνει συχνότερα σε άντρες (7-9%) παρα σε γγυναικες 

(1,6%) αν και η Ρ.Α ε ίνα ι νοσος των γυναικών.

Τα χαρακτηριστικά του πλευριτικου υγρου είναι χαρακτηριστι-τ-

κα εξιδρώματος υγρού LDH °ΎΡ°υ
λεύκωμα, ορού α ίμα τος ' ' ; ,και. LDH ορου aL1Jjaxos

y  0,6, LDH^  200 mg/100ml)ue πολυμορφοπυρηνικο τύπο και πολύ.χα- 

μήλες τ ιμές  σακχαρου (<25 mg/100ml). Τοσο χαμηλές τιμές .ε ίνα ι 

πρακτικά παθογνωμονικες γ ια  Ρ.Α και μάλλον οφείλονται σε διαταρα

χή μεταφοράς του σακχαρου. Ο ρευματοειδής παράγοντας μπορεί να 

ε ίνα ι θετικός στο υγρό και το συμπλήρωμα μειωμένο20.

Βιοψία υπεζωκοτα μπορεί να δε ίξε ι μη ειδική φλεγμονή, αλλα 

μπορεί να δ ε ίξ ε ι και κοκκιωματωδεις αλλοιώσεις ιόιες με τα- υποδό

ρια ρευματικά οζ ίδ ια . Η θετική αυτή βιοψία υπεζωκοτα μαζί με την 

πολύ χαμηλη τιμή σακχαρου μας βοήθα πολύ στη διαφορική διάγνωση 

απο υπεζωκοτικη συλλογή του συστηματικού ερυθηματωδη λυκου.

Β) Διάχυτη διάμεση ινωση 
31Παλιότερα , μονο με κλινικά και ακτινολογικά κριτήρια η 

ανίχνευση συμμέτοχης του διάμεσου πνευμονικου ιστού ήταν σπάνιά 

(1,6%). Πιο πρόσφατες μελετες με κριτήρια λειτουργικά ανεβάζουν ' 

τη συχνότητα σε 30-40% * ενω βιοψία πνεύμονα δ ίνε ι στην ίδ ια

εργασία παθολογία του διάμεσου ιστού σε ολους τους ασθενείς που 

εγινε βιοψία, συμπεριλαμβανομένων κι. αυτών με αρνητική ακτινογρα

φία θώρακα. Η παθολογία αυτή του διάμεσου ιστού είναι κλινικά a-r
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κτινολογικα, λειτουργικά και παθολογοανατομία αδύνατο να διαχω

ρ ιστεί απο ιδιοπαθή πνευμονικη ινωση. Ευνηθως συμβαίνει σε άρρω

στους με γνωστή Ρ.Α αλλα μπορεί σπανιότερα να εκδηλωθεί μήνες ή 

και χρονιά πριν απο την εμφάνιση αρθρίτιδας.

Οι λειτουργικές δοκιμασίες του πνεύμονα ε ίνα ι τυπικές ,περιο-

ριστικου συνδρόμου με μειωμένο συντελεστή διάχυσης. Πρόσφατα ε -
3ΐ*

χει περιγράφει υποομάδα με συμμέτοχη των μικρών αεραγωγών που 

δεν αποκλείεται όμως να οφείλεται στο οτ ι ολοι ο ι άρρωστοι της 

εργασίας αυτής ήταν καπνιστές.

γ) Νεκροβιωτικα οζίδια
Ευνηθως συνυπάρχουν με υποδόρια ο ζ ίδ ια , με τα οποία έχουν 

ίδ ια  παθολογοανατουικη εικόνα. Ε ίνα ι συνήθως πολλαπλά, απο λίγα  

χιλιοστά εως 7cm σε διάμετρο, αλλα μπορεί σπανιότερα να είναι μο- 

νηρη. Ευνηθως δε δίνουν συμπτώματα έκτος αν τακουν, πραγμα οχι 

σπάνιο, οποτε μπορεί να εκδηλωθούν με βηχα ή αιμόπτυση. Οταν ε ί 

ναι μεγαλα ή μονηρη πρεπει να διαφοροδιαγνωστουν απο νεοπλασία 

ή αλλα α ίτ ια  νομισματοειδων σκιάσεων.

δ) Ρευματοειδής πνευμονοκονιωση (σύνδρομο Caplan)

Απο το 1953 που ο Caplan περιεγραψε ρευματοειδή ο ζ ίδ ια  σε

ανθρακωρύχους της Ουαλλιας, έχουν περιγράφει με εισπνοή πυριτίου * 
28 29 30, αμίαντου , αλουμίνιου κ.λ.π. Παθολογοανατομικα δε διαφέ

ρουν απο τα νεκροβιωτικα ο ζ ίδ ια  που παρατηρούνται σε Ρ.Α χωρίς 

πνευμονοκονιωση, παρα στη παρουσία της εισπνεομενης σκληρογόνου 

ουσίας στη κεντρική νεκρωτικη ζώνη. Κι αυτα παραμένουν κλινικά  

σιωπηλά έκτος αν τακουν.
*

* * ε) Πνευμονικη αρτηριτιδα και υπέρταση
* — 
Επανια κλινική εκδήλωσή με χαρακτηριστικά ομοια με την ι

διοπαθή πνευμονικη υπέρταση.
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Η συμμέτοχη του αναπνευστικού στην κλινική εικόνα του συστη

ματικού ερυθηματωδη λυκου (ΣΕΑ) είχε περιγράφει ηδη απο -τον Osier 
35το 1904 . Σήμερα ξερουμε οτι πνεύμονες και υπεζωκοτας προσβαλλο-

36,37
ντα ι συχνά απο ΣΕΛ. Η προσβολή αυτή φτάνει σε ποσοστο 50-70% 

σ τ ις  βαρύτερες περιπτώσεις ΣΕΛ. Οι διάφοροι τροποι προσβολής ε ι -

Πλευριτιδα με ή χωρίς υπεζωκοτικη συλλογή 

Ατελεκτασιες

Ουραιμικο πνευμονικο οίδημα 

Οξεία πνευμονιτιδα . _

Διάχυτη διάμεση ινωση 

Διαταραχές λειτουργίας διαφραγματος

Πλευρίτιδα με ή χωρίς υπεζωκοτικη συλλογή

Οπως και στη ρευματοειδή αρθρίτιδα, ε ίνα ι η πιο συχνή θωρα-

κικη εκδήλωσή του ΣΕΛ και ε ίνα ι παρούσα σε κάποιο στάδιο της νοσσυ
13σε ποσοστο που «ρτανευ ως 75% · Αξίζει, να σημειωθεί οτι μπορεί να

3 8ε ίνα ι απο τ ις  πρώτες εκδηλώσεις της νοσου .Αντίθετα με τη ρεύμα-·- 

τοειδη αρθρίτιδα, ε ίνα ι συχνά αμφοτεροπλευρη. Το υγρό ε ίνα ι ε ξ ί

δρωμα με ψηλό λεύκωμα και LDH αλλα οχι χαμηλό σακχαρο ενω σπορα

δικά μπορούν να βρεθούν κύτταρα λυκου.Η βιοψία δεν ε ίνα ι χαρακτη

ριστική  όπως συμβαίνει συχνά στη ρευματοειδή αρθρίτιδα.

β) Ατελεκτασιες

Τμηματικές ή υποτμηματικες συνήθως στους κάτω λοβους συνυ -  

παρχουν με.υπεζωκοτικη .συλλογή και διαταραχή της Λειτουργίας του 

διαφραγματος.
\ · ' # ' V

γ) Ουραιμικο πνευμονικο οίδημα 

Συνέπεια της νεφρικής ανεπάρκειας του ΣΕΛ με κλοκχακη εμφα-

α)

β)

γ)

δ)

ε)

στ)

α)



νιση "πεταλούδας” δηλαδη ασακρων κυψελιδικων διηθήσεων, κυρίως γυ
13

ρω απο τ ις  πύλες και στα κάτω πνευμονικα πεδία .

δ) Οξεία πνευμόνιτιδα

Προσβολή του πνευμόνικου παρεγχύματος που εμφανίζεται στην 

ακτινογραφία θώρακα σαν ασαφείς περιοχές αυξημένης σκιαγράφησης 

ή εκτεταμενες μονόπλευρες ή αμφοτεροπλευρες πνευμονικες πυκνώσεις 

ε ίνα ι μ ια  γνωστή εκδήλωσή του ΣΕΛ. Παρ'ολα αυτα, εικόνα πνευμο -  

νιας σ'άρρωστο με ΣΕΛ σηναινει λοιμώδη επιπλοκή μέχρι να αποδειχ -  

τε ι το αντίθετο. Επειδή ο ι πνευμονικες λοιμώξεις αποτελούν το 

50% των θωρακικων εκδηλώσεων του ΣΕΛ και επειδή μ ιζ ι με τις νεφρι

κές βλάβες ε ίνα ι η κυρία α ίτ ια  θανατου, η αντιμετώπιση με τη κα

τάλληλη αντιβίωση πρεπει να ε ίνα ι άμεση και αποτελεσματική .Οταν · 

όμως μ ια  πνευμονικη διηθηση δεν αποδεικνυεται λοιμώδης και δεν υ -  

ποχωρει με αντιβίωση θεωρούμε οτι οφείλεται στον ίδιο τον ΣΕΛ και 

τη θεραπεύουμε με κορτικοστεροειδη, στα οποία συνήθως ανταπσκρι- 

νεται αμεσα.

έ) Διάχυτη διάμεση ινωση

Ε ίνα ι σπάνιά εκδήλωσή ΣΕΛ (περίπου 3%) τουλάχιστον κλιν ικά  

και ακτινολογικά αφού η εκδήλωσή αυτή δεν .ο.ναφερεται καθαλου στις 

περισσότερες μεγάλες σειρες άρρωστων με λύκο.

• στ) Δυσλειτουργία διαφραγματος με μείωση πνευμονικου ογκου

Οφείλεται σε διάχυτη μυοπάθειά του διαρραγματος. Εκδηλώνεται, 

με περιοριστικού τυπου πνευμονοπάθειά και επιτείνεται με τη κατά

κλιση. Δεν ε ίνα ι γνωστή ούτε η συχνότητα του φαινομένου, ούτε η
. 39φυσική του ιστορία, αφού μόλις πρόσφατα εχει περιγράφει

* ν JlQ22§£2I!:KD_222IB1i2Ii£B_2£^QQ2^2Q-lE2¥!:222U§^2-.2liiQG2§§2

§
Το πολυσυστηματικο αυτό νόσημα χαρακτηρίζεται απο προσβολή



του δέρματος και, των σπλάχνων. Και ενω ο ι δερματικές εκδηλώσεις 

κυριαρχούν κλινικά, οι σπλαχνικές βλάβες ε ίνα ι αυτές που καθορί

ζουν την επιβίωση. Η πνευμονικη συμμέτοχη μπορεί να πάρει τ ις  έ

ξης μορφές:

α) Διάχυτη διάμεση ινωση 

β) Πνευμονικη υπέρταση 

γ) Πνευμονία απο εισροφηση 

δ) Βρογχιολιοκυψελιδικο καρκίνωμα

α) Διάχυτη διάμεση ινωση

Οι περισσότεροι άρρωστοι με σκληρόδερμα εμφανίζουν κλινικά  

ή ακτινολογικά διάχυτη διάμεση ινωση. Σε νεκροψικο υλικό βρίσκε

τα ι σχεδόν σ'ολα τα περιστατικά40*1*1. Ε ίνα ι δηλαδη η κυρία πνευ- 

μονικη· εκδήλωσή του σκληροδέρματος, γνωστή απο πολύ παλια. Ηδη 

το 1870 ο Day είχε περιγράφει άρρωστη με σκληρόδερμα, δύσπνοια 

και τρ ιζοντες σ τ ις  βάσεις.

β) Πνευμονικη υπέρταση

Εχει βρεθεί σ'ολους τους άρρωστους με σκληρόδερμα που ετυχε
43να κανουν καθετηριασμό , συνήθως όμως δεν εκδηλώνεται κλινικά ή 

ακτινολογικα.

γ) Πνευμονία απο εισροφηση

Οι διαταραχές κινητικότητας του οισοφάγου, τοσο συχνές στο
44σκληρόδερμα, προκαλουν εισροφηση που εκδηλώνεται σαν πνευμονία 

δ) Βρογχιολιοκυψελιδικο καρκίνωμα

Η διάμεση ινωση του σκληροδέρματος μπορεί να μεταπεσει σε
45βρογχιολιοκυψελιδικο καρκίνωμα . Ενδείξεις για το συνδυασμό αυτό

4 6υπαρχουν απο το 1957 κι έχουν ενισχυθει απο τιςπροσρατες μελε*-
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Τελος, α ξ ίζε ι να σημειωθεί ο τ ι το χαρακτηριστικό "τεντωμένο 

δέρμα" του σκληροδέρματος 6 ε δημιουργεί αναπνευστικά προβλήματα 

ακόμα k l  όταν αφόρα στο θώρακα. Αυτό ε ίνα ι αντίθετο με οτ ι ήταν 

γενικά παραδεκτό μέχρι πριν λίγα χρονιά, οτι δηλαδη η δύσπνοια 

στο σκληρόδερμα οφείλεται σε πίεση του θωρακικου τοιχώματος απο 

το τεντωμένο δέρμα ·

!^ 02λυμ υ οσ ιτ ιδ α_3_Α ε9μ α τομ υ οσ ιτ ιδ α

Η πολυμυοσιτιδα ε ίνα ι μ ια  διάχυτη φλεγμονώδης διαταραχή των 

γραμμωτών μυων που προκαλει συμμετρική αδυναμία και ατροφία των 

• μυων λεκάνης, ωμού, λαιμού και φαρυγγα. Οταν συνυπάρχει το χαρα

κτηριστικό εξάνθημά μιλάμε για  δερματομυοσιτιδα. Πνευμονικη συμ

μέτοχη με βάση κλινικά και ακτινολογικά κριτήρια θεωρείται σπά

ν ιά  και μπορεί να πάρει ν ις  έξης μορφές:

α) Διάχυτη διάμεση ινωση (περίπου 50%**1) που σε αντίθεση με
5 2το σκληρόδερμα ανταποκρινεται στα κορτικοστεροειδη
1 3β) Πνευμονία απο εισροφηση λογω της δυσφαγίας και

*

γ}* Πνευμονικες διηθήσεις, ίσως σχετιζομενες με ληψη . roetho- 
53

trexate

Πρόσφατες μελετες όμως, βασιζόμενες σε λειτουργικές δοκιμα

σ ίες ανεβάζουν τη συμμέτοχη του αναπνευστικού σε 46%5** και 81% 55  

με τη μορφή περιοριστικής πνευμονοπάθειάς, προσβολής αναπνευστι

κών μυων και προσβολής μικρών αεραγωγών.

