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Dermatomiozitis/
Polimiozitis

▪ Idiopatske inflamatorne miopatije

▪ Multisistemski dijapazon → srce, koža, zglobovi i pluća

▪ Miozitis

▪ Gotronovi tuberkuli

▪ Prevalenca 1.5 na 100.000 stanovnika

▪ Ženski spol 2-3:1

Bakir Mehić (et. al). Respiratorno udruženje u Bosni i Hercegovini, Sarajevo, 2016.god.



▪ Kriteriji koji sugeriraju dijagnozu bolesti uz pozitivna 

anti-ARS antitijela potrebno  je imati jedno od 

karakterističnih kliničkih obilježja: miozitis, 

intersticijska bolest pluća (ILD), artritis, povišenu 

temperaturu, Raynaud fenomen ili mehaničarske ruke

▪ CK, CKMb, LDH  (50x++)

▪ EMNG → miopatski uzorak

▪ Sve sintetaze nalaze se u citoplazmi koja je mjesto 

sinteze proteina. Antitijela na sintetaze na IIF HEP-2 

stanica daju difuzni citoplazmatski uzorak.

Solomon, J., Swigris, J. J., & Brown, K. K. (2011). Myositis-related interstitial lung disease and antisynthetase syndrome. Jornal brasileiro de pneumologia : publicacao oficial da Sociedade Brasileira de Pneumologia e 
Tisilogia, 37(1), 100–109. https://doi.org/10.1590/s1806-37132011000100015 

https://doi.org/10.1590/s1806-37132011000100015


Palawisuth, S., Kantikosum, K., Patiyasikunt, M., Sriprasart, T., Asawanonda, P., & Rerknimitr, P. (2019). A Bad Sign: Dermatomyositis with Interstitial Lung Disease. The American journal of medicine, 132(2), 182–186. 
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▪ Ovisno o metodama koje se koriste za otkrivanje ILD 

prevalenca u bolesnika s DM/PM se kreće od 19,9 – 78%.

▪ Iako se najčešće razvija tokom ili nakon pojave miozitisa, ILD 

prethodi dijagnozi DM/PM u 13 – 37,5% i povezanost sa 

stopom febrikula i zahvaćenosti zglobova.

Solomon, J., Swigris, J. J., & Brown, K. K. (2011). Myositis-related interstitial lung disease and antisynthetase syndrome. Jornal brasileiro de pneumologia : publicacao oficial da Sociedade Brasileira de Pneumologia e 
Tisilogia, 37(1), 100–109. https://doi.org/10.1590/s1806-37132011000100015 
Koreeda, Y., Higashimoto, I., Yamamoto, M., Takahashi, M., Kaji, K., Fujimoto, M., Kuwana, M., & Fukuda, Y. (2010). Clinical and pathological findings of interstitial lung disease patients with anti-aminoacyl-tRNA 
synthetase autoantibodies. Internal medicine (Tokyo, Japan), 49(5), 361–369. https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889 

https://doi.org/10.1590/s1806-37132011000100015
https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889


▪ U bolesnika s DM ili PM, ILD se mora razlikovati od 

drugih uzroka plućne bolesti:

➢ Infekcija

➢Pneumonitis izazvan lijekovima

➢Pneumomedijastinum

➢Slabost respiratornih mišića

➢Malignost

Priyangika, S. M., Karunarathna, W. G., Liyanage, I., Gunawardana, M., Udumalgala, S., Rosa, C., & Kulatunga, A. (2016). Organizing pneumonia as the first manifestation of anti-synthetase syndrome. BMC research 

notes, 9, 290. https://doi.org/10.1186/s13104-016-2094-3 

https://doi.org/10.1186/s13104-016-2094-3


▪ Bolesnici s ILD obično se žale na dispneu i neproduktivni 

kašalj.

▪ Pojedini pacijenti su asimptomatski i sumnja se na ILD zbog 

patološke auskultacije pluća ili sumnjivih patoloških promjena 

radiografije grudnog koša.

