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p r a c e  p r z e g l ą d o w e   r e v i e w  p a p e r s

Śródmiąższowe choroby płuc są niejednorodną 
grupą chorób, często o nieznanej etiologii, w których 
podstawowy proces patologiczny zajmuje przestrzeń 
między błoną podstawną nabłonka pęcherzyków płuc-
nych a śródbłonkiem kapilarów płucnych. Proces cho-
robowy nie jest zwykle ograniczony do tej przestrzeni. 
Bardzo często zmiany chorobowe zajmują drobne dro-
gi oddechowe i pęcherzyki płucne, które są wypełnio-
ne wysiękiem zawierającym humoralne i morfotyczne 
elementy stanu zapalnego (1). Umiejscowienie zmian 
patologicznych ma decydujący wpływ na zaburzenia 
czynnościowe i objawy w śródmiąższowych choro-
bach płuc, do których należą cechy restrykcji, czyli 
zmniejszenie objętości płuc, upośledzenie dyfuzji tlenu 

z pęcherzyków płucnych do krwi i zmniejszenie podat-
ności płuc (2).

Podstawowym subiektywnym objawem w choro-
bach śródmiąższowych jest duszność. Istnieje szereg 
klasyfikacji chorób śródmiąższowych płuc, z których 
najbardziej zwięzła i przejrzysta jest klasyfikacja zapro-
ponowana przez międzynarodową grupę ekspertów 
Amerykańskiego Towarzystwa Chorób Klatki Piersio-
wej – ATS (American Thoracic Society) i Europejskie-
go Towarzystwa Oddechowego – ERS (European 
Respiratory Society) (3).

Klasyfikacja ta wyróżnia cztery podstawowe 
grupy chorób:
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S t r e s z c z e n i e

Śródmiąższowe choroby płuc są niejednorodną grupą chorób których proces patologiczny zajmuje przestrzeń między 
błoną podstawną nabłonka pęcherzyków płucnych a śródbłonkiem kapilarów płucnych. Wspólną cechą chorób śródmiąż-
szowych jest to, że dają obraz zmian rozsianych w badaniu radiologicznym płuc, powodują zaburzenia wentylacji typu 
restrykcyjnego i upośledzają dyfuzję tlenu z pęcherzyków płucnych do krwi. Przyczyną choroby śródmiąższowej płuc może 
być narażenie środowiskowe na pyły mineralne, np. krzemionkę w pylicy krzemowej czy azbest w azbestozie. Narażenie na 
wziewne antygeny, głównie organiczne może powodować alergiczne zapalenie pęcherzyków płucnych. Zmiany śródmiąż-
szowe w płucach mogą mieć charakter wtórny do innych chorób, np. chorób układowych tkanki łącznej. Większość z nich 
ma jednak etiologię nieznaną jak idiopatyczne śródmiąższowe zapalenia płuc czy sarkoidoza. W artykule podano aktualną 
klasyfikację chorób śródmiąższowych płuc oraz podano podstawowe informacje na temat ich rozpoznawania.

Słowa kluczowe: śródmiąższowe choroby płuc, klasyfikacja, rozpoznawanie

S u m m a r y

Interstitial lung diseases are heterogenous group of disorders. The main pathology of interstitial lung diseases is located 
in the lung parenchyma but airspace of alveoli and bronchioli is also affected. The common feature of all interstitial lung 
diseases is the disseminated pattern of interstitial or airspace opacifications in the lung on chest x-ray and restrictive pattern 
and reduced diffusing capacity in lung function tests. Some interstitial lung diseases are caused by the environmental expo-
sure to various mineral dusts, for example crystalline silicon dioxide can cause silicosis and fibers of asbestos can cause 
asbestosis. Various agents, most often organic dusts may induce allergic alveolitis. Intestitial lung disese may be the result 
of lung involvement in connective tissue disorders, but the majority are of unknown etiology for example idiopathic interstitial 
pneumonias or sarcoidosis. The modern classification of these diseases and diagnostic approach is presented.
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2. idiopatyczne zapalenia śródmiąższowe płuc,
3. choroby ziarniniakowe płuc,
4. inne, rzadkie, dobrze scharakteryzowane śród-

miąższowe choroby płuc.
do grupy chorób śródmiąższowych o znanej 

etiologii są zaliczane choroby powstałe w wyniku 
narażenia środowiskowego jak azbestoza, beryloza, 
zmiany śródmiąższowe wywołane działaniem leków 
lub napromienianiem okolic klatki piersiowej z powo-
du chorób rozrostowych (rak płuca, ziarnica złośliwa, 
rak piersi) oraz rozsiane zmiany w płucach towarzy-
szące chorobom tkanki łącznej.

