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zapalenie ptuc i inne rzadsze postacie zapalen srodmiazszowych
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and other rare interstitial pneumonias
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Streszczenie

Nieswoiste srodmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP) jest drugim, a organizujace zapalenie ptuc (OP) trzecim co do czestosci
wystepowania $rédmigzszowym zapaleniem po samoistnym wioknieniu ptuc omoéwionym w oddzielnym artykule. Obydwie
postacie zapalen moga mie¢ nieznang etiologie i sg wtedy rozpoznawane jako idiopatyczne lub mogg wystepowaé wtdrnie
do innych choréb, najczesciej uktadowych choréb tkanki tacznej. Ostre srédmigzszowe zapalenie ptuc (AIP) i limfocytarne
Srédmiazszowe zapalenie ptuc (LIP) sg rzadkie, moga wystepowac jako samoistne lub jako wtorne, najczesciej w przebiegu
choréb tkanki tacznej — LIP i AIP oraz zaburzen odpornosci — LIP.

Zapalenie oskrzelikbw z cechami choroby srédmiazszowej ptuc (RB-ILD) oraz ztuszczajgce zapalenie $rédmiazszowe ptuc
(DIP) sa obecnie uwazane za jedna chorobe lub rézne stadia tej samej choroby, a ich przyczyna jest palenie papierosow.
Wszystkie z wymienionych zapaleh $rodmiazszowych wymagajg dla rozpoznania wykonania biopsji ptuca. Poza AIP wszyst-
kie rokuja lepiej niz UIP.

Stowa kluczowe: nieswoiste $rédmiazszowe zapalenie ptuc, organizujace zapalenie ptuc, ostre srédmiazszowe zapalenie
ptuc, limfocytarne zapalenie ptuc

Summary

Nospecific interstitial pneumonia (NSIP) is the second and organizing pneumonia (OP) is the third, after the idiopathic
interstitial fibrosis, most common form of the idiopathic interstitial pneumonias. Except of idiopathic forms, both NSIP and
OP could occur secondary to other diseases, particulary connective tissue disease. Acute interstitial pneumonia and lym-
phoid interstitial pneumonia are rare. Both can be idiopathic as well as secondary to other diseases. AIP and LIP could be
the manifestation of connective tissue disease and LIP can occur in patients with common variable immunodeficiency and
HIV infection. Respiratory bronchiolitis interstitial lung disease (RB-ILD) and desquamative interstitial pneumonia (DIP) are
tabacco smoking related and are considered as one disease or separate stages of the same disease. All listed here interstitial
pneumonias can be diagnosed only by lung biopsy. The prognosis in all of them is much better than in UIP, except of AIP
which is often fatal.

Key words: nonspecific interstitial pneumonia, organizing pneumonia, acute interstitial pneumonia, lymphoid interstitial
pneumonia

NIESWOISTE SRODMIAZSZOWE ZAPALENIE PLUC
Nieswoiste srodmigzszowe zapalenie — NSIP (non-
specific interstitial pneumonia) jest jedng z postaci idio-
patycznych zapalen $réodmigzszowych, drugg co do
czestosci wystepowania po zwyktym $rédmigzszowym
zapaleniu (UIP), od ktérego rézni sie obrazem radiolo-
gicznym, histologicznym i co najwazniejsze, znacznie
lepszym rokowaniem (1). NSIP moze nie mie¢ uchwyt-
nej przyczyny i jest nazywane idiopatycznym lub moze
wystepowaé w przebiegu choréb tkanki tgcznej, aler-