5 *.£uv$QQUQ_SiQgren

Το σύνδρομο Sjogren χαρακτηρίζεται απο διόγκωση παρωτίδας 

και άλλων σιελογονων αδένων και ξηρότητα στόματός, επιπεφυκοτων 

αλλα και άλλων βλεννογόνων. Συνυπάρχει συχνά με ρευαατοπαθειες 

αλλα' μπορεί να υπάρχει και αυτονομο. Το κύριο παθολογοανατομικο
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του χαρακτηριστικό ε ίνα ι π έντονη λεμφοκυτταρικη διήθηση tow ενδο -  

κρίνων αδένων που προσβάλλει.
' 1 3Π νευμον ίες  εκδηλώσεις ε ίνα ι συχνές και μπορεί να είνα ι 

αντανακλαση της ρευματοπαθειας με την οποία συνυπάρχει όπως: 

α) Πλευρίτιδα με ή χωρίς υπεζωκοτικη συλλογή 

β) Διάχυτη διάμεση ινωση 

ή να ε ίνα ι ε ιδ ικ ες  γ ια  το σύνδρομο όπως:

γ) Ξηρότητα του τραχειοβρογχικού δέντρου και 

δ) Λεμφοκυτταρικη παρεγχυματικη. διηθηση..

Η ξηρότητα του βρογχικου δέντρου, η φύση της οποίας είναι;’.ί

δ ια-με την ξηροστομία και την ξηροφθαλμια προκαλειται απο ατρο

φία των βρογχικων αδένων. Εχει σαν αποτέλεσμα τη δημιουργία παχύ

ρρευστων βρογχικων εκκρισεων που προκαλουν ατελεκτασιες και πνευ- 

μονιά που ε ίνα ι η κυρία α ίτ ια  θανατου στο σ. Sjogren ' . Εφ'όσον 

δε συνυπάρχει διάμεση ινωση, η ξηρότητα αυτή με τ ις  επιπλοκές της'

εκδηλώνεται λειτουργικά σαν αποφρακτική πνευμονοπάθειά κυρίως r w

5 7μικρών αεραγωγών

Η λεμφοκυτταρικη διηθηση του πνευμονικου παρεγχύματος είνα ι 

σχετικά σπάνιά κ ι εμφανίζεται κλινικά και ακτινολογικά σα διάχυτη 

διάμεση ινωση. Οι λειτουργικές δοκιμασίες δείχνουν περιορισμό και 

μειωμένη διάχυση, ενω παθολογοανατομικα εχουμε ενα φαομα οΰχο κα

λοήθη ως κακοηθη υπερπαραγωγή λεμφικού ιστού που φτάνει μέχρι λεμ- 
5 8φωμα

Αποτελεί ιδ ια ίτερη  νοσολογική οντότητα με χαρακτηριστικά συ

στηματικού ερυθηιιατωδη λυκου, σκληροδέρματος, πολυμυοσιτιΰας αλ- 

λα και ε ιδ ική για  τη νοσο ύπαρξη αντισωμάτων αε πυρηνική ριβονου -  

κλεοπρωτε Ενη CnRNP) .
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Ot κλ ιν ικές εκδηλώσεις απο το αναπνευστικό μοιάζουν με αυ

τές του συστηματικού ερυθηματωδη λυκου,του σκληροδέρματος κ.λ.π  

με πιο συχνές, υπεζωκοτικη συλλογή και διάχυτη διάμεση ινωση59·6? 

Οπως και ο ι άλλες κλ ιν ικές εκδηλώσεις, ανταποκρινονται πολύ καλα 

σε κορτικοστεροειδη. Και στη μικτή κολλαγονικη ο ι κλ ιν ικές εκδη

λώσεις αποτελούν μονο ενα μέρος της πραγματικής πνευμονικης συμ

μέτοχης, όπως εκφράζεται με λειτουργικά *και παθολογοανατομικα 

κριτήρια61, με τα οποία φαίνεται,οτι ο ι πνεύμονες πάσχουν σχεδόν 

παντα.
m

Οι εκδηλώσεις των ΑΡΝ απο το αναπνευστικό πρεπει, σπάνιά,να 

διαφοροδιαγνωστουν απο παρόμοιες εκδηλώσεις που οφείλονται σε χρη

σιμοποιούμενα' φαρμακα. Κυριοτερη εκδήλωσή ε ίνα ι η προσβολή του 

διάμεσου πνευμονικου ιστού. Τα πιο γνωστά απο τα φαρμακα αυτα ε ί 

ναι τα κυτταροστατικα, μερικά απο τα οποία χρησιμοποιούνται σε βά

ρ ιες μορφές ΑΡΝ. Τέτοια φαρμακα ε ίνα ι η βλεομυκινη και η βουσουλ-

φανη συχνά, η κυκλοφωσφαμιδη και η μεθοτρεζατη σπάνιά και η χλω-
6 2ραμβουκτλη, η αζαθειοπρινη και η μελφαλανη ακόμα σπανιότερα

Περισσότερό ενδιαφέρει όμως, οτι τελευταία έχουν προστεθεί 

στον κατάλογο η πενικ ιλλαμινη63και τα αλατα χρυσου61* φαρμακα που 

χρησιμοποιούνται πολύ συχνά γ ια  θεραπεία της Ρ.Α.

Η πενικιλλαμινη, που μαλιστα χρησιμοποιείται και γ ια  θερα -  

πεια ιδιοπαθούς πνευμονικης ινωσης με επ ιτυχία ,εχει ενοχοποιηθεί 

για  μ ια  πο ικ ιλ ία  πνευμονικων επιπλοκών που περιλαμβάνουν σύνδρο

μο Goodpasture65,διάχυτη κυφελιτιδα66 και ακόμα ταχεία μη αναστρε-
6 7φιμη αποφρακτική βρογχιολιτιδα

Τα αλατα χρμσου τέλος,φαρμακο κλασικό για ρευματοειδή . αρθρι- 

τιδα,μπορούν να προκαλεσουν παθολογία διάμεσου ιστού που βέβαια 

ε ίνα ι δύσκολο να διαφοροδιαγνωστει απ'αυτη που προκαλει η ιό ια  η

νοσος
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I I I  Ε Ι Δ Ι Κ Ο  Μ Ε Ρ Ο Ϊ  

Α. Υλικό -  Μέθοδοί

73 γυναίκες και 17 άντρες που επασχαν απο ενα απο τα κλασικα 

ΑΡΝ αποτελεσαν το υλικό της μελέτης αυτής. Οι 90 αυτοί άρρωστοι 

ηλικ ίας 14-80 ετών, (μ.τ = 48,9) ήταν διαδοχικές, μη εκλεκτικες, 

εισαγωγές στην Πανεπιστημιακή Παθολογική Κλινική ή είχαν εξεταστεί 

στο εξωτερικό ρευματολογικό ιατρείο της Πανεπιστημιακής Κλινικής. 

Ανάμεσα τους υπήρχαν μονο 15 καπνιστές (16,6%) (10 άντρες και 5 

γυναίκες) και κανένας.εργάτης ορυχείου ή εκτεθιμενος με άλλο τρο- 

πο σε παράγοντες που ενοχοποιούνται γι'αναπνευστικά νοσήματα.

Με βάση τα κριτήρια' που έχουν αναγνωριστεί απο την Αμερικάνι

κη Ρευματολογική Εταιρεία, εγινε η διάγνωση ρευματοειδούς αρθριτι-

δας6 8 ’ 6 9 σε 37 άρρωστους, συστηματικού ερυθηματωδη λυκου6 8 ’ 7 0  σε
6 S 7 1  6 8 7 223, σκληροδέρματος * σε 17, πρωτοπαθούς συνδρόμου Sjogren ’

59σε 8 και μικτής κολλαγονικης νοσου σε 5. Για  το σκληρόδερμα, τα

κριτήρια ήταν τα προκαταρκτικά ειδ ικής επιτροπής της Αμερικάνικης

Ρευματολογικής Εταιρείας, για  το πρωτοπαθές σύνδρομο Sjogren τα
72τροποποιημένα απο τον Μουτσοπουλο και συνεργάτες και για τη μ ι -

59κτη νοσο του κολλαγόνου τα κριτήρια του Sharp και συνεργατών

Ο ελεγχος άρχιζε με την κλινική εζεταση του άρρωστου. Με βά

ση πρότυπό ερωτηματολόγιο για  παθήσεις του αναπνευστικού της Αμε-
73 74ρικανικης Εταιρείας Θώρακα(American Thoracic Society^ ATS * )

και του Βρεττανικου Συμβουλίου Ιατρικής Ερευνας (B r it ish  Medical 

Research Council) συνταχτηκε ερωτηματολόγιο που κάλυπτε ολα τα 

συμπτώματα που αναφερονται στο αναπνευστικό σύστημα και πλήρες α 

τομικό αναμνηστικό του αναπνευστικού. Γ ια  να προσαρμοστεί στα Ελ

ληνικά δεδομένα, συμπληρώθηκε με ερωτήσεις σχετικές με παλια φυμα

τίωση (πιν I I I ) .  Το ερωτηματολόγιο συμπλήρωνε η τρυσικη εξεταση του
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ΠΙΝΑΚΑΕ III : Ερωτηματολόγιο αναπνευστικού 
Α. Βηχας
1· Βήχετε το χρωζ μόλις ζυχνατε το χειμώνα;
2. Βήχετε το κρωι μόλις ζυχνατε χειμώνα χαι καλοκαίρι;
3. Βήχετε μερα-νυχτα το χειμώνα;
**. Βήχετε μέρα-νύχτα το χειμώνα χαι το χαλοχαιρι;
ΑΝ ΝΑΙ 1-Η
5. Βήχετε τις πιο κόλλες φορές για 3 μήνες χαθε χρονο;
6. Ποσά.χρονιά Βήχετε;
7. Βγάζετε κτυελα το πρωί μόλις ζυχνατε το χειμώνα;
8. Βγάζετε χτυελα το πρωί μόλις ζυχνατε χειμώνα χαι καλοκαίρι;
9. Βγάζετε χτυελα μερα-νυχτα το χειμώνα;
10. Βγάζετε χτυελα μερα-νυχτα χειμώνα χαι χαλοχαιρι;
ΑΝ ΝΑΙ 6-9
11. Βγάζετε χτυελα τις πιο χολλες μερες για 3 μήνες χαθε χρονο;
12. Ποσά χρονιά Βγάζετε χτυελα;
Β. Δυσχνοια
13. Εχετε δυσχνοια τρεχοντας Α στην ανηφόρα;
ΑΝ ΝΑΙ
14. Εχετε δυσχνοια περπατώντας χανονιχα μαζί με άλλους;
15. Εχετε δύσπνοια χερπατωντας μονος σας;
16. Εχετε δυσχνοια όταν ντύνεστε;
17. Ποσά χρονιά εχετε δυσχνοια;
Γ* Ευριγμος
18. Νοιώθετε ποτέ σφύριγμα στο στήθος;
19. Νοιώθετε χοτε σφύριγμα στο στήθος μετά αχο χρυωμα;
20: Νοιώθετε χοτε σφύριγμα στο στήθος χωρίς χρυωμα;
21. Νοιώθετε χοτε σφύριγμα στο στήθος τις χιο χολλες μερες του χρονου;
22. Ποσά χρονιά εχετε σφύριγμα στο στήθος;
Α. Ιστοριχο προβλημάτων αχο το αναχνευστιχο
23. Τα τελευταία 3 χρονιά είχατε "χρυωμα” χου να μείνατε σκιτι;
ΑΝ ΝΑΙ ..... Λεκτομερειες
2*4. Είχατε χοτε ασθμα;
ΑΝ ΝΑΙ ...... Λεκτομερειες
25. Είχατε Βαρείες πνευμονίες σαν χαιδι Α αργότερα;
26. Εχετε χερασει πλευρίτιδα;
27. Εχετε χερασει "αδενοχαθεια" ;
28. Εχετε χερασει φυματίωση;
29. Είχε χανενας σχιτι πλευρίτιδα ,"αδενοπαθεια", φυματίωση;
30. Καπνίζετε; ΑΝ ΝΑΙ χοσα τσιγαρα; Ποσά χρονιά;
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θωρακα. Ακολουθούσε ακτινογραφία θώρακα, εκτίμηση της οποίας γ ι 

νόταν απο το ακτινολογικό τμήμα του Πανεπιστήμιου Ιωαννινων, τον 

γραφοντα και εναν ακόμα παρατηρητή(Χ.Μουτσοπουλος). Η ακτινογρα

φία μετραγε σαν παθολογική, αν τέτοια  ήταν η εκτίμηση του ακτινο

λογικού εργαστηρίου ή και των δυο άλλων παρατηρητών.