Tillie-Leblond, I., Wislez, M., Valeyre, D., Crestani, B., Rabbat, A., Israel-Biet, D., Humbert, M., Couderc, L. J., Wallaert, B., & Cadranel, J. (2008). Interstitial lung disease and anti-Jo-1 antibodies: difference between 
acute and gradual onset. Thorax, 63(1), 53–59. https://doi.org/10.1136/thx.2006.069237
Fathi, M., Dastmalchi, M., Rasmussen, E., Lundberg, I. E., & Tornling, G. (2004). Interstitial lung disease, a common manifestation of newly diagnosed polymyositis and dermatomyositis. Annals of the rheumatic 

diseases, 63(3), 297–301. https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122 

https://doi.org/10.1136/thx.2006.069237
https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122


Dijagnostika

▪ Biopsija pluća tipično nije potrebna za dijagnozu ili liječenje ILD-a u

PM/DM, stoga su podaci o histopatološkim uzorcima ograničeni.

▪ ILD se javlja u oko 70% oboljelih

▪ NSIP je čest nalaz i glavni uzrok morbiditeta

▪ Douglas i sar. izještavaju → NSIP najčešći nalaz (18 bolesnika), zatim

DAD (difuzna alveolarna bolest - 2 bolesnika), UIP (uobičajena

intersticijska pneumonija - jedan bolesnik) i OP (organizirajuća

pneumonija – jedan bolesnik).

▪ Cottin i sar. izvještavaju - u odvojenoj seriji pacijenata s anti-aminoacil-

tRNA sintetaznim antitijelima (anti-Jo-1) koji su bili podvrgnuti biopsiji

pluća, četiri su imala NSIP, a četiri su imala OP.

▪ NSIP i OP mogu biti prisutni istovremeno.

Douglas, W. W., Tazelaar, H. D., Hartman, T. E., Hartman, R. P., Decker, P. A., Schroeder, D. R., & Ryu, J. H. (2001). Polymyositis-dermatomyositis-associated interstitial lung disease. American journal of respiratory and critical care 
medicine, 164(7), 1182–1185. https://doi.org/10.1164/ajrccm.164.7.2103110
Cottin, V., Thivolet-Béjui, F., Reynaud-Gaubert, M., Cadranel, J., Delaval, P., Ternamian, P. J., Cordier, J. F., & Groupe d'Etudes et de Recherche sur les Maladies "Orphelines" Pulmonaires (2003). Interstitial lung disease in 
amyopathic dermatomyositis, dermatomyositis and polymyositis. The European respiratory journal, 22(2), 245–250. https://doi.org/10.1183/09031936.03.00026703 
Koreeda, Y., Higashimoto, I., Yamamoto, M., Takahashi, M., Kaji, K., Fujimoto, M., Kuwana, M., & Fukuda, Y. (2010). Clinical and pathological findings of interstitial lung disease patients with anti-aminoacyl-tRNA synthetase 

autoantibodies. Internal medicine (Tokyo, Japan), 49(5), 361–369. https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889 

https://doi.org/10.1164/ajrccm.164.7.2103110
https://doi.org/10.1183/09031936.03.00026703
https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889


Antitijela 
specifična za 

miozitis



Sindrom 
antisintetaze



Biopsijske 
procedure?

▪ Otvorena biopsija pluća rutinski se ne izvodi, djelomično 

što rezultati takve biopsije često ne utiču na izbor 

imunosupresivne terapije.

▪ Marie i suradnici proučavali su kohortu od 107 pacijenata 

s DM/PM i pronašli NSIP u 61%, kriptogenu organiziranu 

pneumoniju (COP) u 22%, i UIP u 17% od dostupna 41 

biopsijska uzorka.

Marie, I., Hatron, P. Y., Dominique, S., Cherin, P., Mouthon, L., & Menard, J. F. (2011). Short-term and long-term outcomes of interstitial lung disease in polymyositis and dermatomyositis: a series of 107 
patients. Arthritis and rheumatism, 63(11), 3439–3447. https://doi.org/10.1002/art.30513



RADIOLOŠKI 
NALAZI

https://www.chaudharyhospital.in/understanding-hrct-and-its-importance-in-the-diagnostic-process/ 

https://www.chaudharyhospital.in/understanding-hrct-and-its-importance-in-the-diagnostic-process/


(A) AIP dokazan biopsijom u bolesnika s anti-EJ.

