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Streszczenie

Zwykte srodmigzszowe zapalenie ptuc (UIP) jest okresleniem zmian stwierdzanych w badaniu mikroskopowym wycinka
ptuca pobranego od chorych z klinicznym obrazem samoistnego witdknienia ptuc (SWP). Samoistne widknienie ptuc jest
choroba postepujaca, ktéra nie poddaje sie leczeniu. Srednie przezycie chorych od chwili rozpoznania wynosi 2-3 lata i jest
podobne jak w raku ptuca. Rozpoznanie SWP ustala sie na podstawie objawoéw klinicznych, badan radiologicznych i biopsji
ptuca. Kilka lat temu opublikowano wytyczne miedzynarodowej grupy ekspertéw, w ktorych podane sa kryteria rozpozna-
nia tej choroby bez wykonywania biopsji ptuca. Nie ma skutecznego leczenia farmakologicznego SWP. U czesci chorych,
zgodnie z miedzynarodowymi wytycznymi, nalezy podja¢ probe leczenia immunosupresyjnego, ktore jednak czesto jest
nieskuteczne. Wybrani chorzy sg kwalifikowani do przeszczepienia ptuc. W pozostatych przypadkach stosuje sie leczenie
objawowe, a w okresie niewydolnosci oddychania tlenoterapie domowa.

Stowa kluczowe: zwykte srodmigzszowe zapalenie ptuc, samoistne widknienie ptuc

Summary

Usual interstitial pneumonia (UIP) is a pathological pattern found in microscopic examination of lung tissue obtained by
lung biopsy from patients presenting symptoms of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). Idiopathic pulmonary fibrosis is pro-
gressive disease of the lung for which no effective treatment exist. The mean survival is 2-3 years which is similar to mean
survival of lung cancer. The diagnosis of IPF is determined by clinical symptoms, radiographic images and lung biopsy. There
are international guidelines which define criteria of the diagnosis of IPF without lung biopsy. In the selected cases the im-
munosuppressive treatment according to the international guidelines should be tried. The pharmacologic treatment is often
ineffective and lung transplantation should be considered in selected cases. Best supportive care including home oxygen
therapy is the treatment to offer in the advanced stage of the disease.
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Samoistne widknienie ptuc (SWP) jest jedng z po-
staci idiopatycznych zapalen $rédmigzszowych ptuc.
Jego podstawowg cechg jest przewlekte, postepujace
wibknienie ptuc, ktérego obraz w badaniu mikroskopo-
wym wycinka z ptuc odpowiada zwyktemu $rédmigzszo-
wemu zapaleniu, zwanemu w skrécie UIP od angielskiej
nazwy usual interstitial pneumonia (1). Etiologia samoist-
nego widknienia ptuc jest nieznana. Przypuszcza sie,
Ze jest to proces nieprawidtowego gojenia wielokrot-
nych, mikroskopijnych uszkodzen nabtonka peche-
rzykéw ptucnych przez nieokreslone blizej czynniki z
tworzeniem sie ognisk fibroblastow i miofibroblastéw
(2). W miedzynarodowej klasyfikacji chorob srodmigz-
szowych zaproponowanej przez ekspertéw Ameri-
can Thoracic Society (ATS) i European Respiratory
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Society (ERS) zwykte srodmiazszowe zapalenie ptuc
(UIP) jest wyodrebnione spos$réd pozostatych za-
palen $srédmiagzszowych innych niz UIP (non-UIP)
ze wzgledu na to, ze UIP wyréznia sie najwieksza
czestoscig wystepowania sposrod idiopatycznych
zapalen $rédmigzszowych, bardzo ztym rokowa-
niem i brakiem skutecznego leczenia (3). UIP jest
okresleniem zmian mikroskopowych u chorych z kli-
nicznym rozpoznaniem samoistnego witdknienia ptuc
(SWP). W SWP nigdy nie obserwuje sie samoistnych
remisji, a Srednie przezycie w tej chorobie jest porow-
nywalne do przezycia w chorobach nowotworowych
i wynosi od chwili rozpoznania 2-3 lata (4). Choroba
wystepuje zwykle u oséb po 50. roku zycia, czesciej
u mezczyzn. Zachorowalnos$¢ jest bardzo niska przed
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60. rokiem zycia, wynosi ponizej 2/100 000 i gwattownie
wzrasta z wiekiem do okoto 11/100 000 w grupie wieku
60-69 lat i powyzej 20/100 000 w grupie wieku 70-79 lat
(4, 5). Poczatek choroby jest podstepny, czesto trudno
uchwytny. Chorzy zgtaszajg suchy kaszel i duszno$¢ po
wysitku nasilajgca sie od miesiecy, a nawet lat. W ba-
daniu fizykalnym nalezy zwréci¢ uwage na palce pa-
teczkowate, ktére wystepujg u ponad potowy chorych.
Ostuchiwaniem ptuc stwierdza sie dyskretne trzeszcze-
nia u podstawy obu ptuc, najlepiej styszalne pod koniec
wdechu. Typowe dla SWP trzeszczenia styszalne na
szczycie wdechu nad dolnymi polami ptuc bywaja przez
lekarza pierwszego kontaktu interpretowane jako zwig-
zane z niewydolnosécig krgzenia lub zapaleniem ptuc.