grupę drugą stanowią idopatyczne śródmiąższo-
we zapalenia płuc. Podział tej grupy na poszczególne 
typy zapaleń śródmiąższowych został zaproponowany 
przez patologów na podstawie badań mikroskopowych 
wycinków płuc. Podział ten został przyjęty przez klini-
cystów i opublikowany w postaci interdyscyplinarne-
go, międzynarodowego konsensusu, którego ważnym 
osiągnięciem jest uporządkowanie nazewnictwa idopa-
tycznych, śródmiąższowych zapaleń płuc (3). Od nazw 
angielskich poszczególnych typów zapaleń śródmiąż-
szowych utworzono skróty, które są powszechnie uży-
wane w piśmiennictwie anglosaskim, jak również w 
publikacjach w innych językach. Przyjęcie jednolitych 
skrótów angielskich w piśmiennictwie międzynarodo-
wym i polskim pozwala uniknąć dowolności nazewnic-
twa, nieścisłości i pomyłek. Podział zaproponowany 
przez międzynarodową grupę ekspertów, pomimo pew-
nych kontrowersji jest aktualny do dziś (4, 5). W grupie 
idiopatycznych zapaleń śródmiąższowych płuc wyróż-
nia się dwie podgrupy. Są to: zwykłe śródmiąższowe 
zapalenie płuc – UIP (ang. usual interstitial pneumonia), 
które stanowi 47-64% zapaleń śródmiąższowych oraz 
podgrupa zapaleń śródmiąższowych innych niż zwykłe 
śródmiąższowe zapalenie. W podgrupie drugiej wyróż-
nia się nieswoiste śródmiąższowe zapalenie płuc – NSIP 
(ang. nonspecific interstitial pneumonia), organizujące 
zapalenie płuc OP (ang. organizing pneumonia), limfo-
cytarne śródmiąższowe zapalenie płuc – LIP (ang. lim-
phocytic interstitial pneumonia), ostre śródmiąższowe 
zapalenie płuc – AIP (ang. acute interstitial pneumo-
nia), złuszczające śródmiąższowe zapalenie płuc – DIP 
(ang. desquamative interstitial pneumonia) oraz zapalenie 
oskrzelików z cechami choroby śródmiąższowej – RB-ILD 
(ang. respiratory bronchiolitis interstitial lung disease).

grupę trzecią stanowią choroby ziarniniakowe, 
których przykładem jest sarkoidoza i alergiczne zapa-
lenie pęcherzyków płucnych.

w grupie czwartej mieszczą się różne rzadkie cho-
roby, takie jak postać płucna histiocytozy X (histiocytoza z 
komórek Langerhansa), limfangioleiomiomatoza, lipopro-
teinoza pęcherzyków płucnych, zmiany płucne w przebie-
gu nerwiakowłókniakowatości (neurofibromatosis).

Podstawowe postępowanie diagnostyczne u cho-
rych podejrzanych o chorobę śródmiąższową powinno 
obejmować: wywiad, badanie fizykalne, konwencjonal-
ny radiogram płuc, tomografię komputerową wysokiej 
rozdzielczości i badania czynnościowe płuc.

Na podstawie wyników tych badań należy wyselek-
cjonować chorych, u których konieczne jest wykona-
nie bronchoskopii z płukaniem oskrzelowo-pęcherzy-
kowym i biopsji płuca.