(B) NSIP dokazan biopsijom u bolesnika s anti-Jo-1.

(C) UIP dokazan biopsijom u bolesnika s anti-PL-12.

(D) ILD u bolesnika s anti-MDA-5.

(E) Spontani pneumomedijastinum s anti-MDA-5. 
Subki, A. H., Almani, I. M., Albeity, A., Aljabri, B. K., Alsolaimani, R., & Halabi, H. (2023). Spontaneous Pneumomediastinum and Subcutaneous Emphysema in Dermatomyositis: A Case Series and Lit erature Review. Journal of 
inflammation research, 16, 1431–1441. https://doi.org/10.2147/JIR.S389839 

https://doi.org/10.2147/JIR.S389839


Ispitivanje 
plućne funkcije

▪ Bolesnici s ILD-om povezanim s miozitisom i sindromom 

antisintetaze obično imaju restriktivan obrazac testova 

plućne funkcije (PFT) s općenito blagim smanjenjem 

forsiranog vitalnog kapaciteta (FVC, 70-79% 

predviđeno) i blagim do umjerenim smanjenjem 

kapacitet difuzije za ugljikov monoksid (DLCO)

▪ BAL → CD8 T Ly

▪ Prijavljen je širok raspon rezultata i nije bilo definitivnih 

studija koje bi upućivale na to da su specifična antitijela 

povezana s miozitisom u korelaciji s ozbiljnijim PFT 

odstupanjima. 

▪ Ukupni kapacitet pluća (TLC) i FVC korišteni su za 

praćenje napredovanja bolesti kao i terapijskog 

odgovora, i postoje dokazi da su niži FVC i DLCO za 

vrijeme dijagnoze ILD-a prediktori lošije prognoze.

Marie, I., & Dominique, S. (2006). Atteinte pulmonaire au cours des polymyosites et des dermatomyosites: la pneumopathie interstitielle [Pulmonary damage during polymyositis and dermatomyositis: interstitial lung 
disease]. Presse medicale (Paris, France : 1983), 35(4 Pt 2), 683–695. https://doi.org/10.1016/s0755-4982(06)74663-2 

https://doi.org/10.1016/s0755-4982(06)74663-2


Tretman

▪ Steroidi ostaju prva linija terapije za ILD u bolesnika s 

DM/PM ili sindromom antisintetaze.

▪ Oralni režim → 1 mg/kg prednizona dnevno, često 

nakon početne pulsne intravenske primjene 

metilprednizolona u dozi od 1000 mg dnevno tokom 3 

dana u teškim slučajevima.

▪ Neki bolesnici s ILD-om i miozitisom imaju odgovarajući 

odgovor na monoterapiju kortikosteroidima.

▪ Međutim, česta je potreba za dodatnom 

imunosupresijom, osobito u slučaju brzo napredujuće 

akutne/subakutne ILD-a.

▪ Prisutnost antitijela na ARS može predvidjeti bolji 

odgovor ILD-a na steroide u bolesnika s miozitisom, iako 

dodatni faktori koji utječu na ishod liječenja steroidima 

uključuju relativno vrijeme početka ILD-a i miozitisa.

Koreeda, Y., Higashimoto, I., Yamamoto, M., Takahashi, M., Kaji, K., Fujimoto, M., Kuwana, M., & Fukuda, Y. (2010). Clinical and pathological findings of interstitial lung disease patients with anti-aminoacyl-
tRNA synthetase autoantibodies. Internal medicine (Tokyo, Japan), 49(5), 361–369. https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889 

https://doi.org/10.2169/internalmedicine.49.2889


Tretman

▪ Azatioprin (100 mg/dan) se koristi u bolesnika s anti-Jo-

1 ILD-om ili kao terapija održavanja nakon ciklofosfamida 

ili kao sredstvo za uštedu steroida u bolesnika koji su 

istodobno primali prednizon.

▪ 58% pacijenata pokažu značajno poboljšanje plućnog 

statusa.

▪ Sigurnost mofetilmikofenolata u liječenju brojnih bolesti 

vezivnog tkiva dobro je utvrđena, a za ILD kod DM/PM → 

terapija održavanja 1000mg/dan.