W badaniach czynno$ciowych ptuc
typowe sg cechy restrykcji, czyli obni-
zenie pojemnos$ci zyciowej — VC (vital ca-
pacity) i catkowitej pojemnos$ci ptuc - TLC
(total lung capacity). Obnizona pojemnos$¢ zyciowa i
dobrze zachowana drozno$¢ oskrzeli, duza w stosun-
ku do objetosci ptuc, powoduja, ze w badaniu spiro-
metrycznym stwierdza sie czesto stosunek objetosci
wydechowej pierwszosekundowej (FEV1) do pojem-
noéci zyciowej (VC), czyli wskaznik FEV1/VC wyzszy
od spodziewanego. We wczesnych stadiach choroby,
kiedy zmiany w ptucach sa minimalne, podstawowe
badanie czynnos$ciowe, jakim jest spirometria, moze
nie wykazywaé zaburzen restrykcyjnych (6). Wto k-
nienie ptuc powoduje zaburzenie dy-
fuzji tlenu z powietrza w pecherzykach
ptucnych do krwi wtos$niczek oplatajg-
cych pecherzyki. W praktyce do pomiaru tego
zaburzenia stosuje sie pomiar zdolnosci dyfuzyjnej dla
tlenku wegla (DLCO). Jest to czuty wskaznik zaburzen
czynnosciowych w samoistnym widknieniu ptuc, ktéry
wypada nieprawidtowo wczesniej niz widoczne sg zmia-
ny w badaniu spirometrycznym (7). Podobnie, wyniki
badania gazéw krwi w spoczynku moga by¢ réwniez
prawidtowe. Nalezy wtedy wykonac test wysitkowy, kto-
ry wykaze, ze po wysitku ujawnia sie hipoksemia.

Na konwencjonalnym radiogramie klatki piersiowej
zwraca uwage wyzsze ustawienie obu koput przepony
oraz zmniejszona wielko$¢ pdl ptucnych. W okolicach
nadprzeponowych widoczne sg zacienienia o typie sia-
teczki. W bardziej zawansowanym stadium zacienienia
siegajg coraz wyzej, ale zawsze sg najbardziej nasilone
w obwodowych czesciach ptuc, czyli pod optucna.