gicznego zapalenia pecherzykéw ptucnych, reakcji na
leki, jako zejscie ostrego uszkodzenia ptuc, np. ARDS.
NSIP jest najczestszym typem zmian $rédmiazszowych
w ptucach w chorobach tkanki tacznej, jak twardzina
ukfadowa, reumatoidalne zapalenie stawéw, zespot
Sjogrena i zapalenie skérnomigéniowe. Pojawienie sie
NSIP moze wyprzedzaé inne objawy choroby tkanki
facznej, co moze prowadzi¢ do btednego rozpoznania
zmian ptucnych jako idiopatyczne, gdy nie sg jeszcze
spetnione kryteria potrzebne do rozpoznania cho-
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roby uktadowej (2). NSIP wystepuje u oséb w wieku
40-50 lat i raczej nie ma zwigzku z paleniem tytoniu.
Czesto$¢ wystepowania (prevalance) jest oceniana
na 3-20/100 000 osbéb z czego 2/3 stanowig przypadki
wtdérne do choréb wymienionych wyzej, a 1/3 stanowig
przypadki idopatyczne (3).

Objawy, podobnie jak w innych postaciach idiopa-
tycznych zapalen $rédmigzszowych sg niespecyficz-
ne. Wystepuje kaszel, duszno$¢ poczatkowo wysitko-
wa, potem spoczynkowa i trzeszczenia nad dolnymi
polami ptuc. Badania czynnosciowe ptuc wykazuijg
zaburzenia wentylacji typu restrykcyjnego i obnizenie
wskaznika dyfuzji tlenku wegla (DLCO).

W przegladowym badaniu radiologicznym klatki
piersiowej stwierdza sie zmiany rozsiane o charakterze
siateczki zlokalizowane gtéwnie w dolnych i obwodo-
wych czesciach ptuc. W badaniu metodg tomografii
komputerowej wysokiej rozdzielczosci (TKWR) zmia-
ny sg bardziej zré6znicowane niz w innych zapaleniach
$rébdmiazszowych i réznig sie od obrazu zmian cha-
rakterystycznych dla samoistnego witdknienia ptuc (4).
W przeciwienstwie do samoistnego witdknienia ptuc,
gdzie dominuje obraz plastra miodu, w nieswoistym za-
paleniu $rédmigzszowym wystepujg w réznej proporcji
zacienienia typu siateczki, matowej szyby i konsolida-
cje. Zmiany typu plastra miodu wystepujg rzadko i ich
obszary sa niewielkie. Wszystkie typy zmian wystepujg
zazwyczaj obustronnie, symetrycznie i sg najbardziej
nasilone w ptatach dolnych, rzadko sg znacznie wiek-
sze w jednym ptucu niz w drugim.

Czesto, pomimo obwodowej dystrybucji zmian, ob-
szary podoptucnhowe bywajg zaoszczedzone (1, 5).

Ryc. 1. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdziel-
czosci chorej z podejrzeniem nieswoistego zapalenia ptuc.
Widoczne obszary zacienien typu matowej szyby w obu ptu-
cach oraz zacienienia typu plastra miodu potozone podo-
ptucnowo, wigksze po stronie lewe;.
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Obserwacja zmiennosci obrazu TKWR w czasie, $red-
nio 6 lat, wykazata, ze stwierdzane na wczesnym eta-
pie rozwoju choroby zacienienia typu matowej szyby i
konsolidacje z czasem zmniejszajg sie, natomiast ce-
chy wibknienia nasilajg, co powoduje, ze obraz radio-
logiczny moze sie z czasem upodabnia¢ do spotyka-
nego w samoistnym wiéknieniu ptuc (4).

Zmiany w badaniach radiologicznych
w przebiegu NSIP nie sg na tyle cha-
rakterystyczne, aby mozna byto na ich
podstawie postawi¢ rozpoznanie. Dla
rozpoznania NSIP konieczna jest biop-
sja ptuca. NSIP jest rozpoznawane wtedy, gdy nie
wystepujg cechy lepiej scharakteryzowanych histo-
logicznie idiopatycznych zapalen $rédmigzszowych
ptuc, jak ostre srodmigzszowe zapalenie, organizujgce
zapalenie puc, limfocytarne $rédmiazszowe zapalenie
ptuc, ztuszczajagce $Srédmigzszowe zapalenie ptuc, za-
palenie oskrzelikéw oddechowych z cechami choroby
$rédmiazszowej oraz zwykie $réodmigzszowe zapa-
lenie ptuc. Na podstawie badan histolo-
gicznych wycinkéw z ptuc wyréznia sie
dwie postacie niespecyficznego $réd-
migzszowego zapalenia ptuc: komérkowa
(cellular) i wtokniejaca (fibrotic).