▪ Bilo je izvješća o pacijentima s DM-ILD-om sa značajnim 

poboljšanjem ili potpunim povlačenjem ILD-a nakon 

liječenja mikofenolat mofetilom, uključujući i izvješće o 

četiri slučaja pacijenata koji su imali poboljšanje s 

mikofenolat mofetilom nakon liječenja steroidima i 

azatioprinom koji su bili neučinkoviti.

Sem, M., Molberg, O., Lund, M. B., & Gran, J. T. (2009). Rituximab treatment of the anti-synthetase syndrome: a retrospective case series. Rheumatology (Oxford, England), 48(8), 968–971. 
https://doi.org/10.1093/rheumatology/kep157 
Marie, I., Hatron, P. Y., Dominique, S., Cherin, P., Mouthon, L., & Menard, J. F. (2011). Short-term and long-term outcomes of interstitial lung disease in polymyositis and dermatomyositis: a series of 107 patients. Arthritis and 
rheumatism, 63(11), 3439–3447. https://doi.org/10.1002/art.30513 

https://doi.org/10.1093/rheumatology/kep157
https://doi.org/10.1002/art.30513


Tretman

▪ Ciklofosfamid, određena učinkovitost za tretman refrakterne ILD

▪ Sprovodi se 6 ciklusa po 4-sedmičnog režima (300-800 mg/m2 / 

15mg/kg TT) kombiniranog liječenja.

▪ Povoljan odgovor kod anti-Jo +

▪ Rituximab → B cell CD20 (anti-Jo +) → bolji ishod u dvogodišnjem 

praćenju.

Langlois, V., Gillibert, A., Uzunhan, Y., Chabi, M. L., Hachulla, E., Landon-Cardinal, O., Mariampillai, K., Champtiaux, N., Nunes, H., Benveniste, O., & Hervier, B. (2020). Rituximab and Cyclophosphamide in Antisynthetase 
Syndrome-related Interstitial Lung Disease: An Observational Retrospective Study. The Journal of rheumatology, 47(11), 1678–1686. https://doi.org/10.3899/jrheum.190505 
Sem, M., Molberg, O., Lund, M. B., & Gran, J. T. (2009). Rituximab treatment of the anti-synthetase syndrome: a retrospective case series. Rheumatology (Oxford, England), 48(8), 968–971. 
https://doi.org/10.1093/rheumatology/kep157 

Tretman

https://doi.org/10.3899/jrheum.190505
https://doi.org/10.1093/rheumatology/kep157


Pro memoria

▪ ILD je česta rana manifestacija u bolesnika s poli- i 

dermatomiozitisom i nije uvijek povezana s kliničkim 

simptomima.

▪ RTG grudnog koša, HRCT, testovi plućne funkcije i 

analiza anti-Jo-1 antitijela trebaju biti uključeni u 

početno ispitivanje bolesnika s miozitisom bez obzira 

na respiratorne simptome.

▪ Zahvaćenost pluća kod DM/PM povezana je s lošijim 

ishodom i povećanim mortalitetom i najvažniji je faktor 

ishoda.

▪ Ishodi kod DM/PM i sindroma antisintetaze uvjetovani 

fenotipom ILD-a i do neke mjere prisutnošću specifičnih 

autoantitijela.

Fathi, M., Dastmalchi, M., Rasmussen, E., Lundberg, I. E., & Tornling, G. (2004). Interstitial lung disease, a common manifestation of newly diagnosed polymyositis and dermatomyositis. Annals of the rheumatic 
diseases, 63(3), 297–301. https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122
Chen, I. J., Jan Wu, Y. J., Lin, C. W., Fan, K. W., Luo, S. F., Ho, H. H., Liou, L. B., Tsai, W. P., Chen, J. Y., Yang, C. H., Kuo, C. F., & Yu, K. H. (2009). Interstitial lung disease in polymyositis and dermatomyositis. Clinical 
rheumatology, 28(6), 639–646. https://doi.org/10.1007/s10067-009-1110-6 

https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122
https://doi.org/10.1007/s10067-009-1110-6


Pro memoria

▪ Marie i suradnici pokazali su ukupnu stopu smrtnosti od 7,5% 

za ILD povezanu s miozitisom, pri čemu se 87,5% smrti može 

pripisati bolesti pluća pacijenata.

