Dusznosc¢ i kaszel w wybranych chorobach ptuc

Diagnostyka, leczenie, rehabilitacja

Prof. hab. med. Elzbieta Wiatr

Instytut Gruzlicy i Choréb Ptuc

Warszawa 2009



SPIS TRESCI

I. Czesc ogolna
1. Dusznosc¢ — definicja, fizjopatologia, przyczyny
2. Kaszel — definicja, fizjopatologia, przyczyny
3. Dusznos¢ i kaszel w badaniu podmiotowym w chorobach obturacyjnych
i Srodmigzszowych
4. Rola badania radiologicznego w chorobach obturacyjnych i sSrédmigzszowych
5. Rola badan czynnosciowych w chorobach obturacyjnych i sSrodmigzszowych
II. Choroby obturacyjne — fizjopatologia, rozpoznawanie, leczenie, rehabilitacja
1. Przewlekfa obturacyjna choroba ptuc
2. Astma
[ll. Rozstrzenie oskrzeli

IV. Choroby $rodmigzszowe — klasyfikacje, zasady diagnostyki, leczenie,

rehabilitacja

1. Samoistne wtdknienie ptuc

2. Alergiczne zapalenie pecherzykdéw ptucnych

3. Sarkoidoza

4. Choroba srodmigzszowa w chorobach tkanki tacznej
V. Wykaz pozycji pismiennictwa
VI. Wykaz skrotow

VIl. Wykaz ilustracji radiologicznych, histologicznych i  spirometrycznych



Dusznosc i kaszel to dwa najczestsze objawy wielu choréb uktadu oddechowego.

Dusznosé (dyspnea) albo brak oddechu (breathless) jest to subiektywne odczucie
dyskomfortu w oddychaniu albo ,uswiadomiona” potrzeba wzmozonej czynnosci
oddychania (1). Oddychanie jest bowiem czynnoscig nieswiadoma, ktérej osoby zdrowe
nie odczuwajg poza znacznym wysitkiem lub pod wptywem silnych bodzcéw emocjo-

nalnych.

Proces oddychania podlega regulacji przez kompleks oddechowy pnia moézgu zto-
zony z kilku osrodkéw. Gtéwnymi czynnikami regulujgcymi czynnos¢ oddychania tego
kompleksu sa: 1) zmiany cisnienia czasteczkowego dwutlenku wegla (pCO»), 2) spadek
ci$nienia czasteczkowego tlenu (pO3), przy czym nadmierne zwiekszenie pO, nie ma
wptywu na czynnos¢ oddychania i 3) zmiana stezenia jondw wodorowych we krwi (pH).
Zwiekszenie pCO; lub zmniejszenie pO, prowadzi do pobudzenia kompleksu oddecho-
wego w pniu mozgu, co powoduje zwiekszenie liczby i gtebokosci oddechdw. Przeciwny
efekt wywotuje zmniejszenie pCO, i zmniejszenie pH we krwi. Czynnos¢ oddychania
podlega ponadto wielu mechanizmom nerwowym i humoralnym, zalezy tez od baro- i
chemoreceptorow zlokalizowanych w zatoce tetnicy szyjnej i tuku aorty (chemorecepto-
ry sq wrazliwe na zmiany pH oraz zmniejszenie ciSnienia czgsteczkowego tlenu (2).
Najczesciej dusznosc¢ jest spowodowana niedostatecznym doptywem tlenu do tkanek.
Jednakze nie kazdemu niedotlenieniu towarzyszy uczucie dusznosci i mimo niewydol-

nosci oddechowej chory moze nie odczuwacé dusznosci (1, 2, 3).

Dusznosc¢ jest pojeciem stosowanym dla wyrazenia trudnosci, niewygody, dys-
komfortu podczas aktu oddychania. Duszno$¢ moze obejmowac bardzo rézne odczucia
o réznej intensywnosci i moze by¢ opisana i interpretowana tylko przez pacjenta, jest
wiec objawem podmiotowym nie zawsze mozliwym do udokumentowania badaniem
przedmiotowym, czy badaniami laboratoryjnymi. Oddychanie jest unikalng czynnoscia,
poniewaz jest regulowana nie tylko automatycznie przez odpowiednie osrodki w mozgu,
ale takze przez sygnaty swiadomie inicjowane w korze moézgu. Do bodzcow, ktore
docierajgc do kory mézgowej wywotujg uczucie dusznosci, nalezg m.in.: ostabienie sity
miesni oddechowych, zmniejszenie elastycznosci i ruchomosci klatki piersiowej,
zwiekszenie oporéw w drogach oddechowych, zmiany elastyczno$ci migzszu ptucnego.
Uswiadomienie potrzeby regulacji oddechu powstajgce w korze mdzgowej, powoduje
reakcje bezposrednio lub posrednio — poprzez pobudzenie osrodka oddechowego w

rdzeniu przedtuzonym (4). Tak wiec prawidtowa wymiana gazowa w ptucach tj. pobiera-



nie tlenu i wydalanie dwutlenku wegla zalezy od: 1) sprawnej wentylacji ptuc, 2) prawi-
dtowej perfuzji pecherzykdéw ptucnych, 3) prawidtowego stosunku wentylacji do perfuzji
pecherzykéw ptucnych, 4) niezaburzonej dyfuzji gazéw przez bariere pecherzykowo-
wiosniczkowa. Zaburzenie ktéregokolwiek z w/w czynnikdéw uczestniczgcych w procesie

oddychania moze byc¢ przyczyng dusznosci.

Dusznos$¢ nie jest objawem swoistym, nie pozwala na rozpoznanie okreslonej cho-
roby, nie sugeruje nawet ,chorego” narzadu (1, 3). Poza ptucnymi (najczestszymi)
przyczynami dusznosci, nalezy wymieni¢ choroby sercowo-naczyniowe takie jak
niewydolnos¢ serca, choroba wiencowa, wszystkie rodzaje niedokrwistosci, zaburzenia
hormonalne (np. nadczynnos$¢ tarczycy), zaburzenia metaboliczne (np. kwasica w
cukrzycy), choroby miesni szkieletowych (np. miastenia), przebywanie na duzej wyso-

kosci, nadmierny wysitek fizyczny (2).

Dusznos¢ moze mieé rézne tempo narastania od gwattownej do podstepnie nasila-
jacej sie:
e dusznos$¢ gwattowna, czesto z towarzyszeniem bolu jest charakterystyczna dla

odmy optucnowej, zatoru tetnicy ptucnej lub aspiracji ciata obcego, ktére moze

by¢ bez bdlu,

e duszno$¢ narastajgca w czasie 1 — 2 godzin z obecnoscig swistéw jest charakte-

rystyczna dla astmy,

e duszno$¢ narastajgca w okresie kilku dni wystepuje w infekcyjnych i alergicznych
zapaleniach ptuc, w krwawieniach do pecherzykéw ptucnych, wysiekowym za-

paleniu optucnej, w zaostrzeniu przewlektej obturacyjnej choroby ptuc (POChP),
e duszno$¢ przewlekta wystepuje w POChP, w chorobach $srodmigzszowych.

Na dusznos$¢ skarzg sie chorzy na zaawansowanego raka ptuca, na masywne zapale-
nie ptuc, z ptynem w optucnej, z odmag optucnowg, po zachtysnieciu ciatem obcym, czy
z zatorowoscig ptucng. Dusznos¢ jest wywotywana przez choroby, ktore uposledzajg
przeptyw powietrza przez drogi oddechowe (choroby obturacyjne) lub choroby, ktore
ograniczajg wymiane gazowg w pecherzykach ptucnych (choroby $rodmigzszowe), w
ktérych dominujg zaburzenia restrykcyjne. Generalnie, w chorobach uktadu oddecho-
wego dusznosc¢ jest objawem wzmozonego osrodkowego napedu oddechowego

niezbednego do uzyskania wystarczajgcej wentylacji (2)



Kaszel jest odruchem ze strony uktadu oddechowego, ktéry jest dodatkowym me-
chanizmem oczyszczania. Moze by¢ jednak takze objawem choroby, ktory
uposledzajgc jakosc¢ zycia (zaktdéca sen, utrudnia prace zawodowg i aktywnosc¢ spo-
leczng) zmusza chorego do szukania pomocy lekarskiej. Kaszel moze mie¢ charakter

odruchowy lub dowolny.

tuk odruchowy rozpoczyna sie pobudzeniem receptoréw. Receptory kaszlu sg za-
kohczeniami czuciowymi nerwu btednego i jezykowo-gardtowego rozsianymi w catym
uktadzie oddechowym, przy czym najliczniej wystepujg na tylnej scianie tchawicy, na jej
rozwidleniu i miejscach podziatu duzych oskrzeli. Ich liczba maleje w kierunku obwodo-
wych odcinkéw drzewa oskrzelowego. Receptory kaszlowe zlokalizowane sg takze w
btonie Sluzowej gardta, nosa, zatok, w przewodzie stuchowym zewnetrznym, w btonie
bebenkowej, w optucnej, w przeponie, w osierdziu i zotgdku, co ttumaczy wystepowanie
kaszlu w roznych sytuacjach klinicznych zwigzanych nie tylko z uktadem oddechowym.
Receptory kaszlowe reagujg na bodzce mechaniczne, termiczne i chemiczne. Recepto-
ry chemiczne sg wrazliwe na szkodliwe gazy i pyty, reagujg tez na stymulacje
bradykining, histaming i leukotrienami. Wrazliwos¢ receptorow maleje przy ciggtej

stymulaciji.

Odruch kaszlowy skfada sie z 3 faz: wdechowej (przy otwartej gtosni), kompresyj-
nej (przy zamknietej gtosni) ze zwiekszeniem cisnienia w klatce piersiowej i wydechowej
(przy otwartej gtosni) z gwattownym wyrzutem powietrza wraz ze $luzem i zanieczysz-
czeniami. O skuteczno$ci kaszlu stanowi predkosc¢ i objetos¢ wydychanego powietrza.
U os6b zdrowych czas trwania poszczegolnych faz jest krotki, natomiast u chorych ten
czas sie wydiuza, najczesciej na skutek ostabienia sity miesni oddechowych. Jest to
istotne zwtaszcza podczas serii kaszlu, kiedy kazdy nastepny epizod kaszlu przebiega z
mniejsza objetoscig powietrza i mniejszym cisnieniem wewnatrz klatki piersiowej, przez

co, jest mniej skuteczny.

U pacjentéw niepalgcych, ktorzy zgtaszajg sie do lekarza z powodu przewlektego
kaszlu, we wszystkich grupach wiekowych, najczestszymi przyczynami kaszlu sa:
astma, zespé6f splywania wydzieliny po tylnej scianie gardfa (postnasal drip syn-
drom — PNDS) i choroba refluksowa przelyku (ChRP). Ocenia sie, ze u o0sob
niepalacych, nie stosujgcych inhibitorow konwertazy angiotensyny (ACEI) i u ktérych
obraz radiologiczny klatki piersiowej jest prawidtowy, astma, PNDS i ChRP sg prawdo-

podobnie przyczyng przewlektego kaszlu w blisko 100% przypadkéw. Warunkiem



ograniczenia diagnostyki réznicowej do w/w 3 choréb jest prawidtowy radiogram klatki
piersiowej (5,6,7). Ujawnienie zmian w radiogramie klatki piersiowej wymaga rozsze-

rzenia diagnostyki.