Posta¢ komodrkowa jest rzadsza niz widkniejaca.
Posta¢ komoérkowa ma cechy zblizone do organizuja-
cego zapalenia ptuc i rokuje lepiej, natomiast postaé
wibkniejgca przypomina samoistne witdknienie ptuc i
rokuje gorzej (1). Nalezy jednak zaznaczy¢, ze w ba-
daniach klinicznych, w ktérych pobierano kilka wycin-
kéw ptuc z réznych ptatéw od tego samego chorego,
stwierdzano w jednym wycinku cechy NSIP, w innych
natomiast UIP. Komponent zmian o typie UIP u cho-
rych z przewaga zmian NSIP powodowat, ze ich roko-
wanie byto tak samo zte jak u chorych z rozpoznaniem
samoistnego widknienia ptuc, czyli UIP (6). U cze-
§ci chorych nie mozna wykonaé biop-
sji ptuca z powodu réznorakich prze-
ciwwskazan. Najczesciej sg to ograniczenia rezerw
wentylacyjnych i hipoksemia. Mniej inwazyjnym bada-
niem jest ptukanie oskrzelowo-pecherzykowe (BAL),
ktére moze mie¢ pewne znaczenie w réznicowaniu UIP
i NSIP. Ryu i wsp. (7) wykazali na duzym materiale cho-
rych, ze w BAL u chorych na NSIP wystepuje zwiek-
szony w stosunku do normy odsetek limfocytéw, nato-
miast neutrofilia w BAL i obnizony odsetek limfocytow
przemawia za UIP. Podwyzszony odsetek limfocytow
w przypadkach UIP (rozpoznanego mikroskopowo)
jest korzystnym wskaznikiem prognostycznym co do
przezycia (7).

Brak jest wytycznych odnosnie leczenia NIP. W przy-
padkach kwalifikowanych na podstawie wyniku biopsji
ptuca jako bogatokomérkowe (cellular) nalezy podjaé
prébe leczenia glikosteroidami tak jak w organizuja-
cym sie zapaleniu ptuc. Przypadki, w ktérych w obra-
zie mikroskopowym dominujg cechy wtdknienia, majg
gorsze rokowanie. Mozna podja¢ probe leczenia sko-
jarzonego, takiego jakie jest zalecane w samoistnym
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wibknieniu ptuc, czyli glikosteroidem z azatiopryng lub
cyklofosfamidem (8, 9).

Przecietnie rokowanie w NSIP jest
znacznie lepsze niz w UIP, a 10-letnie
przezycie osiggato ponad 70% chorych
(1). W wyselekcjonowanych grupach
chorych na NSIP z klinicznymi cecha-
mi samoistnego wtdknienia ptuc roko-
wanie byto znacznie gorsze, a 5-letnie
przezycie osiggato tylko 45% chorych
(10).