U chorych z podejrzeniem samoistnego widknie-
nia ptuc nieodzowna jest tomografia komputerowa
ptuc o wysokiej rozdzielczo$ci (TKWR). Zmiany, kté-
re mozna uwidocznié przy pomocy tej metody, sg bar-
dzo charakterystyczne. Sa to zacienienia o wygladzie
siateczki oraz plastra miodu najbardziej nasilone w dol-
nych czesciach ptuc. Jest ich wiecej z tytu niz z przodu.
Obszary zacienien typu matowej szyby nie wystepuija
lub sg niewielkie. Nie wystepujg guzki. Ten obraz jest
uwazany za typowy dla samoistnego widknienia ptuc
i pozwala na rozpoznanie choroby bez wykonywania
biopsji ptuca z ryzykiem btedu mniejszym niz 10% (8).

Ryc. 1 a. Chora lat 64, od kilku lat odczuwa stopniowo
narastajgca duszno$¢ wysitkowg. Radiogram przegladowy
ptuc. Pola ptucne sg mate, przepona ustawiona wysoko.
W obu polach ptucnych widoczne rozsiane zmiany typu
siateczki, najbardziej nasilone w dolnych polach ptuc i pod
optucng. Obraz wskazuje na samoistne widknienie ptuc.
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Ryc. 1 b. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczoéci
ptuc chorej z ryciny 1 a. W obu ptucach zacienienia typu
plastra miodu zlokalizowane pod optucng. Obraz odpowiada
zwyktemu, $rédmiazszowemu zapaleniu ptuc (UIP).

Jak wspomniano na wstepie, samoistnemu wiok-
nieniu ptuc odpowiada obraz mikroskopowy wycinka
ptuca okre$lany jako zwykte sréddmigzszowe zapale-
nie ptuc — UIP. Za typowe cechy UIP w badaniu mi-
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kroskopowym uwaza sie mozaikowato$¢ zmian, czyli
wystepowanie obszaréw prawidtowego migzszu ptuc
na przemian z obszarami zmienionymi zapalnie, za-
burzenie prawidtowej architektury ptuca przez blizny
i obszary plastra miodu oraz réznoczasowo$¢ zmian
(9). Zmiany sa okreslane jako réznoczasowe z powodu
wystepowania obok siebie obszaréw ,starych” zmian
w postaci dokonanego widknienia i ,$wiezych” w po-
staci skgpych naciekéw zapalnych (10). Nigdy jednak
nie wykazano, aby najpierw wystepowaty wieksze na-
cieki zapalne, a potem wtdknienie, stad przypuszcza
sie, ze obydwa typy zmian wystepuja réwnoczesnie od
poczatku choroby. Wérdéd opisanych zmian wystepuijg
depozyty kolagenu oraz skupienia fibroblastéw roz-
mieszczone gtéwnie na obrzezach ognisk bliznowa-
cenia. Im wiecej jest widocznych skupisk fibroblastow,
tym gorsze jest rokowanie chorego co do zycia (11).
Rozstrzenie drobnych oskrzeli i oskrzelikéw z pocia-
gania tworza cysty, ktére dajg mikroskopowy obraz
plastra miodu. Nacieki zapalne z komoérek jednojadro-
wych nie wystepujg lub sg bardzo niewielkie. Nie wy-
stepuja ziarniniaki i depozyty substancji mineralnych,
jak widkna azbestu czy krysztaty krzemionki. Podob-
nie jak w badaniu radiologicznym, réwniez w badaniu
mikroskopowym zmiany sg najbardziej nasilone w dol-
nych czes$ciach ptuc i pod optucng (3).

Chorzy podejrzani o SWP powinni mie¢ wyko-
nang bronchoskopie z ptukaniem oskrzelowo-
pecherzykowym - BAL (broncho-alveolar-lavage) i
przezoskrzelowa biopsje ptuca. Celem tych badan
jest wykluczenie innej choroby $rédmiagzszowej, infek-
cyjnej i zmian rozrostowych. Sktad komérek w ptynie
z ptukania oskrzelowo-pecherzykowego nie ma cech
szczegolnych wskazujacych na SWP, ale podwyzszo-
ny ponad norme odsetek limfocytéw przemawia prze-
ciwko tej chorobie (12). Pobrana w czasie bronchosko-
pii biopsja przezoskrzelowa daje bardzo maty wycinek
ptuca, ktory nie pozwala na rozpoznanie SWP, ale stu-
zy do wykluczenia choroby ziarniniakowej, infekcyjnej
i raka pecherzykowo-oskrzelikowego, ktéry w obrazie
radiologicznym przypomina chorobe $rédmigzszowa.