Η λειτουργική εξεταση του αναπνευστικού συστήματος γινόταν

με σπιρομετρηση και ελεγχο αέριων αίματος. Για  τη σπιρομετρηση
76που γινόταν όπως συνισταται απο την ATS ,χρησιμοποιήθηκε σπιρο- 

μετρο.C o llin s  51t. Οι τ ιμές  της ζωτικής χωρητικότητας(Forced V i

t a l  Capacity =FVC) , του 3ΐ·αια εκπνεομενου ογκου σε lsec (Forced 

Expiratory Volume in  1 sec = FEV-j) , της σχέσης FEV  ̂/FVC και της 

εκπνευστικης ροής στο μέσο της εκπνοης (Forced Expiratory . Flow

between 25% and 75% of v it a l  capacity FEF2 jj_7 5 ^)των άρρωστων συ-
7 7γκρινονταν με φυσιολογικές τιμές μη καπνιστών

Φυσιολογικές θεωρήθηκαν οι σπιρομετρήσεις που είχαν όλες αυ

τές τ ις  παραμέτρους ίσες ή μεγαλύτερες απο το 80% των προβλεπο- 

νων γ ια  υ γ ιε ίς  μη καπνιστές. Ε ιδ ικά  για τον FEF25-75% τιμές που 

ξυ 65-80% δε θεωρήθηκαν παθολογικές. Αυτό συνισταται τοσο απο την
η  / ·  7 8 '

ATS* οσο και απο τους ίδ ιους τους Leuallen και Fcwlfer που » πρω- 

τοπεριγραψαν τη μέθοδο, γ ια τ ί υπάρχει πολύ μεγάλο πλάτος φυσιολο

γικών τιμών. Με βάση τα αποτελέσματα της . σπιρομετρησης διακρινα- 

με 3 τυπους πνευμονοπάθειάς: αποφρακτικό, περιοριστικό και μικτό 

79. Στον αποφρακτικό τύπο διαχωρίστηκε σαν ιδιαίτερη ομαδα η προ- · 

σβολη των μικρών αεραγωγών. Μείωση της FVC με σχετικά καλή διατή

ρηση εκπνευστικης ροής θεωρήθηκε χαρακτηριστικό περιορισμού, ενω 

μείωση της FEV-j με μικρότερη μείωση της FVC θεωρήθηκε, οτι αν τ ι προ -  

σωπευει απόφραξη. Ακριβέστερα, μείωση της FVC 15% και παύω απο τη 

μείωση της FEV1 σημαινει.περιορισμο, ενω μείωση της FEV1 15% και 

πάνω απο τη μείωση της FVC, απόφραξη79. Οταν τοσο η.ΓΜ: οσο και η
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FEVf* ήταν μειωμενες και η διάφορά του ποσοστού μείωσης ήταν μικρό

τερη απο 15%, η πνευμονοπάθειά χαρακτηριζόταν κατ'αρχήν μικτού τυ- 

που και γ ια  να εκτιμηθει αν ήταν "καθ' υπεροχην" αποφρακτικού ή πε

ριοριστικού τυπου, χρησιμοποιήθηκε η σχέση FEV^/FVC. Δηλαθη αν η 

σχέση ήταν μεγαλύτερη απο την προβλεπομενη κρινοταν περιοριστικού  

ενω αν ήταν σαφώς μικρότερη απο την προβλεπομενη, αποφρακτικού τυ

που. Ενδιάμεσες τ ιμές θεωρήθηκαν οτ ι αντιπροσωπεύουν μικτού τυπου 

πνευμονοπαθεια.

Τρεις απο τους άρρωστους δε μπόρεσαν να συνεργαστούν γ ια  τη 

' σπιρομετρηση λογω βαρείας γενικής κατάστασης ή αδυναμίας επ ικ ο ι

νωνίας. Σε άλλους 5 η επικοινωνία ήταν οχι ιδανική και τα αποτε

λέσματα αμφίβολα.

Τη λειτουργική εζεταση του αναπνευστικού συμπλήρωνε η εζετατ· 

ση "αέριων αίματος". Αηεσως μετά απο παρακέντηση της . κερκιδικης 

αρτηρίας, σε ύπτια θέση με ηπαρινισμενη συρνγγα, το αρτηριακό α ί 

μα αναλυόταν σε αυτόματό αναλυτή αέριων (Radiometer ABL 2)και οι* 

τιμές μερικής πίεσης οζυγονου (Ραθ2 ) συγκρινονταν με φυσιολογι -  

κες80. Τιμές Ραθ2 μικρότερες απο τ ις  (οχπολογικες κατα lOntn Hg θεω- 

ρηθηκαν σαν υποΕαιμια81’82. Εξέταση αέριων αίματος επαναλαμβανο- 

ταν μετά απο άσκηση οποτε πτώση της Ραθ2 μεγαλύτερη απο 1 0 mm H g  

κρινοταν σαν παθολογική83. Ο ελεγχος αυτός της υτιοί^χιμιας μετά α

πο κόπωση γινόταν σαν εμμεσος τροπος ελεγχου του συντελεστή δ ιά 

χυσης8**·85, που φαίνεται οτι ε ίνα ι απο τους πιο ευαίσθητους και 

μαλιστα συσχετίζεται θετικά τοσο με την ένταση της κυψελι.διτιδας 

οσο και με το βαθμό της ινωσης1 **#86 · Επίσης επειδή η πτώση της 

Ρ(>2 μετά απο άσκηση, όπως συμβαίνει στις  διαταραχές διάχυσης, δε 

συμβαίνει στη χρονιά βρογχίτιδα,, αποτελεί και τρσπο διάκρισης με- ·· 

ταζυ των δυο8**. Εε 41 άρρωστους η εζεταση αυτή δε μπόρεσε να γ ι
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vet γ ια τ ί δεν μπορούσαν να κανουν άσκηση εξ α ίτ ια ς  βαρείας αρθρί

τιδας. Σ 'αυτους θεωρήσαμε οτι υπήρχε διαταραχή διάχυσης όταν S i-
87χαν υποξαιμια που δεν μπορούσε να εξηγηθεί με άλλο μηχανισμό

Τέλος, σε 6 άρρωστους οπού κριθηκε διαγνωστικά αναγκαίο, εγ ι-  

νε ιστολογικη εξεταση με διαβρογχικη βιοψία πνεύμονα μεσω ευκάμ

πτου βρογχοσκοπίου και κλειστή βιοψία υπεζωκοτα (σε 1 ) όπως περι- 
25

γράφεται άλλου *·

\.

ί i ■
■II,

Ί<
&

Α~.
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Εικόνα 4s Ποσοστο συμμέτοχης του αναπνευστικού συστήματος σε κάθε 

ΑΡΝ.

ΤΙΧ ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ ΕΞΕΤΑΣΗ ΚΑΙ ΑΚΤΙΝΟΛΟΓΙ- 
_ ΚΗ ΕΞΕΤΑΣΗ

Εικόνα 5s Ανίχνευση συμμέτοχης αναπνευστικού με κλινική και α κ τ ι
νολογική af-ιολογηση.
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Π ίν . ΐν ϊΚ λ ιν ικ ο α κ τ ιν ο λ ο γ ικ ά  χαρακτηριστικά  συμμετοχής του αναπνευστικού σε κάθε ΑΡΝ

ΡΑ

Νόσημα

ΣΕΛ Σκληρόδερμα I.SJ8g re n  Μ ικτή κολλαγ. Σύνολο

Αριθμός αρρώστων 37 23 17 8 5 90

Η λ ικ ία  33-75 17-77 14-62 38-71 38-65

(μ .τ 51.5) (μ .τ  43) (μ .τ  45.4) (μ .τ  57.6) (μ .τ  54.8) (μ .τ  48.9)

Φ ύλο :Γυ να ίκ ες :Ά ν τρ ες 25/12 20/3 15/2 8/0 5/0 73/17

Αριθμός καπνιστών 9 3 2 0 1 15

Ισ το ρ ικ ό  

-  αρνητικό 36 15 15

. -j

7 ' 4 77

-  πνευμονία - 1
(«Ρ 1 2

-  π λευρ ίτ ιδα - 6 1 - 7

-  πνευμονία 
♦  π λευρ ίτ ιδα 1 2 - - 3

Συμπτώματα 

-  κανένα 29 19 .

- i · 

9 3 2 62

-  δύσπνοια 3 4 4 - - 11

-  β·1χ«ς 2 - 2 2 3 9

-  δύσπνοια
+ βΊχ«ς 4 'Λ ‘ '· *' J .. 2 . τ 3 m ■ ι ν 9

Σημεία

-  κανένα 29 17 8 4 4 62

-  τρ ίζ ο ν τ ε ς  επ ιπρ .ήχο ι 4 3 8 3 1 19

-  υπεζ. συλλογής 2 1 - - - 3

-  ξη ρ ο ί επ ιπρ. ήχοι - - 1 ι 1J — 2

-  πνευμονίας - 1 - \
\

1

Ακτινολογ ικά  ευρήματα 

-  κανένα 21 14 7 ■:

\
!
r 2 1 45

-  παχυπλευρίτιδα 4 2 1 — — 7

-  υπεζωκοτική συλλογή 1 2 <. — 3

-  παθολ. διάμεσου ιστού 8 6 6 -  I..
; 4 3 27

-  διήθηση - 2 Μ. ί, ■ λ
- 2

1
1ι-  εμφύσημα - m • 1 — —

• παλαιά φυματίωση 2 tm 1 1 Μ

1

1
-  α τελεκτασία - 1 *  £; . «Β

-  μείωση όγκου πνεύμονα

'  ι ,

1

Ψι

*. 2 ■-· *
% •ν.Jy' ' ·' >ν
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Β.ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ

1. Γενικά αποτελέσματα (εικ. 4-11 και π ιν IV -V I)

6 6 απο τους 90 άρρωστους με ΑΡΝ (εικ. 4) είχαν κατιοια ενδειΕη 

προσβολής του αναπνευστικού (73%). Αναλυτικά, 17/37 άρρωστοι με ΡΑ 

(6 8 %), 16/23 άρρωστοι με Σ.Ε.Λ. (70%), 13/17 άρρωστοι με σκληρόδερ

μα (77%), 8 / 8  άρρωστοι με πρωτοπαθές σύνδρομο Sjogren (100 %) και 

4/5 άρρωστοι με μικτή κολλαγονικη (80%) είχαν τουλάχιστον μ ια  ενδει -  

Εη κλινική, ακτινολογική, λειτουργική ή παθολογοανατομικη,συμμέτο

χης του αναπνευστικού. Αυτή ήταν φανερή με μονή την κλινική εζετα- 

ση σε 48/66 άρρωστους (53%) και με συνδυασμό κλινικής και ακτινολο-
9

γικης σε 58/66 (64%) (ε ικ .5). Το ποσοστο θετικών εζετασεων γ ια  κά

θε ΑΡΝ χωριστά ε ικονιζετα ι στην εικόνα 6 .

Τα κλινικοακτινολογικα χαρακτηριστικά της προσβολής σε κάθε 

ΑΡΝ συνοψίζονται στον Πι>>. IV, οπού φαίνεται ο τ ι π ιο συχνό σύμπτω

μα ήταν η δύσπνοια ( 1 1  άρρωστοι) και π ιο συχνό σημείο απο τη ουσι- 

κη εΕεταση οι τριζοντες επιπρόσθετοι ήχοι (σε 19 άρρωστους) .Το πιο

συχνό ακτινολογικό εύρημα ήταν οι διάχυτες δικτυοοζωδεις σκιάσεις  %
(σε 27 άρρωστους) που χαρακτηρίζουν την παθολογία του διάμεσου ι 

στού.

Τα λειτουργικά χαρακτηριστικά αναλύονται σ τ ις  εικόνες 7-11.Η 

σπιρομετρήση (ε ικ .7) ήταν παθολογική σε 3 5  άρρωστους και ήταν π ιο  

συχνά δηλωτική περιορισμού (22/35) παρα αποωραΕης(3/35). 3 σπιρο- 

μετρήσεις εδειζαν μικτού τυπου πνευμονοπάθειά. Απο αυτές,όμως, ο ι 

δυο μπορούν να αΕιολογηθουν καλα λογω κακής συνέργειας στη μ ια  πε

ρίπτωση και κυφοσκωλιωσης στην άλλη. Κακή συνεργασία υπηρζεκαι σε. 