ORGANIZUJACE ZAPALENIE PLUC

Organizujace sie zapalenie ptuc — OP (organizing
pneumonia) jest nieswoistg reakcjg naprawczg na réz-
nego pochodzenia uszkodzenie pecherzykéw ptuc-
nych (11). Wéréd czynnikéw przyczynowych uszko-
dzenia bierze sie pod uwage zakazenie bakteryjne,
wirusowe, pasozytnicze, grzybicze, leki. Organizuja-
ce sie zapalenie ptuc ma w dwu trzecich przypadkéw
etiologie nieznang, w pozostatych wystepuje jako zej-
Scie infekcyjnego zapalenia ptuc, w przebiegu choréb
tkanki tacznej, nowotwordéw ptuc lub innych narzadéw,
jako reakcja na leki, po przeszczepieniach narzadéw
(12,13).0P charakteryzuje sie naciekami
z komdrek jednojgdrowych i piankowa-
tych makrofagéw w $rédmigzszu ptuc
oraz tworzeniem polipowatej ziarniny
w oskrzelikach, przewodach peche-
rzykowych i niektérych pecherzykach
ptuc. Widoczna w badaniu mikroskopowym ziarnina
zawiera fibroblasty i miofibroblasty, nie ma natomiast
ziarniniakéw, bton szklistych i cech zapalenia naczyn
(14). Chociaz dominujg zmiany histologiczne w $wietle
oskrzelikéw i pecherzykoéw, to nacieki zapalne w prze-
strzeniach miedzypecherzykowych tez sg widoczne,
co powoduje, ze jest to choroba zaliczana do zapa-
len $rodmigzszowych ptuc. Zmiany sg jednoczasowe.
Ze wzgledu na wystepowanie zmian w oskrzelikach,
w przesztosci organizujace sie zapalenie ptuc znane
byto pod skrétowg nazwg BOOP od ang. bronchiolitis
obliterans organizing pneumonia, czyli zwezajace za-
palenie oskrzelikéw z organizujgcym zapaleniem ptuc
(15). Istnieje jednak odrebna jednostka chorobowa o
nazwie zwezajace zapalenie oskrzelikéw — bronchioli-
tis obliterans (BO), w ktdrej nie ma cech organizuja-
cego sie zapalenia ptuc. Aby nie myli¢ tych dwu jed-
nostek chorobowych, obecnie zrezygnowano z nazwy
zwezajace zapalenie oskrzelikbw z organizujacym sie
zapleniem ptuc, przyjmujac nazwe w pismiennictwie
angielskim COP (cryptogenic organizing pneumonia),
a w pismiennictwie amerykanskim OP (organizing
pneumonia), czyli organizujgce sie zapalenie ptuc
(OP). Typ utkania mikroskopowego charakterystyczny
dla PO moze wystepowaé w innych chorobach ptuc
jako zmiana towarzyszaca np. w alergicznym zapale-
niu pecherzykéw ptucnych, sarkoidozie, zespole ostrej
niewydolnosci oddychania - ARDS, obok utkania typo-
wego dla tych choréb (16).

Objawy OP w postaci gorgczki, kaszlu
i dusznos$ci mogg by¢ miernie nasilone
lub moga by¢ ciezkie z cechami nie-
wydolnos$ci oddychania (12). Ostuchowo, po-
dobnie jak w bakteryjnym zapaleniu ptuc, stwierdza sie
trzeszczenia, ktére sg styszalne obustronnie lub tylko
ogniskowo, nad okreslonym obszarem ptuc. Przegla-
dowe zdjecie radiologiczne klatki piersiowej wykazu-
je rézne obrazy. Najczesciej jest widoczne jedno lub
kilka ognisk zacienien podobnych do spotykanych w
bakteryjnym zapaleniu ptuc, zlokalizowanych zwykle
obwodowo, przy optucnej, ktére mogg zmienia¢ swoja
lokalizacje i ksztatt.

Rzadziej spotykany obraz to liczne zacienienia guz-
kowe lub pojedyncze guzy, w ktérych moga wyste-
powac¢ cechy rozpadu (12, 17). Poniewaz obja-
wy przypominajg infekcyjne zapalenie
ptuc, chorzy sg bardzo czesto wstepnie
leczeni antybiotykami. Dopiero niesku-
tecznos$¢é antybiotykéw budzi podej-
rzenie innej choroby i zmusza lekarza
do dalszych badan diagnostycznych.
W tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci
widoczne sg najczesciej ogniska zacienien typu mato-
wej szyby lub lepiej wysyconych konsolidacji, zwykle
obustronne, zlokalizowane blisko optucnej, czesto z
widocznym bronchogramem powietrznym.

Rzadziej spotykany jest obraz pojedynczego guza
budzgcego podejrzenie nowotworu oraz obraz rozsia-
nych guzkéw (16, 17).