▪ ILD može prethoditi dijagnozi očitog miozitisa mjesecima ili 

godinama, pojaviti se istovremeno s miozitisom ili se razviti 

nakon mišićne bolesti, obično unutar prvih nekoliko mjeseci 

od početka slabosti. 

▪ U nekih bolesnika ILD se pojavljuje bez ikakvih mišićnih 

simptoma.

Marie, I., Hatron, P. Y., Dominique, S., Cherin, P., Mouthon, L., & Menard, J. F. (2011). Short-term and long-term outcomes of interstitial lung disease in polymyositis and dermatomyositis : a series of 107 patients. Arthritis and 
rheumatism, 63(11), 3439–3447. https://doi.org/10.1002/art.30513 

https://doi.org/10.1002/art.30513


Sy Sjögren

▪ Autoimuno oboljenje – limfocitne infiltracije suznih, 

pljuvačnih, konjuktivalnih i faringealnih mukoznih 

žlijezda

▪ Suhoća očiju i usne šupljine

▪ Ženski spol 9:1; 40y +

Bakir Mehić (et. al). Respiratorno udruženje u Bosni i Hercegovini, Sarajevo, 2016.god.



▪ Kao i druge autoimune bolesti, povezan je sa 

specifičnom genetskom pozadinom, oslabljenim 

imunološkim odgovorom i faktorima okoline.

▪ Pokreću urođeni imunološki odgovor koji dovodi do 

aktivacije žljezdanih stanica, nakon čega slijedi 

aktivacija B i T limfocita unutar žlijezda.

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic#2024 

Jonsson R. (2022). Disease mechanisms in Sjögren's syndrome: What do we know?. Scandinavian journal of immunology, 95(3), e13145. https://doi.org/10.1111/sji.13145 

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic
https://doi.org/10.1111/sji.13145


Endogeni faktori

▪ HLA polimorfizam (HLA-DR3 i HLA B8)

▪ IRF-5, IL12A, TN1P1

Jonsson R. (2022). Disease mechanisms in Sjögren's syndrome: What do we know?. Scandinavian journal of immunology , 95(3), e13145. https://doi.org/10.1111/sji.13145 
Smiljanić Tomičević, Lj., Rukavina, K., Anić, B. i Mayer, M. (2022). Dijagnoza i klasifikacijski kriteriji Sjögrenovog sindroma. Reumatizam, 69(1), 41-54. https://doi.org/10.33004/reumatizam-
69-1-5 

https://doi.org/10.1111/sji.13145
https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5
https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5


Egzogeni faktori

▪ CMV

▪ EBV

▪ Humani t limfotropni virus tip 1

Jonsson R. (2022). Disease mechanisms in Sjögren's syndrome: What do we know?. Scandinavian journal of immunology, 95(3), e13145. https://doi.org/10.1111/sji.13145 
Smiljanić Tomičević, Lj., Rukavina, K., Anić, B. i Mayer, M. (2022). Dijagnoza i klasifikacijski kriteriji Sjögrenovog sindroma. Reumatizam, 69(1), 41-54. https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5 

https://doi.org/10.1111/sji.13145
https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5


Imunološki 
aspekt

▪ Aktivirani T-ly infiltriraju i izravno oštećuju ciljne stanice i tkiva, 

sa dodatnim stvaranjem citokina i produkcijom interferona tip 

II.

▪ Aktivirani B-ly stvaraju specifična autoantitijela antiRo/SS-A, anti 

La/SS-B, RF.

Jonsson R. (2022). Disease mechanisms in Sjögren's syndrome: What do we know?. Scandinavian journal of immunology, 95(3), e13145. https://doi.org/10.1111/sji.13145 

https://doi.org/10.1111/sji.13145


ACR/EULAR 
klasifikacijski 
kriterijumi

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic#2024 

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic


Smiljanić Tomičević, Lj., Rukavina, K., Anić, B. i Mayer, M. (2022). Dijagnoza i klasifikacijski kriteriji Sjögrenovog sindroma. Reumatizam, 69(1), 41-54. 
https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5 

https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5


Sistemske 
manifestacije

▪ 25% pSS

▪ Umor

▪ Palpabilne purpure

▪ Plućne manifestacije uključuju abnormalnosti dišnih 

puteva-traheobronhalne bolesti sa hiperrektivnošću 

(Xerotrahea), ILD-NSIP s fibrozom i limfoproliferativne 

poremećaje.