wywiad

W większości chorób śródmiąższowych chorzy 
zgłaszają postępującą duszność i kaszel. Duszność 
początkowo może być odczuwana tylko po wysiłku, 
później także w spoczynku, co jest najczęściej spoty-
kane w samoistnym włóknieniu płuc, przewlekłej po-
staci alergicznego zapalenia pęcherzyków płucnych i 
w niektórych zmianach płucnych towarzyszących cho-
robom tkanki łącznej. Jak we wszystkich chorobach 
płuc należy zebrać wywiad odnośnie palenia tytoniu. 
Niektóre choroby śródmiąższowe płuc występują pra-
wie wyłącznie u palaczy i obok przewlekłej obturacyjnej 
choroby płuc oraz raka płuca są zaliczane do chorób 
odtytoniowych. Są to: płucna postać histiocytozy z ko-
mórek Langerhansa, zapalenie oskrzelików z cechami 
choroby śródmiąższowej – RBILD (respiratory bronchio-
litis interstitial lung disease) oraz złuszczające śródmiąż-
szowe zapalenie płuc – DIP (desquamqtive interstitial 
pneumonia). Bardzo ważny jest wywiad dotyczący na-
rażenia środowiskowego związanego z wykonywanym 
zawodem lub hobby, jak również przyjmowane leki. Nie 
sposób wymienić wszystkie czynniki, których są tysiące. 
Jako przykład podano tylko najważniejsze. Narażenie 
na azbest (pracownicy stoczni, papierni), krzemionkę 
(kamieniarze, tokarze, szlifierze), beryl (przemysł elek-
troniczny, technicy dentystyczni), antygeny organiczne 
(rolnicy, hodowcy ptaków), leki (amiodaron, nitrofu-
rantoina, sulfasalazyna, metotreksat), napromienianie 
(z powodu raka płuca, piersi, ziarnicy złośliwej) mogą 
powodować występowanie zmian śródmiąższowych 
w płucach. W pewnych chorobach śródmiąższowych 
mogą nie występować żadne objawy subiektywne, a 
zmiany śródmiąższowe w płucach są wykrywane przy-
padkowo w badaniu radiologicznym, np. podczas ba-
dań okresowych. Jest to najczęściej spotykane w sarko-
idozie, rzadziej we wczesnych stadiach płucnej postaci 
histiocytozy X i lipoproteinozy pęcherzyków płucnych.

Badanie fizykalne

W większości chorób śródmiąższowych płuc stwier-
dza się osłuchiwaniem trzeszczenia, głównie nad dol-
nymi polami. Palce pałeczkowate występują najczęściej 
w samoistnym włóknieniu płuc. Należy zwrócić uwagę 
na objawy pozapłucne, szczególnie na występowanie 
zmian stawowych, mięśniowych i skórnych sugerują-
cych chorobę tkanki łącznej. Ostre zapalenie stawów, 
najczęściej skokowych z zaczerwienieniem, obrzękiem 
i rumieniem guzowatym może być objawem ostrej po-
staci sarkoidozy.

Badanie radiologiczne

P i e r w s z y m  b a d a n i e m  p o w i n n o  b y ć 
p r z e g l ą d o w e  z d j ę c i e  r a d i o l o g i c z n e  k l a t -
k i  p i e r s i o w e j. Należy zwrócić uwagę na wielkość 
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pól płucnych, węzły chłonne śródpiersia i wnęk płuc-
nych, wygląd opłucnej, zarys przepony oraz wygląd i 
dystrybucję zmian w miąższu płuc. Dokładna ocena i 
sugestia co do rozpoznania należy do radiologa, ale 
pewne zmiany mogą sugerować klinicyście rozpozna-
nie wstępne. Małe pola płucne, zmiany o charakterze 
siateczki, rozmieszczone obwodowo, głównie nad 
przeponą powodując niewyraźny zarys kopuł prze-
pony, przemawiają za samoistnym włóknieniem płuc. 
Symetryczna limfadenopatia we wnękach płuc z roz-
siewem drobnoguzkowym sugeruje sarkoidozę, przy 
czym należy uwzględnić w różnicowaniu choroby roz-
rostowe z zajęciem układu chłonnego.

Dokładniejszym badaniem, dostarczającym znacz-
nie więcej informacji niż radiogram konwencjonalny 
jest tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczości 
(TKWR).

Śródmiąższowe choroby płuc dają obraz zmian 
rozsianych zarówno w konwencjonalnym badaniu ra-
diologicznym, jak i w badaniu metodą tomografii kom-
puterowej wysokiej rozdzielczości. W p r o w a d z e -
n i e  T K W R  p r z y c z y n i ł o  s i ę  d o  z n a c z n e j 
p o p r a w y  d i a g n o s t y k i  t y c h  c h o r ó b  (6). 
Zdarza się, że radiogram przeglądowy jest prawidło-
wy, a dopiero TKWR wykazuje zmiany wskazujące na 
śródmiąższową chorobę płuc. Obraz zmian niektórych 
z nich, jak np. samoistnego włóknienia płuc czy limfan-
gioleiomyomatozy płuc jest na tyle charakterystyczny, 
że przy zgodności z innymi wynikami badań, u więk-
szości chorych pozwala na rozpoznanie bez wykony-
wania biopsji płuca. W przypadkach, gdy konieczna 
jest biopsja, wynik badania metodą tomografii kompu-
terowej musi być brany pod uwagę przy wyborze miej-
sca biopsji.