Badania krwi wykazujg zwykle podwyzszony od-
czyn Biernackiego (OB) i podwyzszone stezenie biatka
c-reaktywnego (CRP). Moze wystepowaé nieznacznie

Ryc. 2. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej. Zacienienia
typu matowej szyby w polu $rodkowym i dolnym lewego
ptuca. Obraz moze wskazywaé na bakteryjne lub organizuja-
ce zapalenie ptuc.
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Ryc. 2 a. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdziel-
czosci chorej z ryciny 2. Widoczne konsolidacje w lewym
ptucu potozone obwodowo, pod optucna, z bronchogramem
powietrznym. Jest to obraz czesto spotykany w organizuja-
cym zapaleniu ptuc.

podwyzszone stezenie czynnika reumatoidalnego i
miano przeciwciat przeciwjgdrowych. W badaniu ga-
zow krwi widoczna jest hipoksemia, ktéra moze by¢
niewielka, jezeli zajety jest niewielki obszar ptuc, lub
ciezka, wymagajgca tlenoterapii z duzym stezeniem
tlenu, gdy zmiany sg rozlegte.

Badania czynnosciowe ptuc wykazujg restrykcyjny
typ zaburzenh wentylacji i obnizony wskaznik zdolnosci
dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLCO).

Pewne rozpoznanie mozna ustali¢ tylko na podsta-
wie mikroskopowego badania materiatu pobranego
przy pomocy otwartej lub wideotorakoskopowej biop-
sji ptuca. Nalezy jednak najpierw podejmowaé proé-
by wykonywania biopsji przezoskrzelowej jako mniej
inwazyjnej, ktéra u czesci chorych moze by¢ wystar-
czajaca do ustalenia rozpoznania. Typowe zmiany w
badaniu mikroskopowym wycinkdéw ptuc opisano na
wstepie. U chorych, ktérzy nie kwalifikujg sie do biopsiji,
rozpoznanie moze by¢ ustalone z duzym prawdopo-
dobienstwem przez doswiadczonego lekarza specjali-
ste chordb ptuc na podstawie objawodw, obrazu zmian
ptucnych w tomografii komputerowej wysokiej rozdziel-
czosci (TKWR) i sktadu komérkowego BAL (18). W BAL
wystepujg piankowate makrofagi, zwiekszony odsetek
limfocytéw z obnizeniem proporcji CD4+/CD8+ oraz
mierny wzrost odsetka granulocytéw obojetno- i kwa-
sochtonnych (18).

Moze sie zdarzy¢, ze COP ustgpi samoistnie lub w
czasie leczenia antybiotykiem makrolidowym, np. kla-
rytromycyna. Leczeniem z wyboru jest steroidotera-
pia. Poczatkowa dawka prednizonu powinna wynosic
0,75-1 mg/kg m.c./dobe. Poprawe uzyskuje sie bardzo
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szybko z ustgpieniem objawow subiektywnych w ciggu
kilku dni i ustgpieniem zmian stwierdzanych w bada-
niach radiologicznych w ciggu kilku tygodni. Choroba
charakteryzuje sie jednak bardzo duza sktonnoscig do
nawrotéw, dlatego zaleca sie zmniejszanie zastosowa-
nej na wstepie dawki glikosteroidow po 4 tygodniach i
kontynuowanie leczenia do 6-12 miesiecy (16, 19).

LIMFOCYTARNE SRODMIAZSZOWE ZAPALENIE
PLUC

Limfocytarne srodmigzszowe zapalenie ptuc — LIP
(lymphoid interstitial pneumonia) charakteryzuje sie na-
ciekami z limfocytow i plazmocytow w przestrzeniach
miedzypecherzykowych ptuc (20). Miejscem wyijscia
tej tagodnej proliferacji limfocytéw jest tkanka chtonna
btony $luzowej oskrzeli — MALT (mucosa-associated
lymphoid tissue), a cislej BALT (bronchus associated
lymphoid tissue). Limfocytarne zapalenie ptuc moze
byc¢ idiopatyczne, ale kilkakrotnie czesciej jest wtérne
do innych chordb jak pierwotne hipogammaglobuline-
mie, pierwotna zotciowa marskos$¢ watroby, zakazenie
wirusem HIV, wirusem Ebstein-Barr i choroby tkanki
facznej (21). LIP czesto wystepuje w zespole Sjégrena
(22).