▪ Zahvaćenost pluća javlja se u 9–20% bolesnika.

Shiboski, C. H., Shiboski, S. C., Seror, R., Criswell, L. A., Labetoulle, M., Lietman, T. M., Rasmussen, A., Scofield, H., Vitali, C., Bowman, S. J., Mariette, X., & International Sjögren's Syndrome Criteria Working Group 
(2017). 2016 American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism Classification Criteria for Primary Sjögren's Syndrome: A Consensus and Data-Driven Methodology Involving Three 
International Patient Cohorts. Arthritis & rheumatology (Hoboken, N.J.), 69(1), 35–45. https://doi.org/10.1002/art.39859 

https://doi.org/10.1002/art.39859


Manifestacije na 
grudnom košu

SS

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic#2024 

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory 
Society, 25(140), 110–123. https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic
https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016


Indeks aktivnosti 
bolesti

-

- ESSDAI -

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic#2024 

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic


▪ Restriktivni obrazac poremećaja

▪ < DLCO

Ispitivanje 
plućne funkcije

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory 
Society, 25(140), 110–123. https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 
Bakir Mehić (et. al). Respiratorno udruženje u Bosni i Hercegovini, Sarajevo, 2016.god.

https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016


KLINIČKA SLIKA

▪ Suhi keratokonjuktivitis

▪ Kserostomija

▪ Kašalj, dispnea

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory 
Society, 25(140), 110–123. https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 
Shiboski, C. H., Shiboski, S. C., Seror, R., Criswell, L. A., Labetoulle, M., Lietman, T. M., Rasmussen, A., Scofield, H., Vitali, C., Bowman, S. J., Mariette, X., & International Sjögren's Syndrome Criteria Working Group (2017). 
2016 American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism Classification Criteria for Primary Sjögren's Syndrome: A Consensus and Data-Driven Methodology Involving Three International Patient 

Cohorts. Arthritis & rheumatology (Hoboken, N.J.), 69(1), 35–45. https://doi.org/10.1002/art.39859 
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RADIOLOŠKI 
NALAZI

https://www.chaudharyhospital.in/understanding-hrct-and-its-importance-in-the-diagnostic-process/ 
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SLIKA 1

a) CT → zadebljanje bronhijalnih stijenki

b) Hronični kašalj i rekurentne plućne infekcije povezane s bronhiolitisom u pSS. HRCT → višestruke slabo definirane centrilobularne nodule (vrhove strelica) s poštedom 

subpleuralne regije. 

c) Folikularni bronhiolitis u pSS. c) HRCT → područje heterogenog slabljenja u lijevom donjem režnju pluća (mozaično slabljenje) i prisutnost dobro definiranih, okruglih zračnih 

cista tankih stijenki (strelice).

d) Fotomikrografija (HE) -> limfoplazmocitnu infiltraciju i limfne folikule u stijenci bronhiola (vrhovi strelica) i blagu upalu u susjednom alveolarnom području. Ovi nalazi ukazuju na 

folikularni bronhiolitis.

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory Society, 25(140), 110–123. 
https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 

https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016


SLIKA 2

a) Uobičajena intersticijska pneumonija u pSS. HRCT → bilateralna retikularna područja i saće s perifernom i bazalnom dominacijom (strelice).

b) Kombinacija sindroma plućne fibroze i emfizema. HRCT → bilateralna retikularna područja i saće sa stražnjom i bazalnom dominacijom. Emfizem u 

apikalnim područjima.

c, d) Limfocitna intersticijska pneumonija u pSS i limfocitnim alveolitisom. HRCT → zadebljanje interlobularnih septuma sa superponiranjem intralobularne 

retikulacije.

d) Fotomikrografija (HE) pokazuje difuzno zadebljanje alveolarnih septuma i peribronhiolarnu infiltraciju s limfocitima i plazma stanicama.
Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory Society, 25(140), 110–123. 
https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 
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SLIKA 3.