Badania czynnościowe płuc

Do klasycznych nieprawidłowości spotykanych w 
chorobach śródmiąższowych należą cechy restrykcji, 
czyli o b n i ż e n i e  p o j e m n o ś c i  ż y c i o w e j  – VC 
(vital capacity) i całkowitej p o j e m n o ś c i  p ł u c  – TLC 
(total lung capacity) (2). W niektórych chorobach, 
np. w sarkoidozie i histiocytozie płuc m o g ą  w y -
s t ę p o w a ć  z a b u r z e n i a  m i e s z a n e, obtura-
cyjno-restrykcyjne, a w limfangioleiomiomatozie może 
dominować obturacja z cechami pułapki powietrza. 
Z a b u r z e n i a  w y m i a n y  g a z o w e j  objawiają 
się obniżeniem ciśnienia parcjalnego tlenu we krwi 
(PaO2) oraz obniżeniem wysycenia krwi tętniczej 
tlenem (SaO2) w spoczynku lub po wysiłku. Stan-
dardowy test wysiłkowy, jakim jest 6-minutowy test 
chodu, powinien być wykonany u każdego chorego, 
jeżeli tylko stan wydolności układu oddechowego i 
krążenia na to pozwala. Wynik testu, w którym bie-
rze się pod uwagę dystans, jaki chory był w stanie 
pokonać, częstość tętna i wielkość SaO2 mierzoną 
pulsoksymetrem na początku i na końcu chodu daje 
ważną informację co do wydolności chorego i sta-
nowi punkt odniesienia w ocenie postępu choroby 
oraz odpowiedzi na leczenie.

Badania krwi

R u t y n o w e  b a d a n i a  k r w i  n i e  m a j ą 
w p ł y w u  n a  r o z p o z n a n i e. Podejrzewając, że 
przyczyną zmian śródmiąższowych w płucach jest 
choroba tkanki łącznej, należy wykonać oznaczenie 
miana przeciwciał przeciwjądrowych (ANA) i stę-
żenia czynnika reumatoidalnego (RF). W podejrze-
niu alergicznego zapalenia pęcherzyków płucnych 
należy poszukiwać we krwi precypityn przeciwko 
organicznym alergenom wziewnym. Oznaczenie 
aktywności enzymu konwertującego angiotensynę 
– ACE (angiotensin converting enzyme) stosowane 
w przeszłości w rozpoznawaniu i śledzeniu przebie-
gu sarkoidozy jest obecnie uważane za bardzo mało 
wartościowe (7).

płukanie oskrzelowo-pęcherzykowe

płukanie oskrzelowo-pęcherzykowe (Bal – bron-
choalveolar lavage) ma pomocnicze znaczenie w 
rozpoznawaniu i różnicowaniu śródmiąższowych 
chorób płuc. Już sam wygląd płynu z BAL może wska-
zywać na konkretne rozpoznanie. Płyn biały, mleczny 
przemawia za proteinozą pęcherzyków płucnych, płyn 
podbarwiony krwią, którego intensywność wzrasta wraz 
z odsysaniem kolejnych porcji wskazuje na krwawienie 
pęcherzykowe (8). Więcej informacji o znaczeniu dia-
gnostycznym dostarcza analiza składu komórek odzy-
skanych z płynu BAL. Prawidłowy odsetek limfocytów 
w BAL wynosi około 10%. Bardzo wysoki, sięgający 
kilkudziesięciu % odsetek limfocytów stwierdza się w 
aktywnej fazie sarkoidozy, ostrej postaci alergicznego 
zapalenia pęcherzyków płucnych, limfocytarnym zapa-
leniu płuc i berylozie. Podwyższony odsetek limfocy-
tów w BAL występuje w nieswoistym śródmiąższowym 
zapaleniu płuc (NSIP) i organizującym zapaleniu płuc 
(OP), natomiast prawidłowy lub obniżony odsetek lim-
focytów jest spotkany w samoistnym włóknieniu płuc, 
czyli zwykłym śródmiąższowym zapaleniu płuc (9). 
W złuszczającym śródmiąższowym zapaleniu płuc 
wzrasta odsetek makrofagów, a w ostrym śródmiąż-
szowym zapaleniu płuc (AIP) oraz ostrym zaostrzeniu 
UIP zwiększa się znacznie odsetek granulocytów (10). 
Podejrzewając, że przyczyną zmian śródmiąższowych w 
płucach jest histiocytoza X, należy odznaczyć w BAL odse-
tek komórek z markerem CD1a. Odsetek komórek CD1a 
dodatnich większy niż 5% przemawia za rozpoznaniem 
histiocytozy, a obecność makrofagów zawierających he-
mosyderynę wskazuje na możliwość krwawienia pęche-
rzykowego (8). BAL jest badaniem bardzo wartościowym 
w diagnostyce różnicowej chorób śródmiąższowych płuc 
(7). Badanie to może mieć duże znaczenie w rozpozna-
niu lub wykluczeniu chorób infekcyjnych jak gruźlica czy 
pneumocystoza oraz procesów rozrostowych, np. raka 
pęcherzykowo-oskrzelikowego.