μια  απο τ ις  3 σπιρομετρήσεις αποφρακτικού τυπου,7 εΕετασεις ήταν 

δηλωηκες παθολογίας μικρών αεραγωγών. Οταν η σπιρομετρηση ηπχννφυ-· 

σιολογικη, η FEVj σαν ποσοστο της FVC (εικ. 8 ) . H διάφορά αυτή ή

ταν στατιστικά σημαντική (πιν V) . Παθολογική σπιρομετρικη ενδειΕη
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ΣΥΝΟΛΙΚΟ ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΚΤΙΝΟΛΟ* ΣΠΙΡΟΜΕ- ΑΕΡΙΑ 
. ΕΞΕΤΑΣΗ ΓΙΚΗ ΕΞΕ- ΤΡΗΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ

ΤΑΣΗ

ΚΛΙΝΙΚΗ ΚΑΙ
ΑΚΤΙΝΟΛΟΓΙΚΗ
ΕΞΕΤΑΣΗ

ΡΑ

ΠΟΣΟΣΤΟ
ΑΝΙΧΝΕΥΣΗΣ

ΣΥΝΟΛΙΚΟ ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΚΤΙΝΟΛΟ- ΣΠΙΡΟΜΕ- ΑΕΡΙΑ ΚΛΙΝΙΚΗ ΚΑΙ
ΕΞΕΤΑΣΗ ΓΙΚΗ ΕΞΕ- ΤΡΗΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ ΑΚΤΙΝΟΛΟΓΙΚΗ

ΤΑΣΗ ΕΞΕΤΑΣΗ

Σ Ε Λ

ΠΟΣΟΣΤΟ
ΑΝΙΧΝΕΥΣΗΣ

ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΚΤΙΝΟ- ΣΠΙΡΟΜΕ- ΑΕΡΙΑ ΚΛΙΝΙΚΗ ΚΑΙ ΣΥΝΟΛΙΚΟ ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΧΤΙΝΟ α ΚΤΙΝ0Λ0ΓΙΚΗ

ΕΞΕΤΑΣΗ
Σ κ λ η ρ ό δ ίρ μ α

ΕΞΕΤΑΣΗ
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ηοιοιτο
ΑΝΙΧΝΙΤΣΗΧ

U fT A IM  ΛΟΓΙΚΗ M IT fM lH  ΑΙΜΑΤΟΣ ΑΚΤΙΝΟΛΟΓΙΚΗ 
I lfT A IH  ISCTAXH

Σύνδρομο SjOgron

E

ΠΟΣΟΣΤΟ
ΑΝΙΧΝΕΥΣΗΣ

ΣΥΝΟΛΙΚΟ ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΚΠΝΟ* ΧΠΙΡΟΜΙ- ΑΕΡΙΑ ΚΛΙΝΙΚΗ ΚΑΙ 
ΙΣΙΤΑΣΗ  ΛΟΓΙΚΗ ΤΡΗΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ ΑΚΤΙΝΟΛΟΓΙΚΗ

ΣΎΣΤΑΣΗ ΙΣΙΤΑΣΗ

Μικτή κολλαγονικη

Εικόνα 6 . Ποσοστο θετικών εξετάσεων σε άρρωστους με ΡΑ(Λ) ,ΣΕΛ(Β) , ·  

σκληρόδερμα (Γ), o.SjBgren(A) και μικτή κολλαγονικη(Ε)·
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PA

Σ Ε Λ

Σκληρόδερμα

Συνδρ. SjOgren

Μικτή κολλαγονικη

\

Εικόνα 7.Αριθμός παθολογικών σπιρομετρήσεων σε κάθε ΑΡΝ και αναλυση 
σε περιοριστικού τυπου (Π) * αποφρακτικού (Α) ,  αποφρακτικού 

μικρών αεραγωγών (Αμ) και μικτού (Μ) ·
* ο

/ · .. .
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Εικόνα 8. Διάφορά ΡΕν,-PVC (σαν ποσοστο προβλεπομενων τιμών) 
Φυσιολογικές σπιρομετρησεις.
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ΠΙΝ.ν.ΤΙΜΕΣ FVC,FEV) (ΣΑΝ ΠΟΣΟΣΤΟ ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΏΝ) ΚΑΙ ΔΙΑΦΟΡΕΣ.FVC-FEVi (%) ΣΤΙΣ ΦΥ-

α/α

ΣΙΟΛΟΓIΚΕΣ ΣΠΙΡΟΜΕΤΡΗΣΕΙΣ 

ΡΑ

FVC FEVX FVC-FEVi α/α FVC

Σ.Ε.Λ

FEVi FVC-FEV!

3 99 105 (-  6) 1 100 96 (+ 4)
5 80 85 C- 5) 10 97 111 (-14)
6 120 135 (-15) 22 106 106 ( 0)
7 98 105 (-  7) 49 106 98 (+ 8)
8 117 132 (-15) 75 98 102 (- 4)

21 100 110 (-10) 82 102 114 (-12)
30 95 104 (-  9) 86 93 106 (-13)
32 106 106 ( 0) 87 106 126 (-20)

39 120 124 (- 4) 93 82 93 (-11)
44 93 115 (-22) 95 92 108 (-16)

45 115 125 (-10) 98 100 111 (-11)
53 97 96 (+ 1) 100 114 121 (- 7)

54 124 150 (-26) 102 87 100 (-13)

55 92 95 (-  3)

70 82 111 (-29) ΜΙΚΤΗ ΚΟΛΛΑΓΟΝΙΚΗ

71 88 93 (-  5) α/α FVC FEVi FVC-FEVi

79 80 86 (-  5) 29 113 122 (- 9)
84 99 117 (-18) 33 116 115 (+ 1)
85 82 91 (-10)

101 80 75 C+ D

Σ .SJOGREN ΣΚΛΗΡΟΔΕΡΜΑ

rt /λ W -* FVC FEVi FVC-FEVi α/α FVC FEVX FVC-FEVi

59 93 100 (-  7) 2 91 98 (- 7)

99 107 112 (- 5) 15 94 101 (- 7)

106 81 86 (- 5) 26 83 88 (- 5)

28 88 103 (-15)

• 89 114 108 (+ 6)

12 93 101 (- 8)

14 85 80 (+ 5)

FVC FEV!

X 97.95 106.00 t= 2.80

SD 12.35 14.80 ρ < 0.01

Σχ 4408 4770

Σχ2 438502 515268

η 45 45



είχαν τοσο άρρωστοι με κλινιχοακτινολογικη ενδειΕη προσβολής, Λ»σο 

και άρρωστοι χωρίς ενδειΕη προσβολής (ειχ·9) · Το ίδ ιο  ισχύει και για 

την εΕεταση αέριων αίματος (ε ιχ. 10-11)· Τ ις  περισσότερες ψορες Ό 

μως (πιν. V I)η  κλινιχοακτινολογικη αΕιολογηση ήταν σύμφωνη με \την  

λειτουργική (σπιρομετρηση και αέρια) · Ετσι σε 42 περιπτώσεις ·> ήταν 

και ο ι δυο θετικες και σε 25 και ο ι δυο αρνητικές. Υπήρχαν όμως και 

7 περιπτώσεις με μονο λειτουργική εΕεταση θετική και 15 με μονο κ λ ι-  

νικοακτινολογικη. Απο τ ις  15 τελευταίες μονο 8 είχαν αποκλειστικά  

υποκειμενικά ενοχλήματα που μπορούν να αμφισβητηθούν. Ηταν 1 καπνι

στής με βηχα και Ρ.Α, 3 με δύσπνοια και ΣΕΛ, 1 καπνιστής με . βηχα 

και σκληρόδερμα, 2 με βηχα και σύνδρομο Sjogren και μ ια  με βηχα και 

μικτή κολλαγονικη, δηλ. σε 75,2% η κλινιχοακτινολογικη και η λ ε ι

τουργική εΕεταση ήταν σύμφωνες ενω σε 24,8% μη σύμφωνες.

Υποκειμενική σε ενα βαθμό μπορεί να θεωρηθεί και η ακτινολογι

κή αΕιολογηση της παθολογίας του διάμεσου πνευμονικου ιστού. Μονο 

αυτό το εύρημα με όλες τ ις  άλλες εΕετασεις αρνητικές είχε μονο μ ια  

άρρωστη με ΣΕΛ (α.α 40) . Δεν υπηρΕε καμία περίπτωση με -συνδυασμό 

δύσπνοιας και ακτινολογικής εικόνας παθολογίας του διάμεσου ιστού 

χωρίς αλλα παθολογικά ευρήματα.

Προσπάθεια για  παθολογοανατομικη διάγνωση εγινε σε 7 περιπτώ

σε ις. Στη μ ια  εγινε βιοψία υπεζωκοτα που ήταν συμβατή - γ ια  ΡΑ και 

σε 6 εγινε διαβρογχικη βιοψία πνεύμονα με εύκαμπτο βρσγχοσκοπιο. Οι 

5 απο αυτές εδειΕαν παθολογία του πνευμονικου παρεγχύματος και πε

ρ ί γράφονται αναλυτικα σε κάθε νόσημα. Δεν υπηρΕε καμία επιπλοκή.’

2. ΑΝΑΛΥΤΙΚΑ ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ 

α) Ρευματοειδηε αρθρίτιδα (ΡΑ) (Πιν V I I)

„ 17 απο τους ‘37 άρρωστους με ΡΑ είχαν θετικό ιστορικό /  φυσική

εΕεταση. Οι περισσότεροι (7) είχαν βηχα Εερο, δύσπνοια ή ικαι ·.τα δυο 

ενω μονο ένας ανεφερε πλευρίτιδα. Η πλευρίτιδα αυτή επιβεβαιώθηκε
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Ρ Α  Σ Ε  Α  Σκληρό· Συνδρ. Μ ικτή
δέρμα Sjttgren κολλαγον ικη  •

• Οι σπιρομετρικες ενδε ίξε ις  FVC(A), FEVi (Β) και FEF25-75(n  
όλων των άρρωστων σαν ποσοστο προθλεπομενων. ot ανοικτο ί 
κύκλοι, αντιπροσωπεύουν άρρωστους χωρίς κλ ιν ικές-ακτινολο
γικές εκδηλώσεις και ο ι κλειστοί κύκλοι άρρωστους με κ λ ι
νικέ ς-ακ,τινολογ ικες εκδηλώσεις παθολόγιας του αναπνευστι

κού·
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Εικόνα 10. Τ ιμές ρθ2 πριν και μετά κόπωση (σα διάφορά απο φυσιολογι
κές) σε mmHg. Οι κλειστοί κύκλοι αντιπροσωπεύουν άρρωστους 

που δεν μπόρεσαν να κάνουν άσκηση.
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ΠΙΝ VI. ΣΥΣΧΕΤΙΣΜΟΣ ΚΛΙΝIΚΟΑΚΤIΝΟΛΟΓIΚΩΝ (Κ-Λ) ΜΕ ΛΕΙΤΟΥΡΓΙΚΗ (Λ) ΕΞΕΤΑΣΗ ΓΙΑ 

ΚΑΘΕ ΑΡΝ

ΡΑ Σ .SJOGREN Σ.Ε.Λ

Κ-Λ Λ Κ-Α Λ Κ-Α Λ
+

CVI11+ + + = 6 + + « 12

+ — = 5 + - = 2
•

+ - = 4

- + = 7 - + = 0 - + = 0

- " - 13 - - = 0 - - = 7

ΜΙΚΤΗ ΚΟΛΛΑΓΟΝ. ΣΚΛΗΡΟΔΕΡΜΑ

Κ-Α Λ Κ-Α Λ *

+ + = 3 +

σ\II+

+ - = 1 + - = 3

- + = 0 - + II . ο

- -  = 1 - - = 4

-
*

ΣΥΝΟΛΟ

' Κ-Α Λ

+ + = 42

• + - = 15

- + « 7
*

m  S 25

V

ά
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και ακτινολογικά. Συνολικά, η ακτινογραφία θώρακα εδειξε υπεζωκοτι- 

χη συλλογή παλια ή νεα σε 3 άρρωστους ενω ήταν ενδεικτική παθολογι- 

ας του διάμεσου ιστού σε 5. Σ ’εναν απο τους άρρωστους (α.α 101) , η 

υπεζωκοτικη συλλογή οδηγησε τη σχεφη στη διάγνωση ΡΑ. Ηταν αντρας 

3 9  χρόνων που ήρθε στο νοσοκομείο με δύσπνοια, υπεζωκοτιχη συλλο

γή και άτυπη ασύμμετρη αρθρίτιδα σε μικρές αρθρώσεις των δυο χεριών. 

Η παρακέντηση της υπεζωχοτικης κοιλότητας εδειΕε εξίδρωμα με πολύ 

χαμηλό σακχαρο ( < 25mg/100ml) και θετικό ρευματοειδή παραγοντα1 (υγ

ρού * 1:720, ορού « ΐ·360). Βιοψία υπεζωκοτα εδειΕε "χρονιά φλεγμο

νή με επιθηλιοειδη κύτταρα και εστίες ινοδοειδους νέκρωσης" που ε ί 

ναι συμβατή με ΡΑ. Η αντίδραση φυματινης ήταν αρνητική.

Η σπιρομετρηση ήταν παθολογική σε 11 άρρωστους περιοριστικού  

τυπου σε 5, αποφρακτικού σε 1 και μικτού σε 1. Σε 4 περιπτώσεις ε -  

δειξε  απόφραξη μικρών αεραγωγών (εικ. 7).

Η εΕεταση αέριων αίματος εδειΕε υποξο^μκ* σε ηρεμία ή μετά απο 

κόπωση σε 1 0 , ευρήματα που αποδοθήκαν σε διαταραχή διάχυσης.

Τελικά, απ'ολες τ ις  εξετάσεις τουλάχιστο μ ια  ήταν ενδεικτική  

παθολογίας του αναπνευστικού συστήματος σε 25/37 άρρωστους (6 8 %).

§1.εΰ2Σ0Η5Ι1Ηος^ε9υθτ]ματ^|3ς- λυκος^^ΣΕΛ]ββ>ίΠ ιν <1-ν ΐΙ Ι ^

Οκτώ άρρωστοι με ΣΕΛ είχαν ιστορικό πλευρίτιδας ή πλευρίτιδας και 

πνευμονίας (2). Στους μίσους η πλευρίτιδα ήταν μ ια  απο τ ις  πρώτες 

εκδηλώσεις της νοσου. 4 άρρωστοι είχαν δύσπνοια κατα την εξεταση 

Η ακτινογραφία θώρακα εδειΕε υπεζωχοτικη συλλογή ή παχυπλευριτιδα 

μονο σε 4 περιπτώσεις. Επίσης, εδειΕε εικόνα παθολογίας διάμεσου 

ιστού σε 5 άρρωστους, πυκνωση σε 2 και ατελεκτασιες με ανύψωση των 

διαφραγματων σε 1 .