Kaszel moze by¢ wilgotny z odkrztuszaniem wydzieliny sluzowej lub ropnej, co
najczesciej wystepuje w rozstrzeniach oskrzeli w zapaleniach oskrzeli lub zaostrzeniach
POChP i jest wtedy objawem korzystnym, bo pozwala udrozni¢ drogi oddechowe.
Kaszel suchy, wystepujgcy m.in. w astmie, w chorobach $rédmigzszowych, stabilnej
POChP, czy w nowotworach zlokalizowanych w drogach oddechowych, jest objawem
bardzo meczacym i nie przynoszacym ulgi. Kaszel towarzyszy tez czesto przewlektej

niewydolnosci krgzenia

Dusznos¢ i kaszel w wywiadzie chorobowym. Objawy te bardzo czesto wyste-
pujg razem, wiec wywiad zwykle dotyczy jednoczesnie obydwu. Nalezy oceni¢ rodzaj
dusznosci i kaszlu oraz tempo i okolicznosci ich wystepowania. W doktadnie zbieranym
wywiadzie nalezy ustali¢ narazenie na czynniki ryzyka takie jak palenie tytoniu, ktore
jest czynnikiem etiologicznym najczestszej choroby obturacyjnej — POChP. Palacze
papierosdw miewajg kaszel poranny, ktéry ich nie niepokoi, bo traktujg to, jako konse-
kwencje natogu i nie skarzg sie na niego dopoki kaszel nie stanie sie bardzo meczacy.
Totez zawsze nalezy spytaé o kaszel i odkrztuszanie. Informacja o paleniu papieroséw
jest istotna takze w diagnostyce chorob srédmigzszowych, co oméwiono dalej. Naraze-
nie na zanieczyszczenia sSrodowiskowe, zarbwno w miejscu zamieszkania jak i
Srodowisku pracy, obecnie i w przesztosci stanowig istotng przyczyne rozwoju POChP,
a takze moga nasunagC podejrzenie pylicy nieorganicznej lub alergicznego zapalenia
pecherzykéw ptucnych (AZPP) u os6b narazonych na wdychanie pytdw organicznych. Z
wywiadu nalezy sie dowiedzie¢ o innych chorobach pacjenta, przede wszystkim o
chorobach uktadu krgzenia (przewlekty zastéj w ptucach), czy chorobach nowotworo-
wych (rozsiew procesu drogami limfatycznymi), ktére czesto towarzyszg POChP a
jednoczesnie mogq sugerowac chorobe srodmigzszowg ptuc. Istotne sg objawy alergii
w przeszitosci, wspotistnienie zapalenia zatok przynosowych, lub polipédw nosa, co moze
by¢ wskazowkg diagnostyczng w kierunku kwasochtonnych zapalen ptuc lub astmy. U
chorych z podejrzeniem POChP czy astmy bardzo istotne sg informacje o przebytych
zakazeniach uktadu oddechowego z uwzglednieniem zaostrzen lub hospitalizacji z
powodu chorob ukfadu oddechowego i ewentualnych patogenow, ktére by¢é moze

zostaty zidentyfikowane. Podczas wywiadu nalezy ustali¢, jakie leki chory stosuje, co



ma znaczenie zarébwno w chorobach obturacyjnych jak i w srodmigzszowych. Bardzo
wiele lekow moze wywota¢ kaszel i napady dusznosci. Nalezg do nich przede wszyst-
kim preparaty ACEI jak kaptopryl, czy enalapryl, beta blokery, preparaty kwasu
acetylosalicylowego i wiele innych. Przewlektg duszno$¢ i kaszel razem z radiologicz-
nymi i czynnosciowymi objawami choroby $rodmigzszowej moga wywota¢ wszystkie
leki cytostatyczne stosowane w leczeniu nowotworow, niektore antybiotyki, trojpierscie-
niowe leki stosowane w leczeniu padaczki i depresji i inne (8). Z drugiej strony,
znajomosc stosowanego leczenia z oceng jego skutecznosci jest wskazowka, co do

ewentualnej zmiany leczenia.

Bardzo istotne jest ustalenie stopnia ograniczenia aktywnosci z powodu duszno-
Sci. Jedng z najczesciej uzywanych metod obiektywizacji uczucia dusznosci jest skala
opisowa zaproponowana przez Mediacal Research Council (MRC). Wyrdznia ona 5

stopni nasilenia dusznosci zaleznie od rodzaju wywotujacej jg aktywnosci fizyczne;j.
Stopien 0. — chory nie odczuwa dusznosci
Stopien 1. — dusznos¢ tylko podczas znacznego wysitku

Stopien 2. — dusznosc¢ podczas szybkiego marszu po terenie ptaskim lub podczas

marszu pod gore albo podczas wchodzenia na | pietro normalnym krokiem

Stopien 3. — dusznosc¢ przy dotrzymywaniu kroku w marszu po terenie ptaskim osobie

zdrowej w tym samym wieku
Stopien 4. — dusznos¢ podczas marszu po terenie ptaskim we wikasnym tempie
Stopien 5. — dusznosc¢ podczas niewielkich wysitkdw jak: jedzenie, mycie sie, ubieranie.

Wywiad i badanie przedmiotowe mogg sugerowac etiologie dusznosci i kaszlu,
gdy konfiguracja faktow jest typowa, ale duzo czesciej tak nie jest (3) i konieczne sg
badania dodatkowe dla ustalenia wtasciwej przyczyny dusznosci. Nalezy pamietac, ze
chociaz przyczyng duszno$ci sg najczesciej choroby uktadu oddechowego, to zawsze
obowigzuje wykonanie badan takich jak morfologia i badania biochemiczne krwi, ogdlne
badanie moczu i EKG. Do niezbednych badan uktadu oddechowego nalezg badanie

radiologiczne klatki piersiowej i badania czynnosciowe.



Badanie radiologiczne (RTG) jest badaniem niedrogim, nieinwazyjnym i bardzo
uzytecznym. Przede wszystkim pozwala ocenié, czy przewlekty kaszel u chorego jest
zwigzany ze zmianami w obrazie RTG (guz ptuca, ptyn w optucnej, powiekszenie
weztdw chionnych $rodpiersiowych, zapalenie ptuc), czy jest objawem ktorejs z naj-
czestszych choréb tzn.: astmy, PNDS i ChRP. W diagnostyce dusznosci RTG klatki
piersiowej pozwala z duzym (nawet 75%) prawdopodobienstwem rozpozna¢ rozedme,
chorobe srédmigzszowa, niewydolnos¢ krazenia, nowotwor ptuca, ptyn w optucnej (3).
Nalezy jednak pamietaé, ze chorzy z dusznoscig i kaszlem mogg mie¢ prawidtowy
obraz RTG klatki piersiowej. Tak bywa u chorych na astme, nadcisnienie ptucne,
zarostowe zapalenie oskrzelikéw, otytos¢ i w innych chorobach nie zwigzanych z
uktadem oddechowym. Obecnie duzg role przypisuje sie badaniu tomokomputerowemu
o wysokiej rozdzielczosci (TKWR), przede wszystkim w diagnostyce choréb srédmigz-
szowych, rozstrzeni oskrzeli, czy rozedmy (3). Bardzo duze znaczenie ma angiografia
tomokomputerowa, stosowana w diagnostyce zatorowos$ci ptucnej, ktéra moze przebie-

gac z duzg dusznoscig bez wyraznych zmian w obrazie RTG klatki piersiowej.

Do badan czynnosciowych, niezbednych w diagnostyce dusznosci i kaszlu nale-
zq: spirometria, test odwracalnosci obturacji, badania prowokacyjne, pomiar wskaznika
dyfuzji dla tlenku wegla (DLCO) i 6-minutowy test marszu, ktéry stuzy do oceny toleran-
cji wysitku. Optymalne korzystanie ze spirometrii zapewniajg wielokrotne badania.
Spirometria pozwala na ocene stopnia uposledzenia przeptywu, jego odwracalnosci i
zmiennosci ograniczenia przeptywu, a takze na zmierzenie podstawowych parametréw
objeto$ciowych, co ma znaczenie w chorobach $rodmigzszowych. Do badanych
parametréw naleza: natezona pierwszosekundowa objetos¢ wydechowa (FEV,),
natezona pojemnosc¢ zyciowa (FVC) i szczytowy przeptyw wydechowy (PEF). Na
podstawie prawidtowo wykonanego badania spirometrycznego mozna ocenic, czy chory
ma dusznos¢ w wyniku obturacji czy restrykcji. Krzywa przeptyw — objeto$¢ moze
wykaza¢ uposledzenie przeptywu lub zmniejszenie objetosci podczas nasilonego

wdechu odpowiadajgce restrykcji lub obturacji (3). (Ryc.1)
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Ryc. 1. Wykresy ,przeptyw — objetos¢” w zaburzeniach obturacyjnych i restrykcyjnych w
porownaniu z wykresem prawidtowej spirometrii. Krzywa (najnizsza) obrazujgca ciezkg POChP
charakteryzuje sie matg wartoscig przeptywu i wklestym ramieniem zstepujacym. Krzywa
srodkowa charakterystyczna dla choréb srédmigzszowych wykazuje zwykle prawidtowg wartosé
przeptywu, chociaz w ciezkiej restrykcji moze byé ona zmniejszona. Ramie zstepujace podczas
wydechu opada stromo, co wigze sie ze zmniejszeniem objetosci ptuc.

Obturacje definiuje sie, jako ograniczenie przeptywu przez drogi oddechowe tzn.
zmniejszenie maksymalnych objetosci powietrza przeptywajacego w jednostce czasu
podczas natezonego wydechu w stosunku do pojemnosci zyciowej. Choroby obturacyj-
ne, takie jak POChP czy astma, charakteryzujg sie zmniejszeniem FEV4, przy
prawidtowym lub zmniejszonym FVC. Miarg obturacji jest wskaznik Tiffeneau, czyli
stosunek FEV do VCmax, ktéry w chorobach obturacyjnych ma warto$¢ ponizej dolnej

granicy normy (5. percentyl). U chorych z obturacjg nalezy wykonac prébe rozkurczowg

po podaniu lekdéw rozszerzajacych oskrzela. Do poprawnego wykonania tego badania
chory powinien by¢ w stabilnym stanie klinicznym, bez cech zakazenia, nie powinien
przyjmowac krotko dziatajacych B2-mimetykéw przez 6 godzin, dtugo dziatajgcych (32-
mimetykéw przez 12 godzin, oraz teofiliny retard przez 24 godziny. Pierwsze badanie
spirometryczne wykonuje sie przed zastosowaniem lekéw, a drugie — w 15 — 20 minut

po zainhalowaniu 400 pg salbutamolu. Zwiekszenie FEV4_lub (F)VC o 200 ml i jedno-

cze$nie 0 12% wartosci wyjsciowej swiadczy o odwracalnej obturacji (9). Wedtug

zalecen PTCHP z 2006r bardziej uzasadnionym i preferowanym kryterium odwracalno-

8ci jest zwiekszenie FEV4 lub (F)VC w stosunku wartosci naleznej. Tutaj nalezy

podkresli¢, ze istnienie nieodwracalnej obturacji nie wyklucza istotnej reaktywnosci drdog
oddechowych na leki rozkurczowe, co skutkuje duzg poprawg Kliniczng i poprawg

parametréw czynnosciowych bez uzyskania wartosci prawidtowych (10) (Ryc.2)
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Ryc.2. Obturacja z odwracalnoscig po leku rozszerzajacym oskrzela. (FVC zwiekszyto sie o
360 mli 14%, a FEV, 0 180 ml i 9%)

Rzadszym typem zaburzen wentylacyjnych jest restrykcja, ktéra moze by¢ na-
stepstwem upos$ledzenia ruchomosci klatki piersiowej, zmniejszenia powierzchni
oddechowej (w tym takze przez choroby srédmigzszowe) lub ostabienia miesni odde-
chowych. Cechg charakterystyczng jest zmniejszenie objetosci ptuc, (FVC<80%w.n.)
przy zachowanym przeptywie w drogach oddechowych. Poniewaz zmniejszenie
objetosci dotyczy zarowno FEV, jak i FVC, wiec wskaznik FEV4./FVC jest zwykle
prawidtowy (11) (Ryc.3)
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== — {
‘ £8| B [#£3
| zE2| = | EF
'z e FVC(L) 3.50 247 62
: Eo- i 2 ///J,j. %g’,}/&//jﬁ/f\ﬂzliy -
I3 / FEV,(L) 283 1.85 65
| & 2 _,/
| wf S FEV,FVC %| 8093 | 8525 | 105
| PEF (I/s) 6.44 7.34 114
| 29- I i i [ 1 i
- a 1 2 3 4 5
| Objetose [I]

Ilec.3. Restrykcyjny typ zaburzen u chorej na samoistne $rodmigzszowe zapalenie ptuc: PEF
prawidtowy, nawet zwiekszony, zmniejszone FVC i FEV,, prawidtowy wskaznik Tiffeneau.
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Czasem badaniem spirometrycznym stwierdza sie zmniejszenie i wskaznika Tiffe-
neau i FVC. Zwykle ma to miejsce u chorych z obturacjg, u ktorych wskutek rozdecia
ptuc dochodzi do zwiekszenia objetosci zalegajacej (RV), ze zmniejszeniem pojemnosci
zyciowej (VC). W takich sytuacjach nalezy wykonaé probe rozkurczowa. Brak poprawy

w zakresie FVC lub VC wymusza rozszerzenie diagnostyki o badanie pletyzmograficzne

z oznaczeniem catkowitej pojemnosci ptuc (TLC), ktérej zmniejszona wartos¢ jest

wskaznikiem restrykcji, niezaleznym od wskaznika Tiffeneau (10, 11).