We wspomnianych wyzej wytycznych ATS/ERS
odnosnie postepowania w $rodmigzszowych zapale-
niach ptuc podano kryteria rozpoznania samoistnego
wibknienia ptuc bez wykonywania chirurgicznej biopsiji
ptuca. Wyodrebniono duze i mate kryteria, ktére sg na-
stepujace (3).

Kryteria duze:

1. Wykluczono znane przyczyny choroby $rédmigz-
szowej, jak reakcje na leki, czynniki srodowiska i
choroby tkanki faczne;.

2. Nieprawidtowe wyniki badan czynnos$ciowych ptuc
wykazujg restrykcje (obnizenie VC, czesto ze wzro-
stem wskaznika FEV1/FVC oraz uposledzenie wy-
miany gazowej (wzrost P[A-a]O2*, obnizenie Pa02
w spoczynku lub po wysitku i obnizenie DLCO*¥*).

3. W badaniu ptuc metoda tomografii komputero-
wej wysokiej rozdzielczosci TKWR widoczne sg
w czesciach przypodstawnych zacieniena o typie
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siateczki z minimalng komponentg zmian typu ma-
towej szyby.

4. Biopsja przezoskrzelowa lub BAL*** nie wskazujg
na inne rozpoznanie.

Kryteria mate:

1. Wiek > 50 lat.

2. Powolny (podstepny) poczatek narastania duszno-
$ci wysitkowe;.

3. Utrzymywanie sie objawéw od ponad 3 miesiecy.

4. Obustronne trzeszczenia styszalne na wdechu nad
dolnymi polami ptuc.

*P[A-a]O2 - rdznica ciénienia parcjalnego tlenu miedzy
powietrzem w pecherzykach ptuc a krwig tetnicza.
**DLCO - zdolno$¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla.
***BAL — bronchoalveolar lavage — ptukanie oskrzelowo-pe-
cherzykowe.

Rozpoznanie samoistnego wibknienia ptuc,
ktoremu, przypomnijmy, odpowiada histologiczny ob-
raz zwyktego srédmigzszowego zaplenia ptuc, moz-
na postawi¢ bez biopsji chirurgicznej,
jezeli spetnione sg wszystkie kryteria
duze i trzy z czterech kryteriow ma-
tych.

Z kryteriéw duzych wynika, ze najwazniejsze jest wy-
kluczenie innej choroby srédmigzszowej oraz widknie-
nia ptuc o znanej przyczynie. Zmiany bardzo podobne
do SWP zaréwno w obrazie radiologicznym ptuc, jak i
badaniach czynnosciowych spotyka sie w chorobach
tkanki tgcznej. Nalezy wiec wykluczy¢ choroby tkanki
facznej na podstawie niewystepowania charaktery-
stycznych dla tych choréb objawéw pozaptucnych w
SWP oraz ujemnych wynikow badan serologicznych
w kierunku choroby tkanki tacznej. U blisko potowy
chorych na samoistne widknienie ptuc stwierdza sie
we Krwi nieznacznie podwyzszone stezenie czynnika
reumatoidalnego i przeciwciat przeciwjgdrowych, kto-
rych miano jest nizsze niz w chorobach tkanki tgcznej i
zwykle nie przekracza 1/160. Nie majg one wiekszego
znaczenia w SWP (7).