~ Η σπιρομετρηάη ήταν παθολογική σε 9.Στους 7 εδειΕε περ ιορ ιστι

κού τυπου και στους 2 μικτού τυπου πνευμονοπάθειά. Στους 2 τελευ

ταίους όμως η αξία της ήταν αμφίβολη γ ια τ ί η μια είχε κυφοσκωλιωση
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Π1Ν V I I .  ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ APPflITQN ΜΕ ΡΕΥΜΑΤΟΕΙΔΗ ΑΡΘΡΙΤΙΔΑ (PA)

Ιστορικό Ρευμ.Αρθρ.(Ρ.Α) Ιστορικό Φυσική Ακτινογραφία Σπιρομετρηση Αέρια Συμμέτοχη
α/α Φυλό Διαρ-

*
Οργανα αναπνευστικού εξεταση θώρακα FVC FEVx FEF25-7Sj αίματος αναπνευστι

κεια (Κ=καπνιστης) (ΔΙ=παθολο- (%προ0λεπομενου) Ρθ2 κου
(ετπ) για διάμε

σου ιστού)
★ *

3 A 36 4 A
♦  Ρπχας 

δύσπνοια - +ΔΙ 99 105 90 +898874 ♦

5 θ 55 2 A - -τριζοντες +ΔΙ 80 85 80 +718166 ♦

6 θ 44 14 A - - - 120 135 105 -868599 -

7 A 34 1 A
’ (Κ)

- m 98 105 116

00100γοh*♦ ♦

8 θ 49 7 A - - 117 132 135 -9183102 m

9 θ 53 17 A - - ♦ ΔΙ 88 83 72 ♦ βο?1 +

Π A 69 6 A ♦  $πχας ♦ τριζοντες +ΔΙ 60 80 106(11) -8675 ♦
δύσπνοια πλευρ. πλευρ.

18 θ 62 6 Α,Οζ - - - 88 113 151 +6278 +

21 θ 54 10 A - • ♦ΔΙ 100 110 106 ♦7081 ♦

30 A 49 15 A "(Κ)
♦ τριζοντες +ΔΙ 95 104 106 -808387 ♦

παλια tb

32 θ 69 - ♦ τριζοντες +ΔΙ 106 106 86 -ββ74 ♦

35 θ 44 4 A - - W 81 85 58 (μ) -808485 +

38 θ 57 3 A +βπχσς*δυσπν. - ♦ΔΙ 56 53 40(Π) ♦6980 ♦

nXcuQ̂ 977
πνευμ.1960

39 A 54 5 A - - - 120 124 110 -87̂ 113 -

41 θ 48 - - - 89 87 73 -8483 -

44 A 35 1/12 A - - - 93 115 108 -8689108 -

45 θ 45 1 A - - - 115 125 129 -111s5 -

48 A 34 2/12 A ■ (Κ) ♦πλευρ. ♦παχύ- 75 65 47W+M)- 8489 ♦
πλευρ.

51 θ 34 1 A m 73 77 64(Π) -908995 ♦

♦Οργανα:Α*αρθρωσεις ♦♦ Π*περιορισμος *♦♦ προβλεπομενο
Οζ*οζοι Μ»αποψραζη μεγάλων αεραγωγών σε ηρεμία μετά κόπωση

μ=αποφραξη μικρών αεραγωγών
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ΠΙη VII. ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΑΡΡΩΣΤΟΝ ΜΕ ΡΕΥΜΑΤΟΕΙΔΗ ΑΡΘΡΙΤΙΔΑ (ΡΑ)(συνεχεία)

Ιστορικό Ρευμ. Αρθρ. Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. 
α/α Φυλό Διαρ- Οργανα αναπνευστικού εξεταση θώρακα 

Ηλικία κεια (Κ·κσπνιστης) (ΔΙ*παθολο·

Σηιρομετρπση Αέρια Συμμέτοχη
FVC FEVj FEF2 5 -7 5 αίματος αναπνευστικού 
(Χπροβλεπομενου) ρθ2

(ετη) για διάμε
σου ιστού)

** ***

53 A 64 2 A «δύσπνοια
(Κ)

- . .. 97 96 108 +657789 ♦

54 θ 75 30 A - - - 124 150 128 ♦7472 -
55 8 62 - m - 92 95 91 +5577 4

63 θ 51 15 A ♦δύσπνοια - - 82 78 45(μ) ♦7385 ♦
64 A 50 17 Ν.Ρ - ♦ τριζοντες +παχυπλ. 

αμφ.
69 86 117(Π) -85®* ♦

68 "θ 65 7 A - - 65 58 29(H) -7775 4

69 θ 33 1 A - - - 92 83 51 (μ) -8485105 ♦
70 θ 75 20 A - - - 82 111 120 -7272
71 A 50 14 A • m ♦παχυπλ. 88 93 81 -83Μ ♦
79 θ 55 3 A - - - 80 85 92 -7782 . -
84 A 46 1/12 A ♦Οηχας

(Κ)
- - 99 117 274 -878592 ♦

85 θ 33 1 Α,Δ - - - 82 92 109 -948999 -
90 θ 65 18 'Α.Οζ ♦8ηχας 4 - 110 103 50(μ) ' -7479 ♦
101 A 39 1/12 A ♦δύσπνοια

(Κ)
4 ♦πλευρ. 80 79 82 -7987 4

106 θ 46 5 A - (Κ) - - 108 103 70 -778579 -
29 θ 35 8 Α,Δ - - - 103 108 92 -888988 -
60 θ 60 - m - -8882
73 θ 75 10* Α,Δ ♦Οηχας - - 63 83 93(Π) -6572 ♦
♦Οργανα:Α»αρθρωσεις 

Ν·νεψροι 
Ρ*Raynaud 
Δ»δερμα 
Οζ·οζοι

♦♦ Π*περιορισμος
Μ«αποφραξη μεγάλων αεραγωγών 
μ·αποφραζη μικρών αεραγωγών

*** Προβλεπομενο 
σε ηρεμία μετά κόπωση

.. 7ΖΑ-
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ΠΙΝ V H I ; ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ APPQSTQN ΜΕ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟ ΕΡΥΘΗΜΑΤΟΔΗ ΛΥΚΟ (Σ .Ε .Λ )

Ιστορικό Σ.Ε.Λ Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. Σπιρομετρηση Αέρια Συμμέτοχο
α/α Φυλό Διαρ- Οργανα αναπνευστικού Εξέταση θώρακα FVC FEVĵ . FEF2 5 -75 ο^ατος αναπνευστικού 

Ηλικία κε ια  (Κ=καπνιστης) (ΔΙ=Παθολο- (ϊπροβλεπομενου) ρθ2
(ετη) λόγια διάμε

σου ιστού)
** ***

1 θ 20 2 Α,Δ,Θ,Ν +πλευρ. - - 100 96 73 +799596 +
10 θ 23 4 Α,Δ,Κ,Ρ - - - 97 111 128 -899393 -
13 θ 41 5 Θ,Δ,Κ,Ν, +J ^ <1981 

Μ πνευμ
- +πλευρ

πνευμ.
77 88 96(Π) -9386 ♦

(W
16 θ 55 10 Α,Δ,Θ +πλευρ·1973 ♦πλευρ. +πλευρ. 53 58 49(Π) +6381 +

ΔΙ
22 9 46 10. φ - +ΔΙ 106 106 83 +607487 +

Α,Ρ,Ν
40 θ 52 11 Ρ,Α,Φ - +ΔΙ 86 86 80 *818271 ♦
49 θ 41 12 Δ,Η - - 106 98 97 -9086105 -
57 A 17 4 Α,Ν,Θ,Α - - ♦πλευρ. 52 43 28(Π+Μ) -9797 ♦

ΚΗΣ ΔΙ
74 θ 56 10 Α,Θ,Κ +πλευρ. ♦ ♦πλευρ. 62 70 65(Π) +3882

περικ. πνευμ.
πνευμ.τώρα ατελ.

διαιρρ.
75 θ 41 24 Δ,Φ ♦δύσπνοια - - 98 102 102 -1048796 +
81 θ 71 μερες Ρ,Α,Αιμ» - +τριζοντες +ΔΙ 78 86 126(Π) -7277 ♦

θ καρδ.
82 θ 19 1 Θ,Ν,Δ +πλευρ.1981 - - 102 114 140 +94Μ 79 ♦

(Κ)
83 θ 30 5 Α,Κ ♦πλευρ.1978 - - 78 86 93(Π) -839093 +
86 θ 29 10 Α,Δ,Β,Ν - 4» - 93 106 151 -8091108 -

87 θ 47 3 Α,Δ,Φ - 106 126 134 -7585105 - ·
91 θ 60 30 Α,θ *πλευρ. 1980

♦
♦τριζοντες +ΔΙ 69 71 64{Π) +6781 +

*Οργσνσ: Α=αρθρωσεις 
Β=δερμσ 
θ=θωρακας 
Ν=νεφροι 
P=Raynaud

Κ=καρδια **Π=περιορισμος *** προΒλεπομενο
^φωτοευαισθησία Μ=αποφραξη μεγάλων αεραγωγών οε ηρεμία μετά κόπωση 
Αιμ=αιμα μ=σποφραξη μικρών αεραγωγών
Β=βλεννογονοι
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ΠΙΝ.νηΐ.ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΑΡΡΟΣΤΟΝ ΗΕ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟ ΕΡΥΘΗΜΑΤΟΔΗ ΛΥΚΟ (Σ.Ε.Λ) (συνεχεία)
- 5 7 -

Ιστορικό ίΓ.Ε.Λ Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. Σπιρομετρηση Αέρια Συμμέτοχη
α/α Φυλό 

Ηλικία
)

Διάρ
κεια
<ετη)

Οργανα αναπνευστικού
(Κ*καπνιστης)

Εξέταση θώρακα FVC FEVj FEF2 5 -7 5 αίματος αναπνευστικού 
(ΔΙ*παθολο- (ίπροβλεπομενου) ρ02 
για διαμε- ** *** 
σου ιστού)

92 θ 65 20 Α,Δ,Θ ♦πλευρ.1972 m 75 71 35(Π*Μ) -7979 ♦

93 θ 28 20 Δ,Ρ,Α m m 82 93 116 -859195 «1

95 θ 27 10 Α,Ρ - m 92 108 116 -889296 -
96 A 77 1/2 Δ,Βαρθρ. -00 ♦τριζοντες *·ΔΙ 67 70 82(Π) -7571 ♦

98 A 37 10 Δ ♦δύσπνοια
00

m

s*
100 111 114 -Β588 4-

100 θ 55• Δ ♦Δύσπνοια m _ 114 121 100 -8682100 ♦ -
102 θ 50 13 Α,Δ,Ρ

αλωπ.
- • 87 100 85 -75Μ 92 •

* Οργανα :Α«αρθρωσεις ** Π·περιορισμος * * *  προβλεπομενο
Δ«δερμα Μ-αποψραξη μεγάλων αεραγωγών σε ηρεμία μετά κόπωση
θ«θωρακας
P«Raynaui
Β-βλεννογόνοι

:·  ̂ - '

■ ■%"'&. .

■ - *■ ΐΐ- :■. ■ * -- ·. 
t -■ - ■ ''·· f ...

·.· itt; ’■* ~ >2 ;
. . .

· · Λ*~

-L ·'

. ....... , ......... ..................

" ■* -^1 ί " ;ν '
--rn· . <
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ΠI Ν. I X . ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΑΡΡΩΣΤΟΝ ΜΕ ΣΚΛΗΡΟΔΕΡΜΑ

Ιστορικό σκληροδέρματος Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. Σττιρομετρηση Αέρια Συμμέτοχη
_ .  ■ ■ ■ ■ *

α/α Φυλό Διαρ- Οργανα αναπνευ- εξεταση θώρακα FVC FEVi FEF25-75 αίματος αναπνευστικού

Η λικία  κεια  στικου (ΔΙ=παθο-(%προβλεπομενου) ρθ2

(ετη) (Κ=καπνιστης) λόγια διά
μεσου ιστού)

irk

2 θ 48 to Δ,Ρ,Θ +δυσπνοια +τριζοντες +ΔΙ 91 98 94 -9184105 +
- πνευμ.1940

15 θ 27 2 Ρ,Οιο. - - - 94 101 105 -9692197 -
26 θ 56 7 Ρ,Θ,Δ ♦δύσπνοια - + 81 88 120 +678077 Βχ ♦

27 θ 14 - - +ΔΙ 53 47 64(Π) +809490 (+) +

2« θ 54 +Ρπχας +τριζοντες 88 103 138 00 00 +

37 θ 58 20 Ρ,Θ,Δ +πλευρ.1960 +τριζοντες +ΔΙ 81 83 40(μ) +708079 Βχ ♦
δύσπνοια παλια tb (ϊ)

47 θ 53 1 Δ,Ρ,Θ ♦θπχας ♦τριζοντες +μικροι 68 72 58(Π) -718180 +
δύσπνοια πνεύμονες

61 θ 52 1 Ρ,θ - +τριζοντες +ΔΙ 96 87 42(μ) -818299 +

66 θ 47 Δ,Οισ. - ♦τριζοντες - 78 83 81 (Π) -8885 ♦

76 A 62 +βηχας + +μεγαλπ 60 45 16(Μ) +4580 ♦
δύσπνοια καρδεα
(Κ) χρ.βρογχ.

88 θ 54 1/2 Ρ,ΔΡισ
A

- ♦ 69 81 91 (Π) -9383 ♦

89 θ 34 1 Ρ.Δ,Α - - 114 108 84 -8189105 -
94 θ 58 8 Α,Δ +τριζοντες +ΔΙ ♦6581 +

παχυπλ.
97 θ 32 1/2 Α,Ρ,Δ - - m m -9290 -
103 θ 49 8 Α,Ρ,Δ - +τριζοντες - - ♦
12 A 31 10 Οισ. +Βπχας(Κ) - - 93 101 110 -11896153 ♦
14 θ 43 1 - - - 85 80 88 -768197 «%

♦Οργανα: Δ*δερμα 

P=Raynaud 

θ=θωρακας 

Οισ=οισοφαγος

* *  Π=περιορισμος

Μ=αποφραζη μεγάλων αεραγωγών 

μ=αποφραζη μικρών αεραγωγών

*  προβλεπομενο 

σε ηρεμία μετά κόπωση

Βχ =βιοψια πνεύμονα 

+ ^παθολογική 

- ^φυσιολογική
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και στον άλλο δεν υπήρχε ιδανική συνεργασία (εικ. 7).