Prawidtowe wartosci spirometryczne w przygodnie wykonanym badaniu nie wyklu-
czajg przemijajacej obturacji; astmatycy moga mieC prawidiowa spirometrie, a
upos$ledzenie droznosci drog oddechowych ujawnia sie podczas testu prowokacji z
zastosowaniem metacholiny. U chorych z poronnymi objawami astmatycznymi, np. tylko
z kaszlem i prawidiowg czynnoscig ptuc pomiary reaktywnosci na metacholine czy
histamine lub obcigzenie wysitkiem fizycznym mogg poméc rozpozna¢ astme. Wynik

testu nadreaktywnos$ci wyraza sie stezeniem (dawka) prowokujgcego agonisty powo-

dujacym okre$lone zmniejszenie (czesto o 20%) FEV4. Badanie jest czute, ale mato
swoiste. Wynik ujemny wyklucza astme przewlekta u chorego, ktory nie przyjmuje
glikokortykosteroidow wziewnych. Wynik moze by¢ dodatni takze w innych chorobach

takich jak; alergiczny niezyt nosa, mukowiscydoza, POChP, czy rozstrzenie oskrzeli (9).

Dla diagnostyki chorob srodmigzszowych bardzo istotne znaczenie ma ocena
wskaznika dyfuzji dla tlenku wegla (DLCO). Zmniejszenie tego parametru razem ze
zmianami restrykcyjnym w spirometrii przemawiajg za zaawansowang chorobg sréd-
migzszu, a zmniejszenie wartosci DLCO przy prawidtowych warto$ciach objeto$ciowych

w spirometrii — za wczesnym stadium choroby srédmigzszowej (3)

Podsumowujgc, diagnostyka chorob ukfadu oddechowego przebiegajacych z
przewlekta dusznoscig i kaszlem powinna obejmowac¢ obok badania podmiotowego i
przedmiotowego: badanie radiologiczne Kklatki piersiowej i badania czynnosciowe.
Badanie RTG powinno by¢ rozszerzone o badanie TKWR w przypadku wykrycia zmian
srédmigzszowych lub podejrzenia rozstrzeni oskrzeli. Badanie czynnosciowe powinno
obejmowac parametry podstawowe; w przypadkach podejrzanych o chorobe obturacyj-
ng powinno by¢ wykonane badanie odwracalnosci obturacji, a przy podejrzeniu choroby

srodmigzszowej powinno by¢ wykonane badanie DLCO i pletyzmografia.
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Przewlekfa obturacyjna choroba ptuc i astma to najczestsze choroby obturacyjne,
a jednoczesnie dwie najczestsze choroby uktadu oddechowego i dwie z najczestszych

przyczyn dusznosci (3).

Przewlekia obturacyjna choroba ptuc (POChP).

POChHP jest chorobg z istotnymi zmianami pozaptucnymi, ktére mogg przyczyniaé
sie do ciezkosci stanu poszczegolnych chorych. Zmiany ptucne w POChP charaktery-
Zujq sie niecatkowicie odwracalnym ograniczeniem przeptywu powietrza przez drogi
oddechowe. Ograniczenie to jest zwykle postepujace i wigze sie z nieprawidiowg
odpowiedzig zapalng ptuc na szkodliwe pyty, lub gazy. Chorobie tej mozna zapobiegac i

mozna ja leczy¢ (9).

POChHP jest jedyng z najczestszych chordob na swiecie, z powodu ktoérej umieral-

nos$¢ zwieksza sie. W Polsce liczbe chorujgcych na POChP wynosi okoto 2 min.

Najwazniejszg przyczyng rozwoju POChP jest palenie papierosow. Z natogiem
tym zwigzane jest wystepowanie innych chordb: raka ptuca, choroby wiencowej, zawatu
serca, zakazen uktadu oddechowego. Fletcher w latach 70-tych ub. wieku prowadzac
systematyczne badania spirometryczne (1 raz w roku) duzej grupy mezczyzn w okresie
8 lat, z uwzglednieniem palenia papierosow, wykazat, ze z uptywem czasu (z wiekiem)
zmniejsza sie wartos¢ FEV4, ale u wiekszosci niepalgcych i u wielu osob palgcych nigdy
nie dochodzi do rozwoju objawéw POChP. Natomiast u okoto 10 — 20% os6b podatnych
na niekorzystne efekty palenia papierosow ubytek FEV jest wiekszy niz u niepalacych i

u pozostatych palacych, co powoduje nieodwracalne zmiany obturacyjne.

F 3

100

Nigdy nie
palacy lub nie
podatni

alacze tytoniu

Podatni
palacze

~ Nie palac
tytoniu e

M. od45r.z.

FEV1(%w.n.25r.2)
(%) ]
O

Ryc.4.Ryzyko wystgpienia
POChP w zaleznosci od
palenia papierosow (wg 12).
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Wynikiem tych obserwacji sg wykresy krzywych obrazujgce zaleznos¢ miedzy
szybszym zmniejszaniem sie wartosci FEV{ u os6b podatnych palacych niz u niepala-
cych i nie podatnych palgcych, wystgpieniem objawéw choroby (gtéwnie dusznosci)

zwigzanych ze zmniejszaniem FEV4, a paleniem papieroséw (12) (Ryc.4).

Whnioskiem z tych badan jest, ze POChP jest chorobg postepujacg zwtaszcza, je-
zeli utrzymuje sie narazenie na czynniki szkodliwe. Przerwanie narazenia nawet wobec
istniejgcej juz obturacji moze spowodowac pewng poprawe czynnosci ptuc i spowolnic

lub zatrzymac postep choroby.

Nalezy doda¢, ze mimo iz za podstawowy czynnik sprawczy uwaza sie palenie
tytoniu, to tylko u okoto 25% palaczy papieroséw dochodzi do rozwoju POChP w
stadium umiarkowanym lub ciezkim, chociaz okoto potowa ma nieprawidtowe parametry
wentylacji ptuc. Dane te sugeruja, ze w rozwoju POChP prawdopodobnie uczestniczg
takze zanieczyszczenie srodowiska oraz czynniki genetyczne lub osobnicze predyspo-
nujgce, ktére do tej pory jednak nie zostaty zidentyfikowane. W postepie choroby
odgrywa role tez naturalne starzenie sie: od okoto 30 r.z. FEV4 zmniejsza sie o ok. 10 —
20 ml/rok. Ale w POChP roczny ubytek FEV; zwieksza sie do ponad 40 ml. Zaprzesta-
nie palenia papieroséw pozwala spowolni¢ narastajgcy spadek FEVi; odnosi sie to
zwtaszcza do mniej zaawansowanych stadiow POChP (13). Tu nalezy doda¢, ze

POCNhP jest niezaleznym czynnikiem ryzyka rozwoju raka ptuca.

Mechanizm ograniczenia przeptywu w drogach oddechowych w POChP polega
na: 1) zapaleniu i przebudowie Scian oskrzeli zwlaszcza drobnych, 2) zniszczeniu
migzszu ptuc polegajgcym na utracie przyczepow przegrod pecherzykowych do
oskrzelikébw (rozedma), co powoduje zmniejszenie sprezystosci ptuc, 3) zwezeniu
Swiatta oskrzeli przez sluz i wysiek spowodowany stanem zapalnym. Te 3 mechanizmy
uniemozliwiajg utrzymanie droznosci drog oddechowych podczas wydechu i uczestni-
cza w wytwarzaniu putapki powietrza i rozdecia (hiperinflacji) ptuc (13). Podczas
oddychania, czynny wdech umozliwia wprowadzenie powietrza do ptuc, ktérego potem
nie udaje sie w catosci usung¢ podczas biernego wydechu. Rozdecie ptuc polega na
zwiekszeniu czynnosciowej pojemnosci zalegajacej (FRC), zwlaszcza w czasie wysitku
(rozdecie dynamiczne) z jednoczesnym zmniejszeniem pojemnosci wdechowej, co

powoduje dusznos¢ oraz ograniczenie wydolnosci fizycznej (9) (Ryc.5)
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Ryc.5. Schemat oddychania prawidtowego (linia ciagta) oraz oddychania w POChP (linia
przerywana) z wydtuzonym nie petnym wydechem, co prowadzi do zwiekszenia objetosci
zalegajacej (zaznaczonej strzatka) i rozdecia ptuc.

Zmiany patomorfologiczne w POChP zachodzg we wszystkich strukturach uktadu
oddechowego. W tchawicy i oskrzelach o srednicy > 2 mm widoczny jest przerost
komérek kubkowych, powiekszenie gruczotdow warstwy podsluzéwkowej, co prowadzi
do nadmiaru sluzu. W oskrzelikach o Srednicy < 2 mm obserwuje sie pogrubienie scian
drog oddechowych, wtdknienie okotooskrzelowe, wysiek zapalny w Swietle, co skutkuje
zwezeniem swiatta oskrzelikow. W migzszu ptuca obejmujgcym oskrzeliki oddechowe i
pecherzyki ptucne dochodzi do poszerzenia Swiatta i zniszczenia Scian oskrzelikow
oddechowych i Scian pecherzykéw, co nosi nazwe rozedmy catego zrazika (Ryc.6)
Jednoczesnie w naczyniach ptucnych, dochodzi do pogrubienia btony wewnetrznej,

dysfunkciji srodbtonka i stopniowego wzrostu cisnienia w krgzeniu ptucnym.

b)

Ryc. 6. Rozedma ptuc: porozrywane pecherzyki ptucne (a). Zapalenie oskrzeli: pogrubiate
Sciany oskrzeli ze zwezeniem ich Swiatta (b) (za zgoda dr R. Langfort).
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Zmiany strukturalne zachodzgce w drogach oddechowych (zapalenie, wtoknienie i
wydzielina w drogach oddechowych) korelujg ze zmniejszeniem FEV i FEV/VC oraz

prawdopodobnie z szybszym spadkiem FEV4, co jest istotng cechg POChP.

Gtownymi objawami klinicznymi POChP sg dusznosc¢, kaszel i wyraznie pogar-
szajgca sie tolerancja wysitku, rzadziej — bdl w klatce piersiowej i krwioplucie. Dusznos$c¢
w POChP jest objawem najwazniejszym i najbardziej dokuczliwym. Nasila sie ona
stopniowo z uptywem lat: poczatkowo pojawia sie tylko podczas znacznego wysitku,
potem podczas normalnych czynnosci zyciowych, a nastepnie jest objawem statym
takze podczas spoczynku. Zwykle dusznosc¢ jest wieksza w godzinach porannych.
Chory na POChP odczuwa dusznos¢ podczas wysitku dlatego wczesniejsze lub
pozniejsze odczuwanie dusznosci zalezy od codziennej aktywnosci (3). Dusznosé
wystepuje w stadiach zaawansowanych i jest najczestszym powodem zgtoszenia sie do
lekarza. Jezeli chory skarzy sie na dusznos¢ w spoczynku, to FEV¢ zwykle jest mniej-
sze od 30% wartosci naleznej. Najczesciej dusznos¢ pojawia sie (jest zauwazana) po
raz pierwszy podczas infekcyjnego zaostrzenia choroby, kiedy rowniez wystepuje
bardziej meczacy kaszel. U chorych z dusznoscig wysitkowa, ktorzy nie maja kaszlu —
dominuje rozedma ptuc (11). Mechanizm powstawania dusznosci w POChP jest
ztozony. W wielkim uproszczeniu uczucie dusznos$ci zalezy od dysproporcji sity bodz-
cow nerwowych skierowanych do miesni oddechowych i uzyskanego efektu
wentylacyjnego (1, 10). Dlatego najwiekszg duszno$¢ odczuwajg chorzy z rozdeciem
ptuc duzego stopnia. Kaszel w POChP jest zwykle pierwszym objawem, wyprzedzajg-
cym dusznosc¢ o lata, czesto kojarzonym przez pacjenta z paleniem papieroséw, a wiec
pomijanym. Na poczatku choroby kaszel moze wystepowac okresowo, stajgc sie z
czasem objawem statym, czesto catodziennym. Kaszlowi nie zawsze towarzyszy
odkrztuszanie wydzieliny. Meczacy kaszel w dzien i w nocy z koniecznos$cig budzenia
sie i odkrztuszenia zalegajacej wydzieliny pojawia sie w zaawansowanych stadiach
choroby. Zwykle wydzielina jest raczej skgpa i chory miewa trudnosci z odkrztuszeniem
jej. Zwiekszenie ilosci wydzieliny pojawia sie w trakcie zaostrzeh — jednoczesnie

zmienia sie jej charakter ze Sluzowego na ropny (9, 11).