W zaawansowanym stadium choro-
by u 20-40% chorych wystepuje tetnicze
nadcisnienie ptucne. Jest ono wynikiem prze-
wlektej hipoksji, ale prawdopodobnie réwniez wynikiem
aktywacji mechanizmoéw immunologicznych i wydziela-
nia okreslonych cytokin (13). Koniecznos¢ stosowania
u chorego tlenoterapii, zty wynik 6-minutowego testu
chodu oraz obnizona zdolno$¢ dyfuzyjna dla tlenku
wegla wskazujg na nadcisnienie ptucne, ktére obok
podwyzszonego stezenia we krwi mbézgowego pepty-
du natiuretycznego (BNP) jest wskaznikiem zwiekszo-
nego ryzyka zgonu chorych na samoistne wtdknienie
ptuc w ciggu roku (13, 14, 15).

Od lat probowano leczyé samoistne witéknienie
ptuc glikosteroidami lub ich skojarzeniem z lekami
immunosupresyjnymi. Od opublikowania miedzyna-
rodowych wytycznych odnosnie rozpoznawania i le-
czenia tej choroby w 2000 roku za klasyczne uznawano
stosowanie prednizonu w dawce 0,5 mg/kg m.c./dobe
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z azatiopryng 2-3 mg/kg m.c./dobe (maksymalnie
150 mg/dobe) doustnie lub z cyklofosfamidem
2 mg/kg m.c./dobe (maksymalnie 150 mg/dobe) do-
ustnie (16). Leczenie to zalecano stosowaé przez
3 miesigce, nastepnie oceni¢ jego rezultat i kontynu-
owag, jezeli tolerancja byta dobra i uzyskano poprawe
lub stabilizacje choroby, lub zakonczy¢ w przypad-
kach pogorszenia. Jako kryterium poprawy przyje-
to stwierdzenie 2 lub wiecej objawéw na 2 kolejnych
wizytach po 3 i 6 miesigcach leczenia: poprawa tole-
rancji wysitku lub zmniejszenie czestosci i nasilenia
kaszlu, zmniejszenie sie zacienien stwierdzanych w
radiogramie przeglagdowym ptuc lub TKWR oraz po-
prawa w 2 wynikach badan nizej wymienionych: 10%
lub wigkszy wzrost TLC lub VC (przynajmniej 200 ml),
15% lub wieksza poprawa DLCO, poprawa lub norma-
lizacja SaO2 (wzrost przynajmniej o 4%) lub poprawa
PaO2 (wzrost przynajmniej o 4 mm Hg w popréwnaniu
z poprzednim pomiarem) w czasie testu wysitkowego.
Za stabilizacje, czyli rowniez korzystng odpowiedz na
leczenie uznano stwierdzenie 2 lub wiecej objawdéw na
2 kolejnych wizytach po 3 i 6 miesigcach leczenia: do
10% wzrost lub obnizenie TLC lub VC, ale mniej niz
200 ml, zmiane DLCO ponizej 15%, stabilng wartosé
Sa02 (mniej niz 4% wzrostu) lub PaO2 (mniejszy przy-
rost niz 4 mmHg) w czasie testu wysitkowego. Autorzy
wytycznych podkreslaja konieczno$¢ indywidualnej
kwalifikacji chorych do leczenia i doktadnej obserwaciji
wystepowania dziatan ubocznych.