Wsrdd chorych przewazaja kobiety, a podstawowy-
mi objawami subiektywnymi sa dusznosc¢ i kaszel (22,
23). Badaniem fizykalnym stwierdza sie trzeszczenia
nad dolnymi polami ptuc. Badania czynnosciowe wy-
kazujg zaburzenia wentylacji typu restrykcyjnego, hi-
poksemie w spoczynku lub tylko po wysitku i obnizenie
zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLCO)

W badaniu radiologicznym widoczne sg obustron-
ne, rozsiane zmiany typu siateczki i guzkow. W TKWR
stwierdza sie zacienienia typu matowej szyby i na ich
tle cysty, rzadziej stabo odgraniczone guzki (22, 23).

Rozpoznanie moze by¢ ustalone tylko na podsta-
wie biopsiji ptuca. W badaniu mikroskopowym wycin-
ka ptuca stwierdza sie nacieki, w ktérych dominujg
mate, dojrzate limfocyty T, ale widoczne sg réwniez
komérki plazmatyczne, olbrzymie i nabtonkowate, kto-
re moga tworzy¢ nieliczne, stabo uformowane ziarni-
niaki. Przy pomocy barwien immunohistochemicznych
nalezy potwierdzi¢, ze rozrost limfocytéw jest poliklo-
nalny (24). W ptynie z ptukania oskrzelowo-pecherzy-
kowego zwiekszony jest odsetek limfocytow (22).

Ze wzgledu na rzadko$¢ choroby nie ma kontrolo-
wanych badan co do sposobu i skutecznosci leczenia.
Leczenie mozna zacza¢ od podania glikosteroidéw,
np. prednizonu w dawce 0,75-1,0 mg/kg m.c./dobe na
8-12 tygodni i zmniejsza¢ systematycznie dawke od
chwili zaobserwowania poprawy (25). W przypadku
braku skutecznosci glikosteroidéw préobowano lecze-
nia cyklosporyna A, ktére przyniosto poprawe (22).

OSTRE SRODMIAZSZOWE ZAPALENIE PLUC

Ostre $rédmigzszowe zapalene ptuc — AIP (acute
interstitial pneumonia) jest rzadka postacig $rodmiagz-
szowych zapalen ptuc znana w przesztosci pod nazwa
zespotu Hammana i Richa. Przypuszcza sie, ze nie-
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Ryc. 3. Chora lat 23 z rozpoznanym od kilku lat pospolitym
zmiennym niedoborem odpornoéci. Radiogram przegladowy
klatki piersiowej. W obu ptucach widoczne zacienia plamiste
i guzkowe oraz w postaci konsolidacji zlokalizowanej obwo-
dowo w polu $srodkowym ptuca prawego. Nad przepong po
stronie lewej widoczny szew metalowy po otwartej biopsiji
ptuca.

Ryc. 3 a. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdziel-
czosci chorej z ryciny 3. Zacienienia typu matowej szyby
w ptucu prawym, liczne guzki r6znej wielko$ci w obu ptucach.
Konsolidacja w okolicy podoptucnowej z tytu po stronie pra-
wej. Na podstawie otwartej biopsji ptuca rozpoznano limfo-
cytarne $rodmigzszowe zapalenie ptuc, ktére moze wystepo-
wac u chorych z pierwotnymi zaburzeniami odpornosci.