Badaniem podmiotowym chorego na POChP mozna stwierdzi¢ obok nieprawidto-
wego stanu odzywienia nastepujgce odchylenia: zwiekszong liczbe oddechdéw na
minute z wyraznie wydtuzong fazg wydechu, beczkowaty ksztatt klatki piersiowej. Okoto

1/3 chorych z FEV4 nizszym od 30% i znacznym rozdeciem ptuc wydycha powietrze
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przez zwezone (,zasznurowane”) usta. Taki sposéb oddychania przeciwdziata zapada-
niu sie oskrzeli w czasie wydechu i zwalnia czesto$¢ oddychania, przez co poprawia
utlenowanie krwi. Nauczenie chorych wykonywania wydechu przez zwezone usta jest
jednym z elementéw rehabilitacji oddechowe;j. Istniejg dowody, ze metoda oddychania
przez ,zasznurowane” usta moze trwale zmniejszy¢ nasilenie dusznosci wysitkowej i
poprawi¢ kondycje fizyczng (9). Chorzy w zaawansowanym stadium choroby, siedzgc
pochylajg sie do przodu i podpierajg sie rekami o rame t6zka lub o uda stabilizujgc
obrecz barkowg, co utatwia udziat dodatkowych miesni wdechowych, a zwlaszcza
mostkowo-obojczykowo-sutkowych (4, 11). Opukiwaniem i ostuchiwaniem stwierdza sie
obnizenie i zmniejszenie ruchomosci dolnych granic ptuc, a nad catymi ptucami —
bebenkowy odgtos opukowy i ostabienie szmeru pecherzykowego. U chorych z obja-
wami zapalenia oskrzeli mogg wystepowac swisty i furczenia i rzadziej — rzezenia w
dole ptuc. Czasem brak objawéw ostuchowych jest spowodowany rozlegtg rozedma. U
chorych na ciezkg POChP stwierdza sie sinice dystalnych czesci konczyn, a takze
sinice centralng najlepiej widoczng w obrebie jamy ustnej.

Choroby obturacyjnej nie mozna rozpoznaé¢ bez badania spirometrycznego. Do ty-

powych zaburzen czynnosciowych w POChP nalezg: zmniejszenie FEV4, FVC,

wskaznika FEV+1/FVC i PEF (Ryc.7) oraz zwiekszenie TLC, RV, FRC i zmniejszenie
wartosci DLCO.

Krnywe praophyw - objgbotd —
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Ryc.7. Bardzo ciezka posta¢ POChP (wskaznik Tiffeneau=26%, FEV,=24% w.n.), z nieistotnym

zwiekszeniem FVC o 140 ml po leku rozszerzajgcym oskrzela.
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Rozwdj objawow klinicznych jest dos¢ dobrze poznany i daje sie podporzadkowaé
4 stadiom, ktorym odpowiadajg odpowiednie wartos¢ FEV (Tab. ). Wyodrebnia sie tez
dwie grupy kliniczne chorych na POChP: ,r6zowy i sapiacy” (typ A) i ,siny i obrzekniety”
(typ B). Chorzy o typie A cechujg sie utratg masy ciata, znaczng dusznoscig wysitkowa,
rozdeciem ptuc, hipoksemig podczas wysitku, prawidtowym PaCO,. Chorzy typu B majg

kaszel z odkrztuszaniem, nadwage, obrzeki, ciezkg hipoksemie i hiperkapnie (11).

Tabela |. Stadia i postacie kliniczne POChP (9,11)

gggwglposmc Wiek | Objawy i FEV/ przy FEV4/FVC< dolnej granicy normy

40 Kaszel, odkrztuszanie plwociny, FEV; > 80% wartosci

1. Lagodna L
naleznej

50 Kaszel, odkrztuszanie plwociny, duszno$¢, 50%< FEV1<80%

2. Umiarkowana s L
wartosci naleznej (w. n.)

3. Cieska 60 Kaszel, odkrztuszanie plwociny, nasilenie dusznosci,
- VlIe nawracajgce zaostrzenia, zmeczenie, 30%<FEV;1<50% w.n.

Kaszel, odkrztuszanie plwociny, silna dusznos¢, FEV<30%
4. Bardzo ciezka [ 70 |w.n. lub niewydolno$¢ oddechowa/niewydolnos¢ prawe;j
komory

Badanie radiologiczne klatki piersiowej u chorych na POChP moze uwidoczni¢ pe-
cherze rozedmowe oraz objawy rozdecia jak: sptaszczenie koput przepony, zwiekszenie
przestrzeni zamostkowej na zdjeciu bocznym, nadmierna jasnos¢ pdl ptucnych, nie-
obecnos¢ rysunku naczyniowego na obwodzie ptuc (Ryc.8 a, b). Czesto sg widoczne
zgrubienia okotooskrzelowe, jako wyraz przewlektego zapalenia oskrzeli. W wielu

przypadkach obraz RTG ptuc nie wykazuje tych zmian.

Badanie TK jest wskazane: 1) gdy diagnoza kliniczna sugeruje rozpoznanie inne
niz POChP oraz 2) u chorych z nieodwracalng obturacjg przeptywu powietrza w
drogach oddechowych bez wywiadu, swiadczgcego o narazeniu na zanieczyszczenia
Srodowiska lub palenia papieroséw. U chorych na POChP najczesciej ujawnia rozedme
(Ryc.8c).
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Ryc 8. Zdjecie przegladowe klatki piersiowe] chorego na POChP: Rozedmowe pola ptucne, nikly
rysunek naczyniowy na obwodzie, sptaszczenie przepon (a), na zdjeciu bocznym — zwiekszona
przestrzen zamostkowa (b), TKWR: Liczne pecherze rozedmy {c).
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Postepowanie z chorym na POChP zalezy od okresu oraz ciezkosci objawow podmioto-

wych, nasilenia zaburzen spirometrycznych i wystepowania powikfan i obejmuje:
1. Zahamowanie postepu choroby, w tym porzucenie natogu palenia papierosow

2. Farmakoterapie objawowg
a) leki rozszerzajac oskrzela

b) glikokortykosteroidy (GKS) wziewne i systemowe
3. Leczenie zaostrzen
4. Rehabilitacje oddechowg
5. Tlenoterapie
6. Nieinwazyjne wspomaganie wydechu

7. Operacyjne zmniejszanie objetosci ptuc

Ad 2 a) Leczenie rozszerzajgce oskrzela stanowi podstawe leczenia objawowego
POChHP. Leki te poprawiajg przeptyw powietrza podczas wydechu, przez co usprawniajg
oproznianie ptuc zmniejszajg dynamiczne rozdecie ptuc w spoczynku i w czasie wysitku.
Leki te stosuje sie w razie potrzeby w celu opanowania objawow lub regularnie w celu
zapobiegania objawom. Preferuje sie leczenie wziewne, dtugo dziatajgce. Do lekdéw
rozszerzajgcych oskrzela dtugo dziatajgcych nalezg B2-mimetyki (pobudzajgce receptor
B2-adrenergiczny): i leki antycholinergiczne (blokujace pobudzanie receptora M3 przez
acetylocholine). Preparaty metyloksantyn o przedtuzonym dziataniu sg skutecznym
lekiem rozkurczowym w POChP, ale ze wzgledu na toksycznos¢ w wiekszych dawkach,
preferuje sie stosowanie innych lekow rozszerzajgcych oskrzela. Wybér miedzy (32-
mimetykiem, antycholinergikiem, teofiling i leczeniem skojarzonym zalezy od indywidu-
alnej odpowiedzi chorego. Stosowanie wziewnych lekéw antycholinergicznych tacznie z
sympatykomimetykami rozszerzajacymi oskrzela wptywa istotnie na poprawe czynnosci
ptuc takze u chorych z umiarkowang lub ciezkg POChP. Leczenie dtugo dziatajgcymi

antycholinergikami zwieksza skutecznos$c¢ rehabilitacji oddechowe;j (9).

Ad 2b) Rola GKS wziewnych i doustnych w leczeniu POChP jest znacznie mniej-
sza niz w leczeniu astmy. Stosowanie GKS w stabilnej postaci POChP jest ograniczone
do okreslonych wskazan. Regularne stosowanie GKS wziewnych nie hamuje postepu-
jacego zmniejszania sie wartosci FEV i nie zmniejsza umieralnosci ogoélnej. Niemniej

jednak przewlekte stosowanie GKS wziewnych zmniejsza czestos¢ zaostrzen i objawy
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podmiotowe u chorych w stadium lll i IV. Nie zaleca sie przewlektego stosowania GKS
doustnych. Leczenie skojarzone GKS wziewnym i dlugo dziatajgcym B2-mimetykiem
skuteczniej zmniejsza czesto$¢ zaostrzen, poprawia czynnosc¢ ptuc i stan zdrowia niz

stosowanie tylko jednego z w/w lekow.

Ad 3) Zaostrzenia nasilajg reakcje zapalng w oskrzelach chorych na POChP. Naj-
czesciej sa one spowodowane zakazeniem bakteryjnym, wirusowym, a takze
zanieczyszczeniami srodowiska. W czasie zaostrzenia zwieksza sie rozdecie ptuc i
zmniejsza sie przeptyw powietrza podczas wydechu, co wigze sie z nasileniem duszno-
Sci. Towarzyszy jej kaszel ze zwiekszeniem objetosci i zmiang charakteru plwociny na
ropny i gorgczka. Mogg wystgpi¢ tez objawy nieswoiste: nadmierna senno$¢ lub
bezsennos¢, zmeczenie, depresja, tachykardia. Wynik spirometrii podczas zaostrzenia
jest nie miarodajny. Gazometria najczesciej ujawnia niewydolno$¢ oddechowg tzn.
PaO2 zmniejsza sie ponizej 60 mmHg, PaCO, zwieksza sie powyzej 50mmHg, pH staje
sie kwasne. W badaniu radiologicznym zwykle uwidaczniajg sie migzszowe zmiany
zapalne, powiekszenie sylwetki serca, poszerzenie pnia tetnicy ptucnej (9) (Ryc.9b). W
badaniu mikrobiologicznym plwociny najczes$ciej wykrywa sie : Streptococcus pneumo-

niae, Haemophilus influenzae, Moraxella catarrhalis.

a) b)

Ryc.9. Przegladowe zdjecia klatki piersiowej. Stabilna POChP: W polach gérnych masywne
zmiany marskie z przejasnieniami — rozstrzenia oskrzeli i pecherze rozedmy. Masywne
zgrubienia optucnej szczytow. Zmiany przyoskrzelowe w ptatach dolnych. Zrosty u podstawy
obu ptuc — ptaskie zarysy przepony. Wneki naczyniowe poszerzone. Serce niepowigkszone (a).
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Zaostrzenie POChP u tej samej chorej: Zacienienia migzszowe, najprawdopodobniej zapalne w
polu dolnym i srodkowym ptuca prawego, sptycone katy przeponowo-zebrowe (b).

Chorzy z zaostrzeniem POChP wymagajg skrupulatnej oceny klinicznej z uwzglednie-
niem wskazan do hospitalizacji. Nalezg do nich: znaczne nasilenie objawéw
podmiotowych ze spirometrycznymi cechami ciezkiej POChP, pojawienie sie nowych
objawéw przedmiotowych (np. obrzekdéw, zaburzen rytmu), brak poprawy po wstepnym
leczeniu, powazne choroby wspdtistniejgce, niepewnos¢ co do rozpoznania, starszy

wiek chorego, niedostateczna opieka w domu.

Leczenie zaostrzen obejmuje intensyfikacje dotychczasowego postepowania broncho-
dilatacyjnego oraz antybiotykoterapie. Lekami rozszerzajacymi oskrzela z wyboru
zalecanymi w leczeniu zaostrzen POChP sg krétko dziatajgce P2-mimetyki wziewne
(9).Wykrztuszanie wydzieliny mozna usprawni¢ podajgc leki rozrzedzajgce wydzieline.
Zardéwno leki rozszerzajgce oskrzela jak i mukolityki mozna poda¢ w nebulizacji, co u
wielu chorych jest efektywniejsze niz stosowanie wziewne czy doustne. Natomiast
wytwarzanie plwociny i kaszel moze zmniejszy¢ ipratropium (5). Jako uzupetnienie
leczenia rozszerzajgcego oskrzela, mozna rozwazy¢ kortykoterapie systemowa, jesli
wyjsciowe FEV, jest mniejsze od 50% w.n. Preferuje sie leczenie doustne prednizolo-
nem w dawce 30 — 40 mg/d przez 7 — 10 dni. Leczenie zaostrzen najlepiej jest
opanowac antybiotykami zgodnie z antybiogramem. Poniewaz zwykle nie dysponuje sie
nim we wczesnej fazie leczenia, nalezy wdrozy¢ leczenie empiryczne tzn. antybiotyki -
laktamowe, tetracykliny lub kotrimoksazol, a alternatywnie: antybiotyki p-laktamowe z
inhibitorem B-laktamaz, makrolidy lub cefalosporyny Il i lll generacji. Jezeli u chorego z
zaostrzeniem POChP wystepujg czynniki ryzyka niekorzystnego zejScia takie jak:
choroby wspdtistniejace, ciezka POChP, czeste zaostrzenia (>3 rocznie) i stosowanie
antybiotykow w ciggu ostatnich 3 miesiecy zalecana antybiotykoterapia jest bardziej
agresywna (9). U 10 — 30% chorych z zaostrzeniem POChP nie uzyskuje sie poprawy i
wtedy nalezy zrewidowac rozpoznanie. W diagnostyce roznicowej nalezy uwzglednic

zapalenie ptuc, zastoinowg niewydolno$¢ serca, zatorowosc¢ ptucna, nowotwor ptuca.