Η εΕεταση αέριων αίματος ήταν παθολογική σε 7, και απρδοθηκε 

σε διαταραχή διάχυσης·

Συνολικά 16/23 είχαν τουλάχιστον μ ια  παθολογική εΕεταση (70%); ,

ϊ1-?^3β2§§6ϋδ-.10^ι.·Σ Ϊ1

Ενδεκα άρρωστοι με σκληρόδερμα είχαν θετικό ιστορικό ή φυσική εΕε

ταση, τυπική· προσβολής του διάμεσου■ ιστού.Η ακτινογραφία θώρακα ή

ταν κ ι αυτή συμβατή με παθολογία.διάμεσου ιστού σε 9 άρρωστους.

Η σπιρομετρηση εδειΕε περιορισμό σε 4, αποφραΕη σε εναν και α- 

ποφραΕη μικρών αεραγωγών σε 2.

Τέλος, η εΕεταση αέριων αίματος ήταν παθολογική σε 5 και απο

δόθηκε σε διαταραχή διάχυσης σε 4 και χρονιά βρογχίτιδα σε 1.

Εγιναν δυο διαβρογχικες βιοψίες πνεύμονα και εδει&χν η μια "μέ

τριου βαθμού παραβρογχικη ινωση με περιορισμένες λεμφοκυτταρικες 

διηθήσεις" (α.α 37) και η άλλη "μικρού βαθμού διάμεση ινωση με α

ραιές λεμφοκυτταρικες διηθήσεις" (α.α 26).

Δηλαδη σε 13/17 άρρωστους υπήρχε συμμέτοχη του αναπνευστικού 

(771).

δ^.Πβωτοτ^θε ς ̂σύνδρομο eS i§gren ι vi-eX)
Και οι 8 άρρωστες είχαν καποια ενδειΕη συμμέτοχης αναπνευστι

κού. Πεντε έδιναν ιστορικό βηχα,με ή χωρίς δύσπνοια, συνήθως βασα

νιστικόν με μεγάλη δυσκολία απόχρεμψης.

Η φυσική εΕεταση εδειΕε τριζοντες σε 3 και η ακτινογραφία θώ

ρακα ήταν ενδεικτική παθολογίας του διάμεσου ιστού σε 4.

Ο σπιρομετρικος έλεγχος ήταν θετικός σε 5 άρρωστους* περ ιορ ι

στικού τυπου σε 3., αποφρακτικού σε 1 και αποφραΕης μικρών αεραγω -  

γων σε 1. Η σπιρομετρηση που εδειΕε αποφρακτικού τυπου πνευμονοπά

θειά  ήταν αναΕιοπιστη λογω κακής συνεργασίας (α.α 62) .Τα αέρια α ί 

ματος εδειΕαν υποΕαιμια σε 4, δηλωτική διαταραχής διάχυσης.
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ΠΙΝ X . ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΑΡΡΩΣΤΟΝ ΜΕ ΣΥΝΔΡΟΜΟ SJOGREN

Ιστορικό ouv.SjCgren Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. Σπιρομετρηση Αέρια Συμμέτοχη
t  __

α/α Φυλό Διαρ- Οργανα αναπνευστικού εζετασπ θώρακα FVC FEVj FEF25-75  α ιΜατος αναπνευστικού 

Η λικία  κεια  (ΔΙ=παθολο-(%προβλεπομενου) ρθ2

(ετη ) γ ια  διάμε

σου ιστού)

** ***

34 θ 71 4 Ξ ,Ξ ,Ρ +πνευμ. οίδημα - 64 93 212(Π) -7874 +
58 8 69 16 Ξ ,Ξ ,0 ισ .+ 8η χα ς +τριζοντες +ΔΙ 81 80 57 (μ ) ♦6475 +

ΣΑ tb •

59 θ 55 4 Ξ,Ξ,Θ» +8ηχας • +ΔΙ 93 100 94 +7182 Βχ +
ΣΑ (+)

62 θ 50 2/12 Ξ ,Ξ ,Σ Α , - ♦τριζοντες +ΔΙ 90 75 54 (Μ) -889392 δχ +
A (♦)

67 8 65 +8ηχας - - 54 66 83(Π) +6379 ♦
δύσπνοια

80 θ 63 14 -»—*Α - - ♦ΔΙ 76 74 55(Π) ♦6880 ♦
99 θ 30 7 Ξ ,Ξ ,Σ Α +$ηχας ♦ - 107 112 123 ♦

δύσπνοια

Κ)6 θ 58 10 r#r +8ηχας ♦ - 81 86 79 -10080 ♦

*  Οργανα: Ξ^ξπροστομια 

Ξ=ζηροφθαλμια 

ΣΑ=σιελογονοι αδενες 

P«Raynaud 

Οισ=οισοφαγος 

Διαρθρώσεις

** Π=περιορισμος *** προβλεπομενο
Μ=αποφραζπ μεγάλων αεραγωγών σε ηρεμία μετά κόπωση
μ=σποφραζη μικρών αεραγωγών ------------- -------Βχ -βιοψία πνεύμονα

+ ̂ παθολογική
- ̂ Φυσιολογική

ν

w
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ΠΙΝ XI.ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΑΡΡΩΣΤΟΝ ΜΕ ΜΙΚΤΗ ΚΟΛΛΑΓΟΝΙΚΗ

Ιστορικό μικτής κολλαγον. Ιστορικό Φυσική Ακτινογρ. Σπιρομετρήση 
σ/α Φυλό Διαρ- Οργανα αναπνευστικού εζεταση θώρακα FVC FEVj FEF2 5 -7 5  

Ηλικία κεια (Κ·καπνιστης) (ΔΙ*παθολο-(*προ3λεπομενου)
(ετπ) για διαμε- * *

σου ιστού)

Αέρια Συμμέτοχη 
αίματος αναπνευστικού

Ρ02 
. ***

17 θ 65 2 Ρ.Α.Μ,
Δ

♦βηχας
(Κ)

- ♦ΔΙ 65 60 42(Π) -8672Βχ
(+)

♦

24 θ 61 5 Ρ.Δ.Α ♦Βηχας - +ΔΙ 113 122 100 -9278101Βχ.
(-)

♦

33 θ 40 7 Ρ.Δ.Α - - 116 115 107 -838784 -
56 θ S1 10 Δ.Ρ.Α ♦Βηχας

πνευμον.17 ctuv
♦ΔΙ 65 63 26(Π) -8082 ♦

77- θ 57 30 Ρ,β,Ν - ♦μεγάλη 45 60 69(Π) -9280 ♦
Δ,Οισ, καρδια
λεμφ.

♦Οργανα: Ρ· Raynaud 
Α«αρθρωσεις 
Η·μυς

Π*=περιορισμος *** ηροΒλεπόμενό
Μ*αποφραζη μεγάλων αεραγωγών σε ηρεμία μετά κόπωση

Δ·δερμα
6-θωρακας
Ν-νεψροι
Οισ«οισοφαγος
λεμφ»λεμψαδενες

Βχ ■ Βιοφια πνεύμονα 
*  · παθολογική 
- * φυσιολογική
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Διαβρογχικη βιοψία πνεύμονα εγινε σε 2 και- ήταν και. στις δυο 

θετική. Στη μ ια  (α.α &9)εδειξε "λεμφοκυτταρικη διηθηση του διάμεσου 

ιστού" και στην άλλη (α.α 62) "παραβρογχικη χρονιά φλεγμονή".Η βρογχρ- 

χοσκοπηση εδειξε και στις  δυο εντυπωσιακά ξερό βλεννογόνο.

§1_Μικτΐ]_κολ2Λχονικτ]_νοσο£_^Πινι._ΧΙ}>

Απο τ ις  5 γυναίκες που εγινε διάγνωση μικτής κολλαγονικης νο- 

σου, 3 παραπονιόντουσαν γ ια  βηχα αλλα η φυσική εξεταση ήταν αρνητι

κή ενω η ακτινογραφία θώρακα εδειξε και στις 3 παθολογία διάμεσου 

ιστού. Η σπιρομετρηση ήταν πσΟολογικη σε όλες. Διαβρογχικη ·.-βιοψία 

πνεύμονα εγινε σε 2 άρρωστες με βηχα και θετική ακτινογραφία θώρα

κα., Η μ ια  είχε περιοριστικού τυπου σπιρομετρηση και η βιοψία ^εδειξε 

"ικανού βαθμού διάμεση πνευμονικη ινωση" (α.α 17) ενω η άλλη είχε 

φυσιολογική σπιρομετρηση και βιοψία χάρις παθολογικά ευρήματα (α.α 24).

Συνολικά 4/5 είχαν καποια ενδειξη παθολογίας του αναπνευστι -

κου (80%)
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~ Γ. ΣΥΖΗΤΗΤΗ .

Ολο και συχνότερα γ ίνετα ι λογoc τα τελευταία χρονιά γ ια  προ

σβολή του αναπνευστικού συστήματος στα αυτοανοσα ρευματικά νοση- 

ματα (ΑΡΝ) . Ετσι, ενω οι Huang και Lyons ' το 1966 αναφέρουν οτι 

"έκτος απο το σκληρόδερμα, πλήρεις μελετες δεν έχουν γίνει σε α ξιό 

λογο αριθμό άρρωστων με ΑΡΝ" το 1982 στο συνέδριο της Αμερικάνι

κης Πνευμονολογικης Εταιρείας έγιναν πεντε ανακοινώσεις σχετικές  

με το θέμα 51»88»89»90*91 . η ολο και π ιο συχνή αυτή αναψορα μπορεί 

να Οφείλεται σε πιο ευαίσθητες λειτουργικές μεθόδους που αποκα- 

* λυπτουν υποκλινικη παθολογία, μπορεί να οφείλεται σε αύξηση ντου 

μέσου ορού ζωής των άρρωστων αυτών, μπορεί όμως και να οφείλεται 

σε συχνότερη αναγνώριση της προσβολής που ε ίνα ι συνήθως ήπια,κα

θώς και σε αναγνώριση προσβολής ολοκλήρου του αναπνευστικού και
92οχι μονο του πνεύμονα και του υπεξωκοτα . Θα πρεπει όμως να επ ι-  

σημανουμε οτ ι, απο τ ις  εργασίες που ασχολούνται με το θέμα άλλες 

είνα ι μονο εργαστηριακές, άλλες αναφερονται σε ενα ΑΡΝ και άλλες

σε-μια  μονο εκδήλωσή προσβολής του αναπνευστικού· Καμμια δεν ανα-
*

Φερεται στη συμμέτοχη ολοκλήρου του αναπνευστικού απο τη τραχεία  

ως το διαφραγμα, σε ομαδα άρρωστων με ολα τα αυτοανοσα ρευματικά 

νοσήματα. Ετσι δεν μπορεί να γ ίν ε ι σύγκριση των γενικών αποτελε

σμάτων της εργασίας αυτής με άλλες. Σε μ ια  απο τ ις  εογασιες αυ

τές πάντως93 υπάρχει το συμπέρασμα που συμφωνεί με ενα απο τα δι -  

κα μας, οτ ι: "προσεκτικό ιστορικό, αξιολόγηση των συμπτωμάτων α

πο το αναπνευστικό, φυσική εξεταση και ακτινογραφία θώρακα πρέ

πει να γίνονται στην αρχή της αξιολόγησης όλων των άρρωστων με 

ΑΡΝ". Ε ίνα ι η μονή εργασία οπού δ ίνετα ι έμφαση στην εκτίμηση με 

κλινικά και απλα* εργαστηριακά μέσα.

Ποσο συχνή ε ίνα ι λοιπον η συμμέτοχη του αναπνευστικού στα 

ΑΡΝ; Τι μορφές παίρνει σε κάθε νόσημα σε Ελληνες άρρωστους;Πως α -
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νιχνευεται; Τι. σημασία εχει γ ια  τη διάγνωση,πρόγνωση και θεραπεία 

του ΑΡΝ; Αυτά ε ίνα ι τα ερωτήματα στα οποία επιχειρηθηκε να δοθεί 

απάντηση. Το είδος του πληθυσμού στον οποίο εγινε η μελετη βοήθη

σε πολύ. Ηταν κυρίως γυναίκες, μέσης ηλικίας, μη καπνιστριες,απο 

χωρία ή μικρές πόλεις χωρίς ατμοσφαιρική ρύπανση. Δεν υπήρχε κα

νένας εργάτης ορυχείου ή βαριας βιομηχανίας. Πολύ λίγοι είχαν ι 

στορικό σημαντικών λοιμώξεων του αναπνευστικού σε μικρή ηλικία και 

επίσης πολύ λ ίγο ι είχαν ακτινολογική ενδειξη παλιας φυματίωσης. 