znany czynnik uszkadza nabtonek pecherzykéw ptuc-
nych oraz jednoczes$nie $rédbtonek naczyn wiosowa-
tych, prowadzac do gwattownego rozwoju zapalenia
0 mikroskopowych cechach rozlanego uszkodzenia

pecherzykéw ptucnych — DAD (diffuse alveolar dama-
ge), takiego jakie wystepuje w ostrym zespole niewy-
dolnosci oddychania ARDS (acute respiratory distress
syndrome) w przebiegu posocznicy lub wstrzasu (26).
Przyczyna AIP jest nieznana. Brane sg pod uwage czyn-
niki zakaznie, jak wirusy, toksyczne czynniki wziewne
i predyspozycja genetyczna (27). ldiopatyczne ostre
$rdbdmigzszowe zapalenie ptuc nie rézni sie od tego
samego typu zmian mogacych wystgpi¢ jako reakcja
na leki, jako pierwszy objaw uktadowej choroby tkanki
facznej , np. tocznia uktadowego.
Kryteria rozpoznania sg nastepujace:

1) brak choroby podstawowej (pierwotnej) powoduja-
cej wtérnie ostre uszkodzenie ptuc,

2) czas utrzymywania sie objawéw ze strony ukfadu
oddechowego nie dtuzszy niz 60 dni,

3) pojawienie sie nowych, rozsianych zmian w obrazie
radiologicznym ptuc,

4) mikroskopowy obraz rozlanego uszkodzenia pe-
cherzykéw ptucnych w chirurgicznie pobranym
wycinku ptuca,

5) brak innych, znanych przyczyn chorby (28).

Zwykle ciezka niewydolno$¢ oddychania rozwija sie
w ciggu kilku dni i bywa poprzedzona objawami infekciji
wirusowej gérnych drég oddechowych z suchym kasz-
lem, duszno$cig i goraczka (26). Ostuchowo stwierdza
sie w ptucach rozlane trzeszczenia. Badanie radiolo-
giczne wykazuje obustronny obraz wypetnienia peche-
rzykow ptucnych, czesto z bronchogramem powietrz-
nym (26). W badaniu metodg tomografii komputerowej
wysokiej rozdzielczo$ci widoczne sg rozlegte obszary
zacienien typu matowej szyby. W dolnych czesciach
ptuc moga wystepowacé konsolidacije (28).

Ryc. 4. Chora lat 60 z objawami ostrej niewydolnosci
oddychania. Radiogram przegladowy klatki piersiowej.
W obu ptucach rozlegte zacienienia o typie guzkéw i siateczki.
Zacienienia zlewajg sie i tworzg obraz matowej szyby.
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Ryc. 4 a. Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdziel-
czoséci chorej z ryciny 4. Bardzo rozlegte, obustronne zacie-
nienia typu dobrze wysyconej matowej szyby. Ostre $réd-
migzszowe zapalenie ptuc (AIP).

Przechodzenie ostrej fazy zapalenia w faze orga-
nizacji powoduje pojawienie sie rozstrzeni oskrzeli z
pociaggania. Zmiany w obrazie radiologicznym w prze-
biegu AIP nalezy roznicowac¢ z biernym przekrwieniem
ptuc, krwawieniem pecherzykowym, ostrym zapale-
niem infekcyjnym np. wywotanym przez Pneumocystis
jirovecii i ARDS (28).

Chorzy, ktérych stan pozwala na wykonanie spiro-
metrii wykazujg zaburzenia wentylacji typu restrykcyj-
nego. W badaniu gazéw krwi stwierdza sie hipokse-
mie, ktora moze by¢ tak ciezka, ze chorzy wymagajg
mechanicznej wentylacji (26).

Zwykle stan chorych jest zbyt ciezki, aby mozliwe
byto wykonanie biopsiji ptuca. W przypadkach, w kt6-
rych biopsja byta mozliwa, stwierdzano cechy DAD
(26). Ciezki stan chorego z powodu niewydolnosci
oddychania jest gltdwnym przeciwwskazaniem do dia-
gnostyki inwazyjnej i powoduje konieczno$¢ stosowa-
nia leczenia empirycznego. Niemoznos¢ wykluczenia
infekcji jest wskazaniem do zastosowania antybio-
tykdbw o szerokim spektrum. Nie ma opracowanych
zasad leczenia ostrego zapalenia $rddmigzszowego
ptuc. Istnieja doniesienia o stosowaniu glikosteroidéw,
np. metylprednizolonu w dawce 4 mg/ kg m.c. 4 razy
na dobe do 1 g/dobe (26, 28) pojedynczo lub w pota-
czeniu z cyklofosfamidem. Skutecznos¢ leczenia jest
bardzo mata, a Smiertelnos¢ wynosi 50-100% (26, 29).