Ad 4) Rehabilitacja oddechowa (RO) ma bardzo istotne znaczenie w dtugofalo-
wym postepowaniu z chorymi na POChP. Zgodnie z definicjg przyjeta przez American
Thoracic Society, RO jest to wielodyscyplinarny program opieki nad chorym na prze-

wlektg chorobe uktadu oddechowego, ktora powoduje objawy i zmniejsza zyciowg
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aktywnosé. RO dostosowana do indywidualnego leczenia jest desygnowana do zmniej-
szenia objawdw choroby, optymalizacji stanu czynnosciowego, zwiekszenia aktywnosci
spotecznej chorego i zmniejszenia kosztdw leczenia przez zmniejszenie objawow
systemowych choroby (14). POChP jest chorobg ograniczajgcg mozliwos¢é wykonania
wysitku przez opdznione oproznianie ptuc z powietrza (co wywotuje dynamiczng
hiperinflacje) oraz przez nadmierne obcigzenie migesni oddechowych. Poprawa kondycji
fizycznej jest konieczna, poniewaz chorzy w stadium Il i lll, na skutek przewlektej
dusznosci, ograniczajg swoja aktywnos¢ fizyczng i kontakty miedzyludzkie, co prowadzi
do wyalienowania spotecznego, obnizenia nastroju (z depresjg wtgcznie), co jeszcze
bardziej izoluje chorego i zniecheca do jakiejkolwiek aktywnosci fizycznej. Skutkuje to
zanikami miesniowymi, utratg masy ciata, co tym bardziej ogranicza aktywnos¢ fizycz-
ng. Poprawa w zakresie ktdregos z tych elementow moze przerwac¢ btedne koto i
doprowadzi¢ do poprawy we wszystkich jego sktadowych. RO ma na celu zwigekszy¢
tolerancje miesni szkieletowych na wysitek fizyczny, zwiekszy¢ bezttuszczowg mase
ciata, usprawni¢ komponent sercowy. Dlatego kompleksowy program rehabilitaciji
powinien obejmowac¢ ¢wiczenia fizyczne, poradnictwo w zakresie odzywiania oraz

edukacje. Rehabilitacja powinna by¢ wdrozona u chorych w stadium 1l (11).

Optymalny czas trwania programu ¢wiczen fizycznych nie byt oceniany, ale programy
obejmujace mniej niz 28 sesji treningowych sg mniej efektywne niz programy trwajace
dtuzej. W praktyce zwykle wynosi on 4-10 tygodni. Porady dotyczgce odzywiania
obejmujg zaréwno problem nadwagi jak i wyniszczenia (co dotyczy okoto 25% chorych).
U chorych na POChP zmniejszony wskaznik masy ciata jest niezaleznym czynnikiem
ryzyka zgonu. Sterydy anaboliczne mogg zwiekszy¢é mase ciata, ale majg bardzo
niewielki wptyw na wydolnos¢ wysitkowg. Udowodniono, ze rehabilitacja przynosi
wymierne korzysci choremu na POChP i spoteczenstwu przede wszystkim w postaci
poprawy wydolnosci wysitkowej, zmniejszenia uczucia dusznosci, poprawy jakosci
zycia, zmniejszenia leku i depresji zwigzanych z POChP, zmniejszenia czestosci
hospitalizacji oraz liczby dni spedzonych w szpitalu oraz zmniejszenia kosztow opieki
nad chorym na POChP. Korzystne efekty RO utrzymujg sie dtugo po zakornczeniu

cwiczen (9).

Ad 5) Leczenie tlenem jest jedng z zasadniczych metod leczenia nie farmakolo-
gicznego chorych w IV stadium POChP. Celem ditugotrwatego leczenia tlenem jest

zwiekszenie PaO2 do 60mmHg, co odpowiada Sa02=90%. Wykazano, ze dlugotrwate
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podawanie tlenu (>15 godzin na dobe) chorym z przewlektg niewydolnoscig oddechowg
zwieksza czas przezycia. Leczenie tlenem ma rowniez korzystny wptyw na hemodyna-
mike, wydolnos¢ wysitkowa i mechanike ptuc i stan psychiczny. Szczegdlng ostroznosé
podczas leczenia tlenem nalezy zachowaé¢ u chorych z catkowitg niewydolnoscig
oddechowa, gdy hipoksemii towarzyszy hiperkapnia. Wrazliwos¢ osrodka oddechowego
na dwutlenek wegla u tych chorych jest zmniejszona, a oddychanie w duzym stopniu
zalezy od bodzcow wrazliwych na hipoksje, wiec podawanie nawet niewielkich ilosci
tlenu zmniejsza naped oddechowy, zmniejsza wentylacje minutowg i moze nasili¢
retencje dwutlenku wegla wywotujgc spiaczke hiperkapniczng. W takich sytuacjach
tlenoterapie nalezy rozpoczg¢ od podania tlenu o przeptywie 0,5 — 1 I/min przez 24%
maske. Jezeli nie narasta kwasica i nie zwieksza sie prezno$¢ CO,, mozna zwiekszy¢

przeptyw tlenu o 1 I/min (15).

Ad 6) Narastajgca hiperkapnia moze uniemozliwi¢ zastosowanie tlenu w dawce,
ktora zapewni preznos¢ tlenu we krwi na poziomie 65mmHg. W takiej sytuacji nalezy
rozwazy¢ wskazania do nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej. Leczenie tlenem
powinno by¢ stosowane w sposéb ciggty, przy takim przeptywie, ktéry nie powoduje
zwiekszenia preznosci PaCO,. Przerywanie tlenoterapii, w celu unikniecia retencji COo,
jest btedem, poniewaz natychmiast PaO, zmniejsza sie do wartosci sprzed rozpoczecia

podawania tlenu (15).

Ad 7) Zmniejszenie dusznosci i poprawe warunkow wentylacji mozna uzyskac tez
metodami chirurgicznymi. Wyciecie pecherzy rozedmowych (bullektomia), ktére nie
uczestniczg w wymianie gazowej, a uciskajg niezmieniony migzsz ptucny moze byé
skutecznym postepowaniem u wiasciwie dobranych chorych. Przed takim zabiegiem
konieczne jest badanie TKWR ptuc i wszechstronne badania czynnosciowe. W rozed-
mie rozsianej mozna wykonacC operacyjne zmniejszenie objetosci ptuc (usuniecie
obwodowej czesci ptuc zmniejsza ich rozdecie), co pozwala miesniom oddechowym
wytwarza¢ wieksze cisnienie, a posrednio wptywa na zwiekszenie przeptywu powietrza
podczas wydechu. Szczegdlnie dobre wyniki obserwowano w grupie chorych z rozde-

ciem ptuc dominujacym w ptatach gérnych (9).
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Astma

Astma jest przewlektg chorobg zapalng drég oddechowych, w ktérej uczestniczy
wiele komoérek i substancji przez nie uwalnianych. Przewlektemu zapaleniu towarzyszy
nadreaktywnos¢ oskrzeli prowadzaca do nawracajgcych epizodow sSwiszczgcego
oddechu, dusznosci, uczucia $ciskania w klatce piersiowej i kaszlu wystepujacych
szczegolnie w nocy i nad ranem. Epizodom tym zwykle towarzyszy rozlane ogranicze-
nie przeptywu powietrza w ptucach o zmiennym nasileniu, czesto ustepujgce samoistnie

lub pod wptywem leczenia (16).

Chorobowos¢ w Polsce oszacowana na okoto 5% nie odbiega istotnie od tej war-
tosci w innych krajach. Czes$ciej chorujg kobiety. Umieralno$¢ z powodu astmy w Polsce

ocenia sie na okoto 1500 zgondw rocznie

Wiele dlugotrwatych badan swiadczy, ze w wiekszosci przypadkow przewlekiej
astmy pierwsze objawy kliniczne pojawiajg sie w okresie pierwszych 5 lat zycia w
postaci swiszczgcego oddechu lub nawracajacych epizodow infekcji drég oddecho-
wych. Nalezy jednak pamietaé, ze w tym wieku (1 — 2 lata) wiele dzieci choruje na
banalne infekcje wirusowe, wywotane gtoéwnie przez RSV i rhinowirusy, ktére mogg
podobnie objawiacC sie. Wiekszo$¢ z tych dzieci po kilku epizodach nie ma nawrotow
dolegliwosci. Stan okreslony nazwg transient wheezing of infancy dotyczy okoto 2/3
dzieci z nawracajaca obturacjg drog oddechowych, ktéra zwykle mija okoto 3.r.z. Obok
tej najliczniejszej grupy wyodrebnia sie dzieci, u ktérych Swisty i nawracajgce epizody
infekcji drog oddechowych (rowniez w nastepstwie wirusowych infekcji) sg formg astmy
nieatopowej. Objawy kliniczne jak i zaburzenia w parametrach czynnosciowych utrzy-
mujg sie zwykle do wieku wczesnoszkolnego, przy czym mogg by¢ odwracalne w
wyniku stosowaniu bronchodilatatorow. Natomiast w najmniej licznej grupie dzieci, w
wieku 2 — 3 lat, Swisty i kaszel sg objawem astmy atopowej, ktoéra towarzyszy cztowie-
kowi przez cate zycie. Obecne badania wskazujg, ze podstawowym mechanizmem
astmy atopowej nie jest uczulenie na swoisty alergen, ale bardziej prawdopodobne sg
zaburzenia w regulacji odpowiedzi na wiele réznych antygenéw (zwtaszcza na aeroa-
lergeny) z potencjalng odpowiedzig IgE. W tej zmienionej odpowiedzi immunologicznej
moze odgrywac role produkcja IFN y (17). Predyspozycja do atopii i hadreaktywnosci
to genetyczne czynniki osobnicze majgce wptyw na rozwoj i ekspresje astmy. Poza
czynnikami osobniczymi (do ktorych nalezg tez otytosc i pte¢ meska) bardzo duzg role

odgrywa ekspozycja na czynniki Srodowiskowe zarowno wewnatrz jak i zewnatrz
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pomieszczen takie jak: roztocza kurzu domowego, siers¢ zwierzat (psa, kota, myszy),

pyiki roslin, grzyby plesniowe i drozdzopodobne (16.)

Jedng z charakterystycznych i bardzo istotnych cech astmy jest nadreaktywnos¢
oskrzeli tzn. reakcja czynnosciowa polegajaca na zwezeniu drég oddechowych w
odpowiedzi na bodziec, ktory dla osoby zdrowej jest nieszkodliwy. Zwezenie drog
oddechowych prowadzi do ograniczenie przeptywu przez drogi oddechowe i okresowe

wystepowanie objawow podmiotowych.