Proponowane leczenie immunosupresyjne nie
jest zalecane osobom po 70. roku zycia, chorym
ze znaczng otytoscia, chorobami serca, cukrzyca,
osteoporoza, ciezkim uposledzeniem funkcji ptuc i
cechami bardzo rozlegtego, dokonanego wioknie-
nia w badaniach radiologicznych (16). Obecnie uwa-
Za sie, ze nie ma obiektywnych dowodéw, ze zalecane
skojarzone leczenie glikosteroidami z azatiopryng lub
cyklofosfamidem ma korzystny wptyw na przebieg sa-
moistnego witdknienia ptuc (17). Badania wieloo$rodko-
we, miedzynarodowe z zastosowaniem glikosteroidéw
z azatiopryng w dawkach podanych wyzej i dodaniem
wysokiej dawki N-acetylcysteiny, 1800 mg/dobe wyka-
zaly, ze leczenie to zmniejsza tempo spadku natezonej
pojemnoséci zyciowej (FVC) i zdolnosci dyfuzyjnej dla
tlenku wegla (DLCO) w poréwnaniu do leczenia gliko-
steroidami z azatiopryng i placebo przy réwnoczes$nie
rzadszym wystepowaniu toksycznego dziatania azatio-
pryny (18). Na podstawie wynikéw tych badan mozna
przyjaé, ze jezeli obecnie kwalifikujemy chorego do
leczenia glikoteroidami z azatiopryng zgodnie z wy-
tycznymi Amerykanskiego Towarzystwa Choréb Kilat-
ki Piersiowej (16), powinno by¢ ono podawane razem
z wysokimi dawkami N-acetylcysteiny (19). Pomimo
prowadzonych poszukiwania i préb klinicznych z r6z-
nymi lekami nie ma dotychczas skutecznego leczenia
SWP (20). Lekiem, z ktérym wigze sie na-
dzieje, jest pirfenidon. Jestto lek wykazujacy
dziatanie przeciwzapalne, antyoksydacyjne i hamujace
wibknienie (21). Proby kliniczne wykazuja, ze pirfeni-

don u chorych na samoistne widknienie ptuc zmniej-
sza ryzyko wystepowania ostrych zaostrzen i wptywa
na poprawe pojemnos$ci zyciowej ptuc (22, 23).

W sytuacji braku skutecznego leczenia zachowaw-
czego w samoistnym widknieniu ptuc nalezy wczesnie
rozwazaé¢ kwalifikacje chorych do przeszczepienia
ptuc. Zgodnie z wytycznymi Brytyjskiego Towarzystwa
Choréb Klatki Piersiowej powinni to by¢ chorzy przed
65. rokiem zycia, u ktérych wskaznik zdolnosci dyfuzyj-
nej dla tlenku wegla jest mniejszy niz 40% wartosci na-
leznej (DLCO < 40%) oraz ci, u ktérych objawy szyb-
ko postepuja. Szybki postep samoistnego witdknienia
ptuc jest definiowany jako obnizenie sie pojemnosci
zyciowej (FVC) o 10-15% w ciggu 6 miesiecy obser-
wacji (17).

ZAOSTRZENIA SAMOISTNEGO WEOKNIENIA PLUC

Przebieg SWP jest przewlekty, a objawy dusznosci
po wysitku wystepuja na wiele miesiecy, a nawet lat
przed postawieniem rozpozna. Okres ten moze wyno-
si¢ nawet 5 lat (24). Doktadna obserwacja duzych grup
chorych, jaka jest mozliwa w czasie wielomiesiecznych
préb klinicznych w celu oceny nowych lekéw, wykazu-
je, ze u wiekszosci chorych postep choroby jest wolny
z kilkuprocentowym ubytkiem pojemnosci zyciowej i
wskaznika zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla w cig-
gu roku (25).

U kilku do kilkunastu % chorych dochodzi do na-
gtego, niespodziewanego pogorszenia bez uchwytnej
przyczyny (26, 27). Jest ono nazywane w pi$miennic-
twie angielskim acute exacerbation of IPF, czyli ostre
zaostrzenie samoistnego witdknienia ptuc, i szczegéto-
wo opisane (26, 27, 28).

Ostre zaostrzenie samoistnego wtok-
nienia ptuc charakteryzuje sie narastaniem
dusznosci w ciggu kilku-kilkunastu dni i pojawieniem
sie lub narastaniem objawéw niewydolnosci oddycha-
nia. Wystepuje tachypnoe i sinica, w ptucach styszalne
sg trzeszczenia na wiekszym obszarze niz w poprzed-
nim, stabilnym okresie choroby. Badanie radiologiczne
wykazuje, w poréwnaniu z poprzednimi, nowe zacie-
nienia naktadajgce sie na istniejgce juz zmiany typu
plastra miodu, charakterystyczne dla UIP. Podejrzewa-
jac ostre zaostrzenie SWP, nalezy zawsze pamietac, ze
u chorych na samoistne wtdknienie ptuc, ktérzy zawsze
majg ograniczone rezerwy wentylacyjne, moze wysta-
pi¢ ciezka niewydolno$¢ oddychania w wyniku wysta-
pienia odmy optucnej, zatorowosci ptucnej, infekcyjne-
go zapalania ptuc czy niewydolnosci krazenia.