Nespecifična intersticijska pneumonija a, c) u vrijeme dijagnoze Sjögrenovog sindroma i b) nakon 3 godine.

a, b) CT prikazuje bilateralna područja atenuacije ggo i trakcijske bronhiektazije (vrhovi strelica) s perifernom 

intralobularnom retikulacijom.

c) Mikrografija (HE) prikazuje difuznu i homogenu kolagensku fibrozu u alveolarnom području.

d) Organizacijska pneumonija i primarni Sjögrenov sindrom koji se otkriva akutnim početkom pleuropneumonije. 

CT → bilateralna mrljasta područja konsolidacije (#) i područja neprozirnih ggo (*). Bolesniku je 2 godine kasnije 

dijagnosticirana nespecifična intersticijska pneumonija

r

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory Society, 25(140), 110–123. 
https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 
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SLIKA 4.

a) Limfom limfoidnog tkiva povezan sa sluznicom (MALT) u 45-godišnje žene s primarnim Sjögrenovim. CT → konsolidaciju zračnog prostora (*), masu (#) i 

interlobularno zadebljanje septuma (vrhovi strelica) u desnom donjem režnju.

b) CT u 64-godišnje žene s limfocitnim intersticijskim pneumonitisom i pSS → dobro definirane okrugle zračne ciste tankih stijenki u peribronhovaskularnim 

regijama (strelice) i područja ggo i retikularne atenuacije.

Flament, T., Bigot, A., Chaigne, B., Henique, H., Diot, E., & Marchand-Adam, S. (2016). Pulmonary manifestations of Sjögren's syndrome. European respiratory review : an official journal of the European Respiratory Society, 25(140), 110–123. 
https://doi.org/10.1183/16000617.0011-2016 
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Tretman

▪ Glukokortikoidi

▪ Metotrexat, Azatioprin, Sulfasalazin

▪ Rituximab – vaskulitis sa krioglobulinemijom

Sada, P. R., Isenberg, D., & Ciurtin, C. (2015). Biologic treatment in Sjögren's syndrome. Rheumatology (Oxford, England), 54(2), 219–230. https://doi.org/10.1093/rheumatology/keu417 

https://doi.org/10.1093/rheumatology/keu417


Pro memoria

▪ Ne treba liječiti sve plućne manifestacije u 

Sjögrenovom sindromu. 

▪ Stabilni pacijenti se klinički prate. 

▪ Zbog nedostatka velikih, randomiziranih kliničkih 

ispitivanja, ne postoji konačna standardna terapija 

za Sjögrenov sindrom s ILD.

▪ Aktivna imunološka terapija (kortikosteroidi i/ili 

imunosupresivni lijekovi i/ili biološko liječenje) 

indicirana je kada pacijent ima progresivne 

simptome respiratornog sistema, oslabljenu 

respiratornu funkciju i/ili izraženu patološku 

radiografiju grudnog koša ili patološki HRCT.

▪ Relevantne biološke terapije u Sjögrenovom 

sindromu mogle bi biti one koje ciljaju T-stanice 

(anti-CD11a: efalizumab; anti-CD2: alefacept; 

CTLA-4 Ig: abatacept) i B-stanice (anti-CD20: 

rituksimab, okrelizumab i ofatumumab; anti -

CD22: epratuzumab; belimumab).

Tretman

Sada, P. R., Isenberg, D., & Ciurtin, C. (2015). Biologic treatment in Sjögren's syndrome. Rheumatology (Oxford, England), 54(2), 219–230. https://doi.org/10.1093/rheumatology/keu417 

https://doi.org/10.1093/rheumatology/keu417


PRO MEMORIA

https://www.eular.org/recommendations-classification-response-criteria-diagnostic#2024
Smiljanić Tomičević, Lj., Rukavina, K., Anić, B. i Mayer, M. (2022). Dijagnoza i klasifikacijski kriteriji Sjögrenovog sindroma. Reumatizam, 69(1), 41-54. https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5 
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https://doi.org/10.33004/reumatizam-69-1-5


Hvala za pažnju!
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