Nadreaktywnos¢ drég oddechowych jest powigzana zaréwno z zapaleniem jak i
procesami naprawczymi w drogach oddechowych i jest czesciowo odwracalna pod
wptywem leczenia (16). Zwiekszona reaktywnosc¢ oskrzeli w astmie jest uderzajgcg
fizjologiczng nieprawidtowoscia, ktéra jest obecna nawet, gdy czynnos¢ ptuc jest

prawidtowa. (18)

Astma jest chorobg zapalng drég oddechowych, w ktorej uczestniczg liczne ko-
morki zapalne i mediatory powodujgce charakterystyczne zmiany patofizjologiczne,

uposledzajgce przeptyw powietrza. Nalezg do nich:
1. Skurcz miesni gtadkich drog oddechowych pod wptywem substancji kurczacych

2. Obrzek $cian oskrzeli — zwigzany ze zwiekszong przepuszczalnoscig naczyn

mikrokrgzenia

3. Pogrubienie scian drog oddechowych — wskutek zmian strukturalnych, obejmuja-

cym m.in. widknienie podnabtonkowe (przebudowa = remodeling)

4. Nadmierne wydzielanie $luzu i wysiek zapalny (16).

Chociaz wiele uwagi przywigzuje sie do objawdw ostrego zapalenia w astmie w postaci
skurczu oskrzeli, wysieku w pecherzykach, nadmiernej sekrecji sluzu to jednak astma
jest chorobag przewlektg trwajaca bardzo wiele lat u wiekszosci chorych. Czesto na
objawy astmy przewlektej naktadajg sie epizody ostrego zapalenia, co odpowiada
zaostrzeniom astmy (18). Fizjologiczng manifestacjg stanu zapalnego jest odwracalne
zwezenie drog oddechowych oraz fakt, ze to ograniczenie przeptywu powietrza przez
drogi oddechowe moze zmieniaé sie w czasie; przy czym w przebiegu astmy moze

dojs¢ tez do trwatego uposledzenia czynnosci ptuc (19).

Objawy Kliniczne chorych na astme obejmuja: swiszczacy oddech, dusznosc i ka-

szel z wykrztuszaniem lub bez wykrztuszania, co stanowi typowa triade. Jednak nie
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wszyscy chorzy demonstrujg wszystkie objawy. Czesc¢ z nich ma tylko kaszel lub tylko
napady dusznosci. Dusznos$¢ jest podstawowym objawem astmy. Jest ona czestym
objawem astmy u chorych mtodych, ale wystepuje tez u dorostych takze w starszym
wieku, czesto bez swistéw, przez co dlugo pozostaje nierozpoznana. Dusznos¢ w
astmie polega gtéwnie na trudnosci wydechu, ma charakter napadowy i zmienne
nasilenie, moze pojawiac sie o kazdej porze dnia i nocy (charakterystyczne jest wyste-
powanie miedzy 4-5 rano), pojawia sie po ekspozycji na czynniki wywotujgce, a
ustepuje samoistnie lub czesciej pod wptywem leczenia. Niektorzy chorzy odczuwajg

dusznosc, jako ucisk w klatce piersiowej (4,16).

Kaszel w astmie jest prawdopodobnie wywotywany pobudzeniem nerwdw czuciowych
przez mediatory zapalne. Czesto wywotujg go czynniki draznigce drogi oddechowe np.
dym tytoniowy, zimne powietrze, sSmiech lub tez samo zjawisko kaszlu. Kaszel zwykle
jest suchy napadowy, najczesciej towarzyszy dusznosci. Przewlekty suchy kaszel,
catymi latami, bywa nie rozpoznanym objawem astmy przed wystgpieniem petnej triady
objawow. Moze takze wystepowac, jako jedyny objaw w kaszlowym wariancie astmy
(cough variant asthma — CVA). Wystepuje on szczegodlnie czesto u dzieci, zwykle w
nocy (wyniki badah przeprowadzonych w dzienh mogg by¢ prawidiowe). Podstawg
rozpoznania astmy u tych chorych jest udokumentowanie zmiennosci czynnosci ptuc
lub nadreaktywnosci drég oddechowych. Czesto sie zdarza, ze pojedynczy kaszel daje
poczatek salwom napadowego kaszlu, nierzadko trwajgcego wiele minut, a nawet
prowadzacego do zatrzymania oddychania. Kaszel moze by¢ tez skutkiem gtebokiego
wdechu lub nasilonego wydechu. Okazuje sie tez uzytecznym testem przy tézku
chorego, gdyz napad kaszlu po gtebokim wdechu sugeruje nadreaktywnos¢ astmatycz-

ng drég oddechowych (20).

Badaniem przedmiotowym stwierdza sie $wisty, furczenia i wydtuzony wydech,
moze by¢ widoczna praca dodatkowych miesni oddechowych. Brak objawéw ostucho-
wych u chorego z nasilong dusznoscia moze by¢ spowodowany bardzo duzym
skurczem oskrzeli i jest duzo grozniejszym objawem niz liczne swisty nad catymi
ptucami. RTG klatki piersiowej zwykle nie wykazuje odchylen od stanu prawidtowego. W

przewlektej astmie moga by¢ zwiekszone pola ptucne.

Rozpoznanie astmy opiera sie na wywiadzie, z ktérego czesto wynika zwigzek
miedzy ekspozycjg na odpowiedni alergen, a objawami. Podstawowg metodag diagno-

styczng wykrywajacq alergie sg alergenowe proby skérne. Sg one proste, tanie, czute i
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wykonuje sie je szybko. Pomiar stezenia swoistego IgE w surowicy nie przewyzsza
wiarygodnoscig wynikow préb skérnych i jest drogi. Rozpoznanie choroby powinno byc¢
potwierdzone wynikiem badania czynnosciowego (16). Pomiary czynnosci ptuc pozwa-
lajg oceni¢ stopien, odwracalnos¢ i zmiennos$¢ ograniczenia przeptywu powietrza w
drogach oddechowych oraz potwierdzajg rozpoznanie astmy. Przez ,odwracalnosc¢”
rozumie sie szybkg poprawe (w ciggu minut) po wziewnym zastosowaniu leku rozkur-
czowego oskrzela, a przez ,zmiennos¢” — objawy poprawy i pogorszenia w zakresie
droznosci drog oddechowych zachodzace z uptywem czasu. Zjawiska te najlepiej
ocenia spirometria z pomiarem FEV; i FVC (Ryc.10) oraz pomiary szczytowego

przeptywu wydechowego (PEF) za pomoca pikflometru.
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Ryc.10. Préba rozkurczowa z wynikiem bardzo dobrej odwracalnosci po leku rozszerzajgcym
oskrzela u chorej na astme (zwiekszenie FEV, prawie o 1000 ml i 35% oraz PEF o 2 I/s tj. 32%)

PEF powinno sie porownywaé z najlepszymi wynikami uzyskanymi u danego pacjenta
za pomocg tego samego przyrzadu, gdy pacjent nie ma objawow lub otrzymuje petne
leczenia, i jest to wartosc¢ referencyjna do monitorowania efektow leczenia. Jedng z
metod jest pomiar PEF rano, przed lekami przez 1 — 2 tygodnie, co pozwala ustali¢

srednig z tych pomiardw, jako odsetek wartosci referencyjnej. Zwiekszenie PEF po leku

rozkurczowym o 60 I/min = (1 I/sek) lub o 220% warto$ci PEF sprzed inhalacji leku

pozwala rozpoznaé astme. Pomiary PEF majg duze znaczenie w kontroli astmy u

chorych z tagodnymi objawami klinicznymi.

Dotychczasowy podziat na astme sporadyczng, przewlektg lekka, przewlektg
umiarkowang i przewleklg ciezkg moze byC przydatny przy podejmowaniu decyzji

odnosnie leczenia przy pierwszej ocenie chorego. Obecnie obowigzuje podziat na:
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astme kontrolowana, czesciowo kontrolowang lub niekontrolowana, poniewaz ciezkos¢
astmy obejmuje nie tylko nasilenie samej choroby, ale takze odpowiedz na leczenie
oraz — ciezkosc¢ astmy nie jest cechg statg u danego chorego i moze sie zmieniaC w

ciggu miesiecy lub lat (16).
Kryteria dobrze kontrolowanej astmy sa nastepujace:

1. Napady dusznosci, swistow, kaszlu w ciggu dnia — nie czes$ciej niz

2 razyl/tydzien
2. Ograniczenie dziennej aktywnosci — nie wystepuje
3. Objawy w nocy, przebudzenia — nie wystepujg
4. Potrzeba stosowania lekéw doraznych — nie czesciej niz 2 razy/tydzienh
5. FEV4lub PEF - sg prawidtowe
6. Zaostrzenia choroby — nie wystepujg

Astma staje sie czesciowo kontrolowana, gdy objawy w ciggu dnia wystepuja
czesciej niz 2 razy na tydzien, co sie wigze z koniecznoscig leczenia doraznego, chory
zauwaza jakiekolwiek ograniczenia aktywnosci w dzien i wystepowanie objawow

nocnych, a zaostrzenie wystepuje czesciej niz 1 raz/rok

Astma niekontrolowana charakteryzuje sie wystepowaniem powyzej 3 kryteriow

astmy czesciowo kontrolowanej i zaostrzeniem w ktorymkolwiek tygodniu

Zwiekszone zuzycie lekow doraznych zwlaszcza w ciggu dnia stanowi ostrzezenie

przed pogorszeniem astmy.
Postepowanie w astmie polega na:
1. Wypracowaniu partnerskiej relacji miedzy pacjentem i lekarzem

2. ldentyfikacji czynnikdow ryzyka wywotania objawdw i zmniejszeniu ekspozycji na

te czynniki
3. Ocenie poziomu kontroli astmy, leczeniu w celu jej osiggniecia i monitorowaniu
4. Leczeniu zaostrzen astmy
5. Uwzglednieniu sytuacji szczegdlnych

Farmakologiczne leczenie astmy opiera sie na lekach kontrolujgcych i lekach do-

raznych. Leki kontrolujgce powinny by¢ przyjmowane codziennie, przewlekle w celu
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utrzymana stabilizacji. Nalezg do nich m.in.: GKS wziewne i systemowe, leki przeciw-
leukotrienowe, dtugo dziatajgce PB2-mimetyki (formoterol, salmeterol), teofilina o
przediuzonym dziataniu. GKS wziewne sg najskuteczniejszymi lekami p/zapalnymi w
astmie przewlektej: zmniejszajg objawy astmy, nadreaktywnosc¢ oskrzeli, stan zapalenia
w drogach oddechowych i czestos¢ oraz ciezkos¢ zaostrzen. Wiekszos¢ korzysci ze
stosowania GKS wziewnych uzyskuje sie u dorostych po dawce rownowaznej 400 ug
budezonidu na dobe. Palenie tytoniu zmniejsza wrazliwos¢ na GKS wziewne, wiec
chorzy palagcy moga wymagac¢ wiekszych dawek GKS. Bardzo skutecznie rozszerzajace
oskrzela dtugo dziatajgce Pp2-mimetyki nie powinny by¢ stosowane w monoterapii,
poniewaz nie wptywajg na zapalenie drég oddechowych, natomiast powinny by¢
podawane w potgczeniu z GKS. Do lekéw zalecanych do stosowania doraznego nalezg
wziewne krotko dziatajgce B2-mimetyki, i leki antycholinergiczne. Leki przeciwleukotrie-
nowe powodujg niewielkie i zmienne rozszerzenie oskrzeli, zmniejszajg kaszel,
zapalenie drég oddechowych i czestos¢ zaostrzen astmy. Stosowane jako jedyny lek
kontrolujgcy przebieg astmy sg na ogét mniej skuteczne niz GKS wziewne w matych
dawkach. Dodanie leku p/leukotrienowego pozwala zmniejszy¢ dawke GKS wziewnego
u chorego na astme umiarkowang i ciezkg. U chorych na ciezkg alergiczng postaé
astmy z wysokim stezeniem IgE, ktora nie poddaje sie leczeniu standardowemu, mozna
podja¢ prébe leczenia przeciwciatami anty-IgE (omalizumabem). Dtugotrwate stosowa-
nie GKS doustnie (ponad 2 tygodnie) moze by¢ konieczne w bardzo zle kontrolowanej

astmie, ale jest ograniczone przez ryzyko wystgpienia skutkow ubocznych (16).

Diagnostyka roznicowa astmy powinna uwzglednia¢: obecnos¢ ciata obcego w
drogach oddechowych, guz wewnatrztchawiczy lub wewnatrzoskrzelowy, dysfunkcje
strun gtosowych, a takze: POChP, kwasochtonne zapalenie oskrzeli, poinfekcyjng
nadreaktywnosc¢ oskrzeli, oraz polekowe reakcje nadreaktywnosci oskrzeli np. po
stosowaniu preparatow bedacych pochodnymi ACEI (np. kaptopryl, enalapryl). Rézni-
cowanie najczesciej dotyczy astmy i POChP (Tab. II).