Proponowane kryteria rozpoznania ostrego
zaostrzenia SWP sa nastepujace (27, 28):

1. narastanie dusznosci w ciagu ostatnich 30 dni, po-
jawienie sie nowych zacienien typu matowej szy-
by w badaniu radiologicznym ptuc przegladowym
oraz TKWR,

2. wystapienie jednego z ponizszych:

a) obnizenia sie FVC o 10% lub wiecej w wartosci

absolutnej,

b) obnizenia sie PaO2 o 10 mmHg lub wiecej,

263



Jan Kus$

Ryc. 2 a. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdzielczoéci chorej z rozpoznanym samoistnym wibknieniem ptuc
w okresie stabilnym. W obu ptucach dominuja zmiany typu plastra miodu zlokalizowane w okolicach podoptucnowych.

Ryc. 2 b. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdzielczosci chorej z ryciny 2a wykonana w okresie pojawienia sie ostrych
objawdw ciezkiej niewydolnosci oddychania. W obu ptucach widoczne rozlegte zacienienia typu matowej szyby, ktére natozyty
sie na poprzednio stwierdzane zmiany typu plastra miodu. Rozpoznano ostre zaostrzenie samoistnego widknienia ptuc.
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C) obnizenia sie SpO2 0 5% lub wiecej,

4. ujemne posiewy plwociny lub wydzieliny oskrzelowej,

5. wykluczona jest zatorowos$¢ ptucna, zastoinowa
niewydolnos¢ krazenia, odma optucnowa jako
przyczyna pogorszenia stanu chorego.

Klinicznie ostre zaostrzenie SWP przypomina
ostre sr6dmiazszowe zapalenie ptuc — AIP (acute
interstitial pneumonia), aw badaniu mikrosko-
powym stwierdzany jest obraz rozlanego uszkodze-
nia pecherzykow ptucnych — DAD (ang. diffuse alveolar
damadge) z obecnoscig bton szklistych obok zmian ty-
powych dla UIP (9). W leczeniu podejmuije sie pro-
by immunosupresiji, stosujac duze dawki glikosteroidow
z cykofosfamidem. Wstepnie moze by¢ to metylpredni-
zolon w dawce 500-1000 mg/dobe dozylnie oraz cyklo-
fostamid 600-750 mg/m?/dobe dozylnie. Skutecznosé
leczenia jest mata. Smiertelno$¢ siega 86% (17, 29).

Zespot wspotistnienia samoistnego widknienia
ptuc i rozedmy

Od lat zwracano uwage, ze u czesci chorych z obja-
wami samoistnego wtdknienia ptuc, pomimo zaburzen
gazometrycznych i wyraznego obnizenia zdolnosci dy-
fuzyjnej (DLCO) nie wystepujg w badaniu spirometrycz-
nym cechy restrykcji typowe dla choroby $rédmiazszo-
wej ptuc, co przez niektérych autoréw byto wigzane ze
wspotistnieniem komponenty rozejmowej w ptucach
(30). W 2005 r. Cottin i wsp. na podstawie zebranych
61 chorych, dokfadniej scharakteryzowali wspdtwyste-
powanie samoistnego witéknienia ptuc i rozedmy, uzna-
jac to za odrebny zespét chorobowy CPFE (combined
pulmonary fibrosis and emphysema) (31). Podstawowg
cecha zespotu sg stwierdzane w badaniach radiologicz-
nych cechy rozedmy ptuc w gérnych pfatach i cechy
widknienia z obrazem plastra miodu typowym dla sa-
moistnego widknienia ptuc w ptatach dolnych.