Biopsja płuca

pewne rozpoznanie większości śródmiąższo-
wych chorób płuc jest możliwe tylko na podstawie 
badania mikroskopowego wycinka płuca. Biopsja 
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jako badanie inwazyjne musi być brana pod uwagę 
dopiero po wyczerpaniu wszystkich nieinwazyjnych 
metod diagnostycznych. W  n i e k t ó r y c h  p r z y -
p a d k a c h,  g d y  i s t n i e j ą  p r z e c i w w s k a z a -
n i a  d o  b i o p s j i,  a  s ą  n i m i  n a j c z ę ś c i e j 
z ł e  w y n i k i  b a d a ń  c z y n n o ś c i o w y c h  p ł u c, 
m o ż n a  p o d j ą ć  l e c z e n i e  b e z  b i o p s j i. 
Należy jednak podkreślić, że podanie leczenia immu-
nosupresyjnego, jakie często jest stosowane w cho-
robach śródmiąższowych przed wykonaniem biopsji 
i rozważanie biopsji dopiero podczas niepowodze-
nia leczenia uniemożliwia ustalenie rozpoznania. 
N a j m n i e j  i n w a z y j n a  j e s t  b i o p s j a  p r z e z o -
s k r z e l o w a  w y k o n y w a n a  w  c z a s i e  b r o n -
c h o s k o p i i. Bardzo mały materiał uzyskiwany w 
czasie tej biopsji może być wystarczający do ustale-
nia rozpoznania sarkoidozy, organizującego zapalenia 
płuc, proteinozy pęcherzyków płucnych i raka oskrze-
lowo-pęcherzykowego. Jeżeli wstępne rozpoznanie 
wskazuje na samoistne włóknienie płuc, limfangioleio-
miomatozę lub histiocytozę, należy rozważyć otwartą 
biopsję płuca, ponieważ do rozpoznania tych chorób 
potrzebny jest większy materiał. Należy jednak przy-

pomnieć, że w wybranych przypadkach możliwe jest 
rozpoznanie samoistnego włóknienie płuc i limfangio-
leiomiomatozy bez biopsji płuca. Kryteria są podane w 
aktualnych, międzynarodowych wytycznych odnośnie 
rozpoznawania i leczenia tych chorób (11, 12).

reasumując, należy podkreślić, że rozpoznawanie 
i różnicowanie śródmiąższowych chorób płuc jest bar-
dzo trudne. Względna rzadkość ich występowania jest 
przyczyną ograniczonych możliwości nabycia doświad-
czenia przez mniejsze ośrodki pneumonologiczne.

Bardzo ważny jest dostęp do dobrej jakości tomo-
grafii komputerowej wysokiej rozdzielczości, doświad-
czonych radiologów, pełnego zakresu badań czyn-
nościowych układu oddechowego oraz możliwości 
wykonania biopsji z oceną przez patologa, który ma 
doświadczenie w rozpoznawaniu śródmiąższowych 
chorób płuc. Możliwość codziennej, bezpośredniej 
współpracy klinicysty, radiologa i patologa ułatwia pra-
widłowe diagnozowanie chorych. Po trafnym ustaleniu 
rozpoznania pozostaje decyzja co do leczenia, która 
też bywa niełatwa i powinna być podejmowana przez 
klinicystę z doświadczeniem w prowadzeniu chorych 
na choroby śródmiąższowe.
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