ZAPALENIE OSKRZELIKOW ODDECHOWYCH
Z CECHAMI CHOROBY SRODMIAZSZOWEJ
ORAZ ZtUSZCZAJACE SRODMIAZSZOWE
ZAPALENIE PLUC

Zapalenie oskrzelikow oddechowych z cechami cho-
roby $rédmigzszowej— RB-ILD (respiratory bronchiolitis
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interstitial lung disease) i ztuszczajace srodmigzszowe
zapalenie ptuc — DIP (desquamative interstitial pneu-
monia) sa wymienione w miedzynarodowej klasyfikaciji
srodmigzszowych choréb ptuc z 2002 roku jako osob-
ne postacie zapalen srodmigzszowych (30). Obecnie
przyjmuje sie, ze obydwie postacie zapalen sa reak-
cja na dym tytoniowy, a ich obraz histologiczny jest
na tyle zblizony, ze te dwie histologiczne postacie
zapalen $rédmiazszowych ptuc moga byé uznane
za jednag chorobe (31, 32). Najwazniejszg cechg mi-
kroskopowag, wspdlng dla obu postaci jest wypetnie-
nie pecherzykdéw ptucnych makrofagami z ziarnami
jasnobrunatnego barwnika w srodku i mierne nacieki
zapalne zawierajace fibroblasty w przestrzeniach mie-
dzypecherzykowych oraz niewielkie cechy widknienia
w postaci ztogdéw kolagenu. W DIP wystepuje hiperpla-
zja pneumocytéw typu Il. Zmiany majg rozktad bron-
chocentryczny w RBILD i rozlany, srodzrazikowy w DIP
(82). Przypuszcza sie, ze RB-ILD moze by¢ fazg po-
przedzajacg pojawienie sie DIP.

Najczesciej zgtaszane przez chorych objawy su-
biektywne to kaszel i po woli narastajgca dusznosc.
Ostuchiwaniem, podobnie jak w innych chorobach
srodmigzszowych, stwierdza sie trzeszczenia nad dol-
nymi polami ptuc. Przeglgdowe zdjecie rentgenowskie
klatki piersiowej moze nie wykazywaé nieprawidto-
wosci. W badaniu metodg tomografii komputerowej
wysokiej rozdzielczosci widoczne sg cechy rozedmy,
obszary zacienien typu matowej szyby obok obszarow
o prawidtowym wygladzie (mozaikowato$¢) oraz guzki
Srddzrazikowe (ryc. 5).

[

Ryc. 5. Chora lat 60., wieloletnia palaczka papierosow.
Tomografia komputerowa ptuc wysokiej rozdzielczosci.
W obu ptucach widoczne rozsiane obszary zacienien typu
delikatnej matowej szyby sgsiadujace z obszarami prawidto-
wego migzszu ptuca (mozaikowato$c). Rozpoznanie uzyska-
no z biopsji przezoskrzelowej ptuca — ztuszczajace $rédmiaz-
szowe zapalenie ptuc (DIP).



Nieswoiste srodmiazszowe zapalenie ptuc, organizujgce zapalenie ptuc...

W badanich czynno$ciowych moga wystepowacd
mieszane cechy zaburzenia wentylacji z przewaga re-
strykciji, czesto obnizona zdolno$¢ dyfuzyjna dla tlenku
wegla (DLCO) i hipoksemia (32, 33). W biopsji ptuca,
jezeli pobrano kilka wycinkéw z réznych miejsc, w jed-
nych mozna stwierdzi¢ cechy RB-ILD, w innych DIP.

RBILD i DIP réznig sie od pozostatych idiopatycz-
nych zapalen $rédmigzszowych tagodniejszym prze-
biegiem i lepszym rokowaniem. Najwazniejsze jest za-
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