W przypadkach, w ktérych byta wykonana biopsja
ptuca z obszaréw o cechach wibknienia, zmiany mikro-
skopowe odpowiadaty UIP, czyli klinicznemu rozpozna-
niu samoistnego widknienia ptuc. Zwiekszenie prze-
strzeni powietrznych i zmniejszenie sprezystosci ptuc
z powodu rozedmy wptywa na wskazniki objetosciowe
ptuc, w tym pojemno$é zyciowa (VC) w sposéb prze-
ciwstawny do wiéknienia. Stad u chorych na rozedme
i widknienie ptuc obnizenie VC moze by¢ niewielkie w
stosunku do rozlegto$ci wtdknienia. Wptyw rozedmy i
widknienia na wymiane gazowa jest addytywny, ponie-
waz w obu tych procesach dochodzi do zmniejszenia
powierzchni wymiany gazowej, co powoduje bardzo
znaczne obnizenie zdolnosci dyfuzyjnej, cinienia par-
cjalnego tlenu we krwi i tolerancji wysitku chorych na
zesp6t CPFE. Patogeneza zespotu nie jest poznana.
Charakterystyczne jest to, ze wszyscy opisani chorzy
byli palaczami papieroséw. Istnieja przypuszczenia, ze
ten sam czynnik moze prowadzi¢ do rozedmy, ktora
jest procesem uszkodzenia lub do witdknienia, ktore
jest procesem naprawczym (32). Nie istniejg zadne pu-
blikacje na temat sposobu i wynikéw leczenia zespotu
CPFE. Nalezy stosowac leczenie objawowe. W sta-

Ryc. 3. Chora 65-letnia, wieloletnia palaczka papieroséw.
Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdzielczosci.
Zdjecie A wykazuje na poziomie ptatéw dolnych zacienienia
typu plastra miodu w obu ptucach, potozone podoptucnowo,
wieksze po stronie lewej. Sa to zmiany odpowiadajgce wtdk-
nieniu ptuc. Zdjecie B tej samej chorej wykazuje na poziomie
ptatéw gornych bardzo liczne cienko$cienne torbiele réznej
wielko$ci odpowiadajace rozedmie ptuc.

Rozpoznano zespdt samoistnego widknienia ptuc i rozedmy.

dium zaawansowanym chorzy wymagajg przewlektej
tlenoterapii, cze$¢ z nich moze byé kwalifikowana do
przeszczepienia ptuc.

OPIEKA PALIATYWNA W SAMOISTNYM
WEOKNIENIU PLUC

W SWP nie ma obecnie skutecznego leczenia
farmakologicznego. Podane w cytowanych wcze-
$niej miedzynarodowych wytycznych odnos$nie po-
stepowania w $rédmigzszowych zapaleniach ptuc
leczenie skojarzone glikosteroidami z azatiopryng
lub cyklofosfamidem jest nieskuteczne, a stoso-
wane przewlekle moze wptywaé niekorzystnie na
przezycie z powodu licznych dziatan ubocznych
(83). Jezeli podjeto probe leczenia zgodnie z wcze-
$niej podanymi zasadami, to po stwierdzeniu, ze
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nie przynosi ono korzysci, nalezy je zakonczy¢.
Chorzy z przewlektg hipoksemig w spoczynku
(PaO, < 55 mHg) i nadci$nieniem ptucnym powinni
otrzymac przewlektg tlenoterpie domowa.

Podaz tlenu nalezy tak ustawié, aby utrzymaé¢ Sa02
na poziomie nie mniejszym niz 90% w czasie wysitku,
spoczynku i snu. Wazna jest rehabilitacja ptucna i pro-
gram ¢éwiczen, aby utrzymaé sprawno$¢ miesni. Nalezy
dazy¢ do uzyskania i utrzymania idealnej wagi ciata oraz
wykrywania i leczenia choréb wspotfistniejgcych: zarzu-
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