Δηλαδη, η μεγάλη πλειοψηφια των άρρωστων ήταν ελεύθεροι απο τους 

παράγοντες που ενοχοποιούνται για αναπνευστικά νοσήματα. Απόδει

ξη βέβαια γ ια  α ιτιολογικη σύνδεση ΑΡΝ και πνευμονικης προσβολής

δεν υπάρχει, ούτε ε ίνα ι δυνατό να υπάρξει, αφού, έκτος απο σπα-
1 3ν ιε ς  εξαιρέσεις, η προσβολή αυτή ε ίνα ι μη ειδ ική

Η συχνότητα προσβολής του αναπνευστικού ήταν 73%. Η συχνό -  

τητα αυτή βρέθηκε με χρηση απλών μεθόδων όπως η κλινική εξέταση, 

η ακτινογραφία θώρακα, η σπιρομετρηση και η αναλυση αέριων αίμα

τος. Οι εξειδικευμενες εξετάσεις που χρησιμοποιήθηκαν σποτε χρειά

στηκε γ ια  ιστολογικη διάγνωση δηλ. η βιοψία υπεζωκοτα και η δια- 

βρογχικη βιοψία πνεύμονα με εύκαμπτο βρογχοσκοπιο πρεπει κι αυτές 

να ε ίνα ι εξετάσεις καθημερινής ιατρικής πράξης σ 'ενα σύγχρονο 

πνευμονολογικο κέντρο.

Ενδιαφέρον παρουσιάζει τοσο η συχνή ανίχνευση προσβολής του 

αναπνευστικού με μονο κλινικά Λ κλινικοακτινολογικα μεσαί53% και 

64% αντίστοιχα σε συνολική συχνότητα 73%). Αυτό ερχεται σε αντί

θεση με τ ις  περισσότερες εργασίες οπού αναφερεται πολύ συχνά οτι -
22η λειτουργική εξεταση ανεβάζει σημαντικά το ποσοστο ανίχνευσης *

53  37 55 93 ,• * · , Χαρακτηριστικά στην πρόσφατη ανασκόπηση του J*P.Lynch
93 , ενω υπολογίζεται οτι μονο 15-30% των άρρωστων με σκληρόδερμα
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εχονν δύσπνοια ή βηχα, θεωρείται ο τ ι ο ι αναπνευστικές δοκιμασίες 

είνα ι σχεδόν πάντοτε επηρεασμενες, με π ιο πρωί'μη και π ιο ευαίσθη

τη την Dlco* Αυτό μπορεί να σημαίνει, ε ίτε  οτι εγινε ανίχνευση αμβλη- 

χρων κλινικοακτινολογικων εκδηλώσεων που δεν είχαν λειτουργική α

ντιστο ιχ ία , ε ίτε  οτι δεν εγινε εξαντλητική λειτουργική αξιολόγηση.

Και ο ι δυο υποθέσεις μπορεί να ε ίνα ι σωστές. Απο τη μ ια  μέρια  υ -  

παρχουν κλ ιν ικές εκδηλώσεις παθολογίας του αναπνευστικού που δεν 

έχουν αντίστοιχες λειτουργικές εκδηλώσεις. Ετσι π.χ δεν έχουν πα

θολογική σπιρομετρηση άρρωστοι με σ .Sjogren και ξηρότητα του βλεν- 

. νογονου των μεγάλων βρόγχων που όμως προκαλει εξουθενωτικο ξηρό 

• βηχα. Δεν εχει επίσης παθολογική σπιρομετρηση ο άρρωστος με μονο 

εικόνα παχυπλευριτιδας απο παλια ρευματοειδή πλευρίτιδα, ούτε ο άρ

ρωστος που εχει περάσει πλευρίτιδα ή πνευμονιτιδα ΣΕΛ πριν πολλά 

χρονιά. Ετσι, ενω η λειτουργική εξεταση δεν αποτελεί παρα ενα στιγ

μιότυπό στη πορεία ενός ΑΡΝ, η κλινικοακτινολογικη αξιολόγηση μπο

ρεί περισσότερες φορές να δώσει στο ιχε ία  απο το παρελθόν, ή σ το ι

χεία  που δεν έχουν λειτουργική αντισ το ιχ ία . Απο την άλλη μέρια  η 

λειτουργική αξιολόγηση, όταν γ ίν ε ι με εξάντληση όλων των μέσων ε

ρευνάς μπορεί να αποκαλυψει π.χ υποκλινικη παθολογία του διάμεσου 

ιστού. Η αδυναμία άμεσης μέτρησης συντελεστή διάχυσης και ολικής 

χωρητικότητας με πληθυσμογραψο μπορεί να σημαίνει οτι αυαμεσα στους 

άρρωστους με "φυσιολογική" λειτουργική εξεταση υπήρχαν και ορισμέ

νοι με υποκλινικη παθολογία. Αυτό βέβαια μπορεί να ανεβαξε το πο- 

σοστο συμμέτοχης ψηλότερα απο 73%. Πάντως πρεπει να παρατηρήσουμε 

οτι ο εμμεσος τροπος που χρησιμοποιήθηκε γ ια  εκτίμηση του συντελε- 

. στη διάχυσης δηλ. αναλυση αέριων αίματος πριν και μετά κόπωση θεω- λ Λ̂Η /ο^

ρειτα ι πολύ ευαίσθητος
m  V

Ετην εργασία αυτή η λειτουργική αξιολόγηση ανεβαξει λίγο το
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ποσοστο προσβολής του αναπνευστικού απο 64% σε 73%. Ηταν στη με

γάλη πλειοψηφι.α των άρρωστων δηλωτική περιορισμού ίσ ε  22 αρραστουςΐ 

και οχι απόφραξης μεγάλων αεραγωγών C3 άρρωστοιί ή μικτής πνευμο

νοπάθειάς (3 άρρωστοι).. Υπήρξαν τέλος και 7 άρρωστοι, ολοι μη κα

πνιστές, με ενδειξη παθολογίας των μικρών αεραγωγών, 4 είχαν ΡΑ. 

Αυτό τα ιρ ιά ζε ι με πρόσφατες παρατηρήσεις * οτι οι ιστολογικες 

βλάβες στα νοσήματα του διάμεσου ιστού δεν περιορίζονται απο "διά

μεσο ιστό" αλλα επεκτεινονται στα επιθηλιακά και ενδοθηλιακα κύτ

ταρα κ ι ακόμα στους μικρούς αεραγωγούς, αρτηριδια και φλεβιδια. .Δη -  

λαδή οι 7 αυτές σπιρομετρησεις ε ίνα ι μάλλον ενδεικτικές παθολο

γίας του διάμεσου ιστού και οχι αρχικού σταδίου αποφρακτικής πνευ

μονοπάθειάς.

Σ τ ις  περισσότερες φυσιολογικές σπιρομετρησεις η FEVj ήταν (ocw 

ποσοστο της φυσιολογικής τιμής) μεγαλύτερη απο την FVC (πάλι σαν 

ποσοστο της φυσιολογικής τιμής), και η διάφορά αυτή βρεθηκε στατι

στικά σημαντική (πιν. V ) . Υπήρχαν μαλιστα περιπτώσεις που η διά

φορά ήταν μεγαλύτερη απο 15% και σε 4 περιπτώσεις εψτανε τα 20- 30% 

(πιν. V I (ε ικ . 8). Αντίθετα, τ ις  σπάνιες φορές που η FVC ήταν σχε

τικά  μεγαλύτερη, η διάφορά ήταν πολύ μικρή (1-8%) , Το εύρημα αυτό 

δεν μπορεί να θεωρηθεί παθολογικό, αφού FVC και FEV  ̂ ήταν μέσα σε 

φυσιολογικά πλαίσια. Παθολογικό και μαλιστα τυπικό περιοριστικής 

πνευμονοπάθειάς, θεωρείται να εχουμε αυξημένη σχέση FEv^yFVC αλλα 

με μειωμένη FVC. Αυτό όμως δεν ισχύει στις περιπτώσεις που εξετά

ζουμε, αφού η FVC ήταν παντα φυσιολογική. Ομως, 10 απο τους 37 αύ- 

τους άρρωστους είχαν καποια αντικειμενική ενδειξη διάχυτης διαμε- . 

σης ινωσης και άλλοι 5 είχαν δύσπνοια ή δύσπνοια και βηχα που ε

πίσης αποτελούν ενδειξη παθολογίας του διάμεσου ιστού.Μπορούμε το 

εύρημα αυτό της σχετικά μεγάλης FEVj να το αποδώσουμε σε αυξημένη 

ελαστικότητα του πνευμονικου παρεγχύματος λογω αρχομενης διαταρα-
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χης-του διάμεσου ιστού? Ε ίνα ι γνωστό οτ ι έργο που παραγεται . γ ια  

την υπερνικηση των ελαστικών δυνάμεων του πνεύμονα κατα την ε ισ 

πνοή αποδίδεται κατα την εκπνοη94· * 5, Ε ίνα ι επίσης . γνωστό απο 

προσψατη πειραματική εργασία96 σε πνεύμονες που είχαν υποστει ι -  

νωση με Ρλεομυκινη, οτι οι πνεύμονες αυτοί έχουν αυξημένη Μ συ- 

σταλτοτητα". Αυτό αποδόθηκε σε αύξηση των συσταλτών κυττάρων του 

διάμεσου ιστού (Ρλεπε εισαγωγή). Η αυξημένη αυτή συσταλτοτητα διευ

κολύνει την εκπνευστικη ροη κ ι έτσι μπορεί θεωρητικά να αυξήσει 

τη σχέση FEVj/FVC. Η διηθηση του διάμεσου ιστού θα προκαλεσει pe-

. Ραία και ελάττωση της FVC, αλλα ίσως αυτό να ακολουθεί ·Μπορεί δη-
* >

• λαδή η αυξημένη σχέση FEV^/FVC να ε ίνα ι μ ια  πρώτη ενδειξη προσΡο- 

λης του διάμεσου ιστού. Η υπόθεση αυτή ε ίνα ι πρωτότυπη αν και προ

κύπτει λογικά απο δυο γνωστές παρατηρήσεις: ι) οτι η FEV-j/FVC ε ί 

ναι αυξημένη σε διαταραχές του διάμεσου πνευμονικου ιστού που προ -  

καλούν περιορισμό και ι ι )  οτι η FEV-j/FVC ε ίνα ι μεγαλύτερη απο την 

προΡλεπομενη στις  περισσότερες εργασίες που αναψερονται σε νοση -  

ματα του διάμεσου ιστού, ε ίτε  η FVC ε ίνα ι μειωμένη, ε ίτε  είναι, φυ-  

σιολογικη Οπ.χ σε εργασία των Line και συν ε ίνα ι 83%). Η υπόθε

ση αυτή μπορεί να επαληθευτεί: ι)με  καμπύλες ογκου/πιεσης και i l l  

με παρακολούθηση των αναψερομενων άρρωστων γ ια  επίσημη εκδήλωσή 

παθολογίας του διάμεσου ιστού. Πρεπει να ισχύει γ ια  κάθε μορφή πα

θολογίας του διάμεσου ιστού και οχι μονο γ ια  τα ΑΡΝ.

Αναλυτικά γ ια  κάθε ΑΡΝ μπορούν, να γίνουν οι παρακατω παρατη

ρήσεις:

1) Ετη ρευματοειδή αρθρίτιδα (ΡΑ) η προσΡολη του αναπνευστικού εκ

φράζεται με υπεζωκοτικη συλλογή, παθολογία του διάμεσου ιστού 

και ρευματικά* ο ζ ίδ ια  . Στην εργασία αυτή 3/17 άρρωστοι είχαν υ -
^  «W

πεζωκοτικη συλλογή ή παχυπλευριτιδα και 5 ενδειξη παθολογίας στο
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διαμεσο ιστό, Η. λειτουργική εξεταση εδειξε συχνότερα περιορισμό 

(.σε 5)ενω ειδικά στη ΡΑ υπήρχε και ένας μεγάλος σχετικά αριθμός άρρωστων 

με προσβολή των* μικρών αεραγωγών. Κανένας απο τους άρρωστους 

αυτους δεν θεραπευόταν με πενικιλλαμινη που εχει πρόσφατα ενο- 

χοποιηθει γ ια  "αποφρακτική βρογχίτιδα" . Δηλαδή η απόφραξη μ ι

κρών αεραγωγών ήταν αποτέλεσμα της ΡΑ και οχι της θεραπείας. Στο συμπε -
34ρασμα αυτό καταλήγουν και άλλοι ερευνητες . Αυτό σημαίνει ό

τ ι  η απόφραξη μικρών αεραγωγών πρεπει να προστεθεί στο κατάλο

γο των εκδηλώσεων προσβολής' του αναπνευστικού απο ρευματοειδή ■ 

αρθρίτιδα,εφ'οσον επαληθευτεί σε μεγαλύτερο αριθμό άρρωστων.

2) Οι συνηθισμένες εκδηλώσεις απο το αναπνευστικό στο ΣΕΛ είνα ι 

πλευρίτιδα, πνευμονιτιδα και σπανιότερα παθολογία διάμεσου ι 

στού, ουραιμικο πνευμονικο οίδημα, ατελεκτασιες και δυσλειτουρ- 

γ ια  του διαφραγματος . Απο 23 άρρωστους 8 είχαν ιστορικά πλευ

ρ ίτ ιδας, 2 πλευρίτιδας και πνευμονίας, 5 είχαν ενδειξη παθολο

γίας του διάμεσου ιστού και 1 δυσλειτουργίας του διαφραγματος. 