Astma i POChP sg odrebnymi chorobami zapalnymi uktadu oddechowego, ktore
moga mie¢ podobne zaburzenia czynnosciowe w postaci ograniczenia przeptywu przez
drogi oddechowe. Ograniczenie przeptywu w astmie jest odwracalne lub cze$ciowo
odwracalne, a w POChP jest stabo odwracalne lub nieodwracalne. W patogenezie
zaréwno astmy jak i POChP indywidualne skfonnosci genetyczne reagowania na

narazenia srodowiskowe sg istotne dla ekspresji choroby.
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Tabela Il. Réznicowanie POChP i astmy (wg 21)

POChP ASTMA
Poczatek Wiek dojrzaty W dziecinstwie
: . , Napady dusznosci i kaszlu
. Powoli nasilajgce sie kaszel LT : : "
Objawy . o zmieniajgce sie z dnia na dzien,
i dusznosc¢ <
dusznosc¢ nad ranem
Wywiad Palenie tytoniu Alergla_, _rh/n/t/s, wyprysk, alergia
w rodzinie
Zapalenie Neutrofile, limfocyty CD8+ | Eozynofile, limfocyty CD4+
: Zwioknienie drog oddecho- g ., oskrzeli, nadreaktywno$é
Mechanizm wych, zniszczenie .
. oskrzeli
pecherzykdw ptucnych
Odwracalnos¢ obturacji  Niecatkowita lub brak Zwykle catkowita lub czesciowa

Palenie papierosow jest gtdwng przyczyng POChP. Przyczyna astmy nie jest znana,
chociaz atopia i narazenie na alergeny odgrywajg gtéwng role. W POChP nieodwracal-
nos¢ obturacji drog oddechowych jest zwigzana z utratg elastycznosci na skutek
destrukcji architektury ptuc, w astmie zwykle odwracalna obturacja jest nastepstwem
skurczu oskrzeli. U chorych na POChP, zmiennos¢ w przeptywie powietrza nie odbywa
sie w krotkim czasie w przeciwienstwie do astmy, gdzie zmiennos¢ i odwracalnos¢
obturacji sg cechami charakterystycznymi. Mimo to, same dane patofizjologiczne czesto
nie pozwalajg na ustalenie rozpoznania. Konieczne jest ustalenie danych z wywiadu i
badania przedmiotowego, co dotyczy zaréwno chorych podejrzewanych o astme jak i
POChHP (19) ( Tab. II).

Rozréznienie astmy od POChHP jest proste, jezeli dane kliniczne sg typowe. tatwo
jest rozpozna¢ astme u miodego, niepalgcego, atopowego chorego z nawracajgcymi
atakami dusznos$ci czy swistow i catkowicie odwracalnym skurczem oskrzeli. Podobnie
tatwo jest rozpozna¢ POChP u chorego powyzej 40 r.z., palacego papierosy, ktory
zgtasza statg dusznosc¢, kaszel, odkrztuszanie wydzieliny, sluzowej lub sluzowo-ropnej,
ktory neguje choroby alergiczne i napadowy charakter dolegliwosci, natomiast ograni-
czenie przeptywu jest nieodwracalne. Trudnosci z ustaleniem rozpoznania pojawiajg
sie, gdy chory jest w wieku srednim, pali papierosy, zgtasza przewlektg dusznos¢, bez

Swistow, przewlekly kaszel ze sluzowg wydzieling, a w badaniu spirometrycznym
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stwierdza sie stabo odwracalng obturacje oskrzeli. Podobnie trudno bedzie ustali¢
jednoznacznie rozpoznanie u chorego w Srednim wieku, ktoéry podaje objawy astmy
(nawracajace epizody swistoéw) lub wywiad swiadczacy o atopii z dowodem na odwra-
calnos¢ skurczu oskrzeli, ale jednoczesnie przewlekle kaszle i odkrztusza, a przewlekta
dusznos¢ nie ustepuje po wziewnych GKS. W tym przypadku ustalenie rozpoznania jest
istotne dla zastosowania wiasciwego leczenia, tzn. wziewnych GKS w przypadku astmy

i lekow rozszerzajgcych oskrzela u chorego na POChP (22).

Poza tym nalezy pamietac, ze POChP moze wspdtistnie¢ z astma, np. u chorych
na astme narazonych przewlekle np. na dym papierosowy moze rozwing¢ sie trwate
ograniczenie przeptywu powietrza w drogach oddechowych na podtozu zapalenia
,2astmatycznego” i ,typowego dla POChP”, przy czym przewlekie zapalenie oskrzeli
lezace u podstaw tych chordb jest wyraznie odmienne. Z kolei chorzy na POChP mogq
wykazywac cechy zapalenia ,astmatycznego” z obecnoscig eozynofildow (9). Tak wiec,
chociaz zwykle mozna odrézni¢ POChP od astmy, to u niektérych chorych z dtugotrwa-

tymi objawami i trwatg obturacjg — moze by¢ to trudne (9, 16).

Rozstrzenie oskrzeli opisat w 1819 r. Laennec, jako nieprawidtowe rozszerzenie
oskrzeli i oskrzelikdbw w nastepstwie powtarzajgcych sie infekcji i zapalen. Z drugiej
strony rozstrzenie oskrzeli sg przyczyng powaznych infekcji ptucnych i uposledzenia
funkcji ptuc (23). Jest to wiec btedne koto przyczyn i skutkdw nawracajgcych zakazen i
zapalenia. Obecnie rozstrzenie oskrzeli opisuje sie, jako nie odwracalne poszerzenia
Swiatta oskrzeli spowodowane przez destrukcje elastycznych i miesSniowych sktadowych
ich scian. Zwykle dotyczg oskrzeli sredniego kalibru, ale zdarzajg sie tez w obrebie
oskrzeli dystalnych i oskrzelikow. Rozszerzone oskrzela najczesciej sg wypetnione
gestym Sluzem i ropng wydzieling (24). Analiza plwociny i wydzieliny oskrzelowej
chorych na rozstrzenie oskrzeli wykazata zwiekszone stezenie elestazy, IL-8, TNF-a i
prostaglandyn (23). W trwajgcym wiele lat rozstrzeniach oskrzeli stwierdza sie cechy
widknienia w $cianie oskrzeli i otaczajgcym migzszu ptuca. Gtéwng przyczyng rozstrze-
ni sg zakazenia bakteryjne powodujgce uszkodzenie mechanizmdéw oczyszczania
Sluzowo-rzeskowego, co prowadzi do kolonizacji drog oddechowych, rozwoju stanu
zapalnego i dalszego uszkodzenia nabtonka urzesionego (24). W jednym z wiekszych
cytowanych badan, analizujgcych przyczyny rozstrzeni oskrzeli, obejmujgcym 165

chorych, etiologie poinfekcyjng ustalono w 1/3 przypadkoéw, w nastepnej 1/3 — rozpo-
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znano rozstrzenie samoistne. W pozostatej 1/3 przypadkow rozstrzenie oskrzeli byty
nastepstwem zaburzen genetycznych (mukowiscydozy, deficytu al-antytrypsyny i
dyskinezy rzesek), aspiracji do drég oddechowych, choroby refluksowej przetyku,
deficytbw immunologicznych, reumatoidalnego zapalenia stawow, wrzodziejgcego
zapalenia jelita grubego i alergicznej postaci aspergilozy oskrzelowo ptucnej. Rozstrze-
nie oskrzeli sg opisywane coraz czesciej w przebiegu POChP, natomiast bardzo rzadko
u chorych na astme. Najczestszymi patogenami wykrywanymi u chorych na rozstrzenie
oskrzeli to: Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Moraxella catharalis,

Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, mykobakterie (23).

Objawem podstawowym jest kaszel z odkrztuszaniem duzej ilosci wydzieliny Slu-
zowo-ropnej lub ropnej zwykle rano. Niekiedy kaszel jest suchy i towarzyszg mu
krwioplucia. Chorzy z duzymi rozstrzeniami skarzg sie odkrztuszanie petnymi ustami,
szczegOlnie rano. Zwykle przebieg kliniczny rozstrzeni oskrzeli charakteryzuje sie
okresami zacisza i zaostrzeh, podczas ktorych kaszel jest intensywniejszy a ilos¢

odkrztuszanej ropnej wydzieliny wyraznie wieksza.

W badaniu przedmiotowym stwierdza sie trzeszczenia nad zajetymi odcinkami
ptuc. U czesci chorych styszalne sg swisty i furczenia. Dusznos¢ pojawia sie u chorych
z dugo trwatymi rozlegtymi rozstrzeniami oskrzeli. W wyniku nawracajgcych zakazen
dochodzi do witdknienia w obrebie Scian oskrzeli i do nieodwracalnej obturacji (24).

Roczny ubytek FEV4 u chorych na RO moze wynosi¢ nawet 50ml.

Ryc. 11. Obraz TKWR. Liczne workowate rozstrzenie oskrzeli w dolnych ptatach obu ptuc,
liczniejsze po stronie lewe;.
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Fyo 12, TEWE: Ogromne obustronne rozstrzenie oskrzeli, masywnigjsze po stronie lewe)
wyypetnione wydzieling (a), te same rozstrzenie po leczeniu mukalityczrym i fizykoterapii (b, ©).
Zdjecie przegladowe] klatki piersiowe] U te] samej chorg] po leczeniu mukolityczmym: Ohbustronne

torbielowate zacienienia, licznigjsze iwieksze w ptucu lewym (d)

Rozpoznanie opiera sie na badaniu TKWR, ktére wykazuje obecnos¢ znieksztat-

conych oskrzeli (Ryc.12).

W leczeniu chorych na rozstrzenie oskrzeli podstawowe znaczenie ma systema-
tyczne usuwanie wydzieliny zalegajacej w drogach oddechowych za pomocg drenazu
utozeniowego i gimnastyki oddechowej. Wskazane jest stosowanie lekéw rozrzedzaja-
cych wydzieline w inhalacji lub doustnie. Dziatanie wspomagajace majg leki
rozszerzajgce oskrzela. W okresie zaostrzen konieczne jest stosowanie antybiotykdw.

Przed podaniem antybiotykéw wskazane jest badanie mikrobiologiczne plwociny lub
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wydzieliny oskrzelowej pobranej podczas bronchoskopii (24). Bronchoskopia petni takze
role pomocniczg w usuwaniu zalegajgcej wydzieliny i udraznianiu drzewa oskrzelowe-
go, zwtaszcza u chorych, ktoérzy nie majq sity jej odkrztusi¢. Podejmuje sie tez proby
przedtuzonego leczenie makrolidami, ze wzgledu na dziatanie przeciwzapalne tych
lekéw (23). Chorzy na mukowiscydoze wymagajq leczenia kompleksowego w specjali-
stycznym osrodku (23, 24). Leczenie chirurgiczne moze by¢ rozwazane u chorych z
ograniczonymi rozstrzeniami oskrzeli, u ktorych nieskuteczne jest leczenie konwencjo-
nalne lub u ktorych wystepujg masywne krwioplucia niepoddajace sie leczeniu za
pomocq technik radiologii interwencyjnej. W bardzo rozlegtych rozstrzeniach oskrzeli

mozna rozwazy¢ przeszczepienie ptuc (23).

Wszystkie przedstawione dotychczas choroby: POChP, astma i rozstrzenie
oskrzeli nalezg do chordb, w ktorych dochodzi do nadmiernego gromadzenia wy
dzieliny w drogach oddechowych, co oprocz oméwionych poprzednio mechanizmow
jest przyczyng zaréwno nasilenia dusznosci jak i kaszlu. Do bezposrednich przyczyn
gromadzenia wydzieliny w oskrzelach nalezg zaburzenia czynnosci uktadu rzeskowego,
zniszczenie nabtonka ze zmniejszeniem liczby komoérek rzeskowych oraz zaburzenia

wydzielania sluzu przez gruczoty sluzowe (zwiekszenie ilosci i lepkosci Sluzu).

Postepowanie polega na zapewnieniu droznosci oskrzeli przez stosowanie lekow
rozszerzajgcych oskrzela, ktére wykazujg dodatkowe witasciwosci, a mianowicie: 2-
mimetyki przyspieszajg ruch rzesek nabtonka oskrzelowego, a leki antycholinergiczne,
ktore hamujg receptory muskarynowe powodujg zmniejszenie produkcji Sluzu. U
chorych ostabionych, u ktorych odruch kaszlowy jest niewystarczajgcy, bardzo skutecz-
ne jest odessanie wydzieliny przez bronchofiberoskop. We wszystkich tych chorobach
bardzo korzystne jest zastosowanie zabiegdéw rehabilitacyjnych takich jak drenaz
utozeniowy, oklepywanie, masaz wibracyjny klatki piersiowej oraz ¢wiczenia nasilonego
wydechu potgczonego z kaszlem. Zabiegi te sprzyjajg uruchomieniu wydzieliny z drog
oddechowych i wspomozenie odruchu kaszlowego. W niektorych przypadkach skutecz-
nos¢ udroznienia oskrzeli uzyskuje sie stosujgc leki sekretolityczne lub mukolityczne
takie jak preparaty acetylocysteiny, ambroksolu, bromheksyny czy jodku potasu.
Niekiedy dobry efekt uzyskuje sie po nebulizacji solg fizjologiczng. Dodatkowym
elementem jest wspdtistnienie zakazenia, kiedy zmienia sie charakter wydzieliny ze

Sluzowej na ropng, co wymaga dodatkowego leczenia antybiotykami (25).
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Kolejng grupa choréb, w ktorych dominujg dusznos¢ i kaszel sg choroby sréd-
migzszowe. Stanowig one heterogenng grupe choréb obejmujgca okoto 150 — 200
samodzielnych jednostek chorobowych, w ktérych na skutek dziatania czynnikow
znanych (wdychane pyly organiczne i nieorganiczne, leki) lub nieznanych dochodzi do
zapalenia, czesto z tworzeniem ziarniniakow, a nastepnie do widknienia srédmigzszu,

zwykle nieodwracalnego, z jego przebudowg (26).