Χαρακτηριστική ε ίνα ι η διάφορά στη κλινική εμφάνιση υπεξωκοτι- 

κης συλλογής αναμεσα στη ΡΑ και στο ΣΕΛ.Βλέπουμε οτι .στη ΡΑμο- 

νο ένας άρρωστος είχε ιστορικό πλευρίτιδας, αλλα η ακτινογρα -  

φια αποκαλυψε παχυπλευριτιδα σε 4. Αντίθετα 8 άρρωστοι με ΣΕΛ 

είχαν ιστορικό πλευρίτιδας, αλλα η ακτινογραφία ήταν θετική μο- 

νο σε 4. Η πλευρίτιδα του ΣΕΛ ε ίνα ι πολύ πιο εκδηλη κλινικά. 

Ε ίνα ι επίσης ενδιαφέρον οτι η εμφάνιση πνευμονιτιδας σε μια άρ

ρωστη και υπεζωκοτικης συλλογής με θετικά κύτταρα λυκου σε έ

ναν άλλο, οδήγησαν τη σκέψη προς τη διάγνωση ΣΕΛ.

3) Το σκληρόδερμα ε ίνα ι το ΑΡΝ που κλασικα προσβάλλει το διάμεσο 

πνευμονικο ιστό σε ποσοστο που με βιοψικο υλικό φτάνει το 100%
ι 3

. Επίσης σπανιότερα εκδηλώνεται με πνευμονικη υπέρταση,πνευ-

»
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μονιά ατιο εισροφηση και βρογχιολιοκυψελιδικο καρκίνωμα σα συ

νέπεια της έντονης ινωσης1*5. Χτην εργασία αυτή 13/17 άρρωστοι 

είχαν ενδειξη παθολογίας του διάμεσου πνευμονικου ιστού ιδ ια ί 

τερα εμψανη κλινικά· Αυτό ε ίνα ι σύμφωνο με οτι ε ίνα ι . κλασικα 

. γνωστό· Αυτό που δεν ε ίνα ι σύμφωνο ε ίνα ι το συμπέρασμα που βγαί

νει απο τ ις  δυο διαβρογχικες βιοψίες που έγιναν και εδειξαν ι -  

νωση, που όμως συνοδευόταν απο λεμφοκυτταρικη διηθηση.Η λεμφο- 

κυτταρικη αυτή διηθηση μπορεί να σημαίνει ενεργή κυψελιτιδα.Αν 

ε ίνα ι έτσ ι, μπορεί κάνεις να σκεφτει δυνατότητα θεραπείας σε 

ένα νόσημα οπού ε ίνα ι γνωστό οτι καμία θεραπεία δεν εχει απο- 

τελεσμα.

4) Οι εκδηλώσεις του σ .Sjogren απο το αναπνευστικό ε ίνα ι υπεζωκο- 

τικη συλλογή, παθολογία του διάμεσου ιστού και δυο εκδηλώσεις 

που θεωρουν ορισμένοι οτι το ξεχωρίζουν απο τα αλλα ΑΡΝ, δηλα

δή μεγάλη ξηρότητα του τραχειοβρογχικού δέντρου και λεμφοκυτ -  

ταρικη παρεγχυματικη διηθηση . Η συχνότητα των εκδηλώσεων αυ

τών ε ίνα ι άγνωστη αλλα πρεπει να ε ίνα ι ανώτερη απο το 9% μ ιας
* 98παληοτερης σειράς απο τη Mayo C lin ic  ·

Απο τ ις  8 άρρωστες 5 έδιναν στο ιχεία  προσβολής του τραχειοβρογ

χικού δέντρου με βασανιστικό ξερό βηχα, ενω 4 είχαν ενδειξη προ

σβολής του διάμεσου ιστού. 0 ξερός βηχας φαίνεται οτι είναι μ ια  

απο τ ις  συνηθισμένες εκδηλώσεις του σ .Sjogren, πολύ πιο συχνή

απο οτι ε ίχε ως τώρα εκτιμηθει. Οι διαβρογχικες'βιοψ ίες που ε -
9 8 99γιναν, οι πρώτες που γίνονται σε σ .Sjogren * ,εδειξαν λέμφο·* 

κυτταρική διηθηση στη μια  και τραχειοβρογχική φλεγμονή στην άλ

λη, με ξερό βλεννογόνο και στις  δυο. Η λεμφοκυτταρικη αυτή δ ιη 

θηση δε μπορεί όμως να θεωρηθεί ειδ ική  γ ια  το σ .Sjogren ό τ α ν  υ -^
*· Ί» Ζ.·

πηρχε και σ τ ις  δυο βιοψίες άρρωστων με σκληρόδερμα. :

5 ) Αγνωστη ε ίνα ι η συχνότητα προσβολής του αναπνευστικού στη μ ι - r
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κτη κολλαγουι,κη, Απο τους 5 άρρωστους, οι< 4 είχαν ενδει,ξη πα

θολογίας του διάμεσου ιστού. Οι δυο διαβρογ,χικες βιοψίες που έ

γιναν ε ίνα ι και εδω οι πρώτες στη δt,έθνη, βιβλιογραφία στην ο

ποία πάντως εικάζεται οτι και στη μικτή κολλαγονικη θα υπάρχει 

διάχυτη διάμεση, ινωση

Η προσβολή του αναπνευστικού ήταν λοιπον πολύ συχνή και πήρε 

σε κάθε άρρωστο μ ια  απο τ ις  γνωστές μορφές προσβολής. Η ανίχνευσή 

της στηρίχτηκε τοσο στην κλινικοακτινολογικη οσο και στη λειτουρ

γική αξιολόγηση· Ποσο σημαντική όμως ήταν για  τη διάγνωση του ΑΡΝ, 

τη πρόγνωση και τη θεραπεία;

Η διάγνωση του ΑΡΝ δεν θα μπει απο τη προσβολή του αναπνευ -  

στικου παρα σε ελάχιστες περιπτώσεις. Τέτοια παραδείγματα ήταν έ

νας άρρωστος με υπεζωκοτικη συλλογή με πολύ χαμηλό σακχαρο και θε- 

τικο ρευματοειδή παραγοντα, ένας με κύτταρα λυκου στο πλευριτικο 

υγρό και μ ια  με πνευμονιτιδα που χρειάστηκε κορτικοειδή για  να θε

ραπευτεί. Στους άρρωστους αυτους οδηγήθηκε η διαγνωστική σκέψη στη 

ΡΑ και ΣΕΛ αντίστοιχα. Το ίδ ιο  ίσως ισχύει και γ ια  4 άρρωστους με 

ΣΕΛ που είχαν, σαν μ ια  απο τ ις  πρώτες εκδηλώσεις ΣΕΛ, πλευρίτιδα. 

Αυτές όμως ε ίνα ι εξαιρέσεις. Η αμβληχρη εικόνα της παθολογίας του 

διάμεσου ιστού σ'ολα τα ΑΡΝ, ή της πλευρίτιδας της ΡΑ, ακόμα και 

ο βασανιστικός βηχας στο σ .Sjogren ακολουθουν συνήθως και σε χρο- 

νο και σε ενόχληση τα αλλα συμπτώματα των ΑΡΝ ώστε οι άρρωστοι να 

τα έχουν ελάχιστα συνειδητοποιήσει. Οι εξαιρέσεις είνα ι όμως σημα

ντ ικές. Ετσι ε ίνα ι πολύ σημαντικό θεραπευτικά να ξερουμε αν η πα~ 

θολογια του διάμεσου ιστού ε ίνα ι ενεργή, κυψελιδιτιδα ή τελικό στά

δ ιο  ινωσης. Θα ε ίνα ι δε ακόμα πιο σημαντικό αν και το σκληρόδερμα 

χαρακτηρίζεται απο κυψελιδιτιδα αρχικα. Κι εδω τονίζεται η ιδ ια ί

τερη αξία  της διαβρογχικης βιοψίας πνεύμονα με εύκαμπτο βρογχοσκο-
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ΣΥΜΠΕΡΑΣΗΑΤΑ

Τα πρωτότυπα συμπεράσματα της εργασίας αυτής ε ί ν α ι  τα παραπατώ:

1. Η προσβολή του αναπνευστικού συστήματος σε άρρωστους με αυτοα- 

νοσα ρευματικά νοσήματα ε ίνα ι πολύ συχνή και αφόρα ολοκληροτο 

αναπνευστικό απο τη τραχεία ως το διαφραγμα. Η προσβολή αυτή εί

ναι συνήθως εκδηλη κλινικά αλλα οι κλινικές εκδηλώσεις είναι αμ- 

βληχρες και σπάνιά απασχολούν τον άρρωστο· Γ ι'αυτό σε κάθε άρρω

στο με ΑΡΝ πρεπει να γ ίνετα ι πληρης κλινική, ακτινολογική και λει

τουργική εξεταση του αναπνευστικού. Οι Ελληνες άρρωστοι δεν εμ

φανίζουν ε ιδ ικες μορφές προσβολής.

2. Λειτουργικά εχουμε πιο συχνά περιοριστική πνευμονοπάθειά με δια

ταραχές διάχυσης. Επίσης συχνή ε ίνα ι η προσβολή των μικρών αε -  

ραγωγων ιδ ια ίτερα  στη ρευματοειδή αρθρίτιδα. Η πιο πρωϊμη λ ε ι

τουργική εκδήλωσή ε ίνα ι η αυξημένη σχέση FEV-j/FVC με φυσιολογι

κή FVC.

3. Κλινικοακτινολογικη και λειτουργική αξιολόγηση αλληλοσυμπληρω -  

νονται αφού υπάρχουν κλινικές εκδηλώσεις χωρίς λειτουργική αντι

στο ιχ ία  και αντίστροφα.

4. Η διαβρογχικη βιοψία πνεύμονα ε ίνα ι μ ια  ακίνδυνη και ιδ ια ίτερα  

αποτελεσματική μέθοδος γ ια  την ανίχνευση και το χαρακτηρισμό της 

παθολογίας του διάμεσου ιστού στα ΑΡΝ.Με διαβρογχικη βιοψία δια

πιστώθηκε οτι το πνευμονικο παρέγχυμα στο σκληρόδερμα δεν εμφα

ν ίζ ε ι  πάντοτε μονο ινωση αλλα μπορεί,σε αρχικα στάδιά, να συνυ

πάρχει κυψελιτιδα. Γ ια  πρώτη φορά στη διεθνή βιβλιογραφία περι- 

γραφονται ιστολογικες εικόνες παθολογίας του διάμεσου ιστού με 

διαβρογχικη βιοψία σε σύνδρομο Sjogren και μικτή κολλαγονικη.
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-  Π ε ρ ί λ η ψ η

Η προσβολή του αναπνευστικού συστήματος σε 90 άρρωστους με 

αυτοανοσα ρευματικά νοσήματα εξετάστηκε κλινικά, ακτινολογικά,λει

τουργικά και, οπού κριθηκε αναγκαίο, ιστολογικα. 66 άρρωστοι (73%) 

είχαν ενδε ίξε ις  προσβολής (68% των 37 άρρωστων με ρευματοειδή αρ

θρ ίτιδα, 70% των 23 άρρωστων με συστηματικό ερυθηματωδη λύκο, 77% 

των 17 άρρωστων με σκληρόδερμα, 100% των 8 άρρωστων με σύνδρομο 

Sjdgren και 80% των 5 άρρωστων με μικτή κολλαγονικη) . Δηλαδη ο ι 

πνεύμονες ήταν μετά τ ις  αρθρώσεις, το όργανό που προσβαλοταν συ- 

- χνοτερα.

Η προσβολή αυτή ήταν πολύ συχνά κλινικά (48/66) ή κλ ιν ικοα κτι- 

νολογικα (58/66) εκδηλη, αλλα με πολύ αμβληχρες εκδηλώσεις.Η λ ε ι

τουργική και ιστολογικη εξεταση βοηθησε έτσι περισσότερό στο χαρα

κτηρισμό της παθολογίας παρα στην ανίχνευση. Η πιο συχνή λειτουρ

γική διαταραχή ήταν περιοριστικού τυπου πνευμονοπάθειά, ενω η π ιο  

πρώιμη ήταν η αυξημένη σχέση FEV^/FVC με φυσιολογική FVC. II ιστο- 

λογικη εξεταση πνεύμονα εδειξε σχεδόν πάντοτε διάχυτη διάμεση ινω- 

ση με διάφορου βαθμού κυψελιδιτιδα.
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S u m m a r y

90 patients with autoimmune rheumatic diseases (ARD) were e- 

xamined fo r  possib le  resp iratory  involvement. C lin ic a l (h istory  

and physica l examination) roentgenological (chest roentgenogram) 

functional (spirometry and a rte r ia l blood gases) and in  few cases 

h is to lo g ic a l c r ite r ia  were used. 66 patients (73%) had c r ite r ia  

of resp ira to ry  involvement (68% of the 37 patients with rheuma

to id  a r t h r it is ,  70% o f the 23 patients with systemic lupus erythe 

matosus, 77% of the 17 patients with scleroderma, 100% of the 8 

patients with primary Sjogren syndrome and 80% of the 5 patients 

with mixed co llagen  tissu e  d ise a se ). The lungs were the organ 

most commonly involved afte r the jo in ts . This involvement was ve

ry often obvious with only c l in ic a l  (48/66)or c l in ic a l  and roent

geno logica l (58/66) means. Functional and h is to lo g ic a l means we

re more usefu l in  characteriz ing the pathology than diagnosing i t  

The commonest functional abnormality was re s tr ic t iv e  pulmonary d i 

sease while the e a r lie s t  was the high FEV-j/FVC ratio  with normal 

FVC. Whenever lung biopsy was performed i t  showed d iffu se  in te r

s t i t i a l  f ib r o s is  with varying degree of active inflammation.
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