Srédmiazsz jest to przestrzen miedzy btong podstawng pecherzykéw ptucnych
wyscietanych komorkami nabtonkowymi, a srédbtonkiem naczyn wtosowatych, czyli jest
to zawartos¢ przegréod miedzypecherzykowych. Wiekszo$¢ chorob srodmigzszowych
dotyczy nie tylko Srodmigzszu, ale tez sieci naczyh wiosowatych i limfatycznych, tkanki

tagcznej okotonaczyniowej i okotooskrzelowej a takze zawartosci Swiatta pecherzykdw.

Choroby srédmigzszowe cechujg sie podostrym lub przewlektym przebiegiem, po-
stepujaca dusznoscig wysitkowg, nie produktywnym kaszlem, obustronnymi zmianami
rozsianymi w obrazie RTG ptuc, zaburzeniami wentylacji typu restrykcyjnego, zmniej-

szong zdolnoscig dyfuzji dla tlenku wegla i hipoksemig z normokapnig (26).

Choroby $rodmigzszowe stanowig okoto 15% wszystkich choréb uktadu oddecho-
wego. Dane epidemiologiczne sg skgpe i wyrywkowe — oceniajg chorobowos¢ na okoto
70/100 000 , a zapadalnos¢ na okoto 30/100 000 mieszkancow.

Nie ma uniwersalnej klasyfikacji choréb srodmigzszowych. Najczesciej cytowana
jest klasyfikacja wg ATS/ERS z 2002 r. wyrézniajgca 4 gtéwne grupy chorob (26, 27)

I.  Choroby srédmigzszowe o znanej przyczynie

1. Polekowe
2. W przebiegu chordb tkanki tagcznej

Il.  Choroby ziarniniakowe np. sarkoidoza

[lIl.  Choroby rzadkie
1. Limfangioleiomiomatoza (LAM)
2. Ptucna histiocytoza z komoérek Langerhansa
3. Kwasochtonne zapalenia ptuc

IV. Samoistne sSrodmigzszowe zapalenia ptuc
1. Samoistne widknienie ptuc (SWP)

2. Pozostate srodmigzszowe zapalenia ptuc
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a) nieswoiste Srodmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP)
b) ztuszczajgce zapalenie ptuc (DIP)

C) organizujace sie zapalenie ptuc (COP)

d) limfocytowe srédmigzszowe zapalenie ptuc (LIP)
e) ostre Srodmigzszowe zapalenie ptuc (AlIP)

f) zapalenie oskrzelikow oddechowych z chorobg $rodmigzszowg (RB-
ILD)

Bardziej rozbudowana jest jedna z nowszych klasyfikacji, ktéra wydaje sie blizsza

klinicystom (28):

A. Choroby $rodmigzszowe 0 znanej przyczynie
I. W przebiegu chorob tkanki tacznej i zapalnych chordéb jelit
. Choroby zawodowe

1. Alergiczne zapalenia pecherzykow ptucnych — w wyniku wdychania pytow
gtéwnie organicznych
2. Pylice ptuc w nastepstwie wdychania pytdw nieorganicznych

lll.  Polekowa choroba srodmigzszowa ptuc
IV.  Choroby zwigzane z paleniem papierosow

1. Ptucna histiocytoza z komérek Langerhansa

2. Samoistne srédmigzszowe zapalenia ptuc
a) ztuszczajace srédmigzszowe zapalenie pluc
b) zapalenie oskrzelikow oddechowych z chorobg srodmigzszowq

3. Ostre kwasochtonne zapalenie ptuc

B. Choroby srédmigzszowe o nieznanej przyczynie (pierwotne)
I.  Sarkoidoza
[I.  Rzadkie choroby ptuc: limfangioleiomiomatoza , proteinoza i mikrolitiaza
[ll.  Kwasochtonne zapalenia ptuc: proste, przewlekte, zespét Churga — Strauss

IV. Rozlane krwawienia do pecherzykéw ptucnych: hemosyderoza, ziarniniakowa-

tos¢ Wegenera, mikroskopowe zapalenie naczyn
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V. Samoistne srodmigzszowe zapalenia ptuc
1. Samoistne wtdknienie ptuc
2. Pozostate samoistne srédmigzszowe zapalenia ptuc:
a) nieswoiste srédmigzszowe zapalenie ptuc
b) organizujgce sie zapalenie ptuc
c) limfocytowe srédmigzszowe zapalenie ptuc
d) ostre srodmigzszowe zapalenie ptuc.

Niektérzy uwzgledniajg w tej klasyfikacji takze choroby wrodzone takie jak: choroby

spichrzeniowe, nerwiakowtokniakowatosc¢, zespot Hermansky-Pudlaka i inne (26,29)

Zakazenia, rozsiane procesy nowotworowe oraz zastoinowa niewydolnos¢ kraze-
nia przebiegajgce pod postacig choroby srédmigzszowej nie sg zwyczajowo zaliczane
do klasycznych chorob srodmigzszowych. Ale na amerykanskiej liscie chordb, ktore
najczesciej byty przyczyng hospitalizacji jako choroba $rodmigzszowa, na pierwszym
miejscu byta niewydolnosS¢ krazenia, a niewiele dalej, zakazenia i rozsiany proces
nowotworowy. W zwigzku z tym, u chorego skarzacego sie na dusznos¢, u ktérego
wystuchuje sie trzeszczenia nad ptucami i ktdéry ma hipoksemie, a w badaniu radiolo-
gicznym klatki piersiowej widoczne sg rozsiane zmiany, najpierw nalezy przeprowadzi¢
diagnostyke podstawowg (EKG, ECHO serca) w kierunku niewydolnosci krgzenia.
Nastepnie nalezy wykluczy¢ zakazenie — w naszych warunkach przede wszystkim —
gruzlice, oraz na podstawie wywiadu, badania RTG i bronchoskopowego — proces

nowotworowy.

Etiologia wiekszosci choréb srodmigzszowych jest nieznana. Tylko w 1/3 przypad-
kéw mozna okresli¢ czynniki odpowiedzialne za rozwdj choroby lub majace czesciowy,
posredni lub bezposredni udziat w patogenezie. W innych przypadkach intuicyjnie
podejrzewa sie znane czynniki, ktére razem z odpowiednimi predyspozycjami osobni-
czymi wywotujg chorobe. Bodzcem uszkadzajgcym mogg by¢ wdychane czastki
organiczne, ktore w mechanizmie uczulenia mogg wywofaé alergiczne zapalenie
pecherzykow ptucnych oraz czgstki nieorganiczne odpowiedzialne za rozwdj pylicy ptuc.
Do choroby $rodmigzszowej moze dojs¢ przy udziale komplekséw immunologicznych
powstatych w wyniku reakcji p/ciat z autoantygenami u chorych na kolagenozy, a takze

w wyniku bezposredniej toksycznosci lub stymulacji reakcji zapalnej przez niektore leki,
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czy palenie tytoniu — co podejrzewa sie w ptucnej histiocytozie, w ztuszczajgcym

Srodmigzszowym zapaleniu ptuc i w zapaleniu oskrzelikow oddechowych.
WspdbIng cechg chordb srodmigzszowych jest przedtuzajgce sie zapalenie w obre-
bie srodmigzszu (pecherzykdéw ptucnych, i oskrzelikow), na ktére naktadajg sie procesy

naprawcze prowadzace do znacznego zaburzenia prawidtowej budowy ptuca i zaktdce-

nia czynnosci uktadu oddechowego (Ryc.13 b, c)

Ryc.13. Prawidtowy migzsz ptucny (a). Pogrubienie przegrod miedzypecherzykowych przez
nacieki zapalne (b). Zwtdknienie dokonane: nacieki zapalne, proliferacja fibroblastéw (c) — za
zgoda dr R. Langfort.

Ustalenie ostatecznego rozpoznania konkretnej jednostki chorobowej jest bardzo

istotne dla leczenia i rokowania.

Rozpoznawanie choréb srédmigzszowych jest domeng pulmonologéw, ale

ukierunkowanie diagnostyki lezy w zakresie internistow i lekarzy rodzinnych.

Duze znaczenie w procedurze diagnostycznej ma wywiad, z ktérego mozna sie
dowiedzie¢ o narazeniu srodowiskowym i zawodowym obecnie i w przesztosci i zwigzku
wystepowania objawow od tychze narazen (26, 28, 29). Wazne sg informacje o spe-
dzaniu wolnego czasu z uwzglednieniem prac dziatkowych czy hodowli ptakow (gotebi,
kanarkéw). Na tej podstawie mozna poprowadzi¢ diagnostyke w kierunku pylic nieorga-
nicznych czy AZPP. Wazne jest ustalenie czy pacjent pali papierosy. Choroby takie jak
ptucna histiocytoza z komodrek Langerhansa, zespdt Goodpasture’a, czy niektore
postaci samoistnych srédmigzszowych zapalen ptuc (DIP i RB-ILD) dotyczg w 90 —
100% palaczy. Z wywiadu nalezy sie dowiedzie¢ o innych chorobach (np. uktadowych
chorobach tkanki tgcznej, chorobach uktadu krazenia, czy chorobie nowotworowej),

stosowanych lekach obecnie, czy przebytym leczeniu. Lista tych lekow stale sie
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wydtuza; znajdujg sie na niej przede wszystkim leki cytostatyczne, ktére stosowane
czesto razem z radioterapig u chorych na nowotwory mogg wywotac¢ chorobe srédmigz-
szowg. Wsrdod pozostatych nalezy wymieni¢ m.in. amiodaron, nitrofurantoine, niektére

leki p/drgawkowe i p/depresyjne (8).

Dominujgcymi objawami podmiotowymi w tej grupie choréb sg dusznos¢, kaszel
i pogarszanie sie tolerancji wysitku. Chorzy na choroby srodmigzszowe charakteryzujg
dusznos¢, jako niesatysfakcjonujacy wysitek wdechowy, trudnosci z nabraniem powie-
trza lub szybkie i ptytkie oddychanie. Dusznos¢ jest gtdbwng przyczyng uposledzenia i
ograniczenia ich zdolnosci wysitkowej. Jezeli dusznosc jest mniejsza niz wynikatoby to z
obrazu radiologicznego ptuc to nalezy podejrzewac sarkoidoze, histiocytoze, krzemice,

lub proteinoze.

W badaniu przedmiotowym chorych w poczatkowych stadiach choroby $rod-
migzszowej mozna nie stwierdzi¢ zadnych odchylen od stanu prawidtowego. U chorych
z dtugotrwatg chorobg, ktéra doprowadzita do dusznosci i kaszlu, najczesciej powstajg
nieodwracalne zmiany w migzszu ptuc, czyli zwtdknienie. U tych chorych stwierdza sie
trzeszczenia u podstawy ptuc, przy czym nie muszg one by¢ obecne u wszystkich
chorych. U czesci chorych wystepujg palce pateczkowate i paznokcie o ksztaicie
szkietka zegarkowego — dotyczy to okoto 40% chorych na SWP i na reumatoidalne
zapalenie stawéw. Objaw ten prawie nie wystepuje u chorych na sarkoidoze. U chorych,
u ktérych choroba srédmigzszowa wystgpita w przebiegu chorob tkanki tgcznej mozna
stwierdzi¢ znieksztatcenia stawow, zmiany skorne, czy objaw Raynaud’a. U chorych, u
ktorych choroba srodmigzszowa wystgpita na tle alergicznym (np. polekowa, czy w

kwasochtonnym zapaleniu ptuc), ostuchowo mozna stwierdzi¢ swisty nad ptucami (29).

Zaburzenia w zakresie rutynowych badan laboratoryjnych nie sg swoiste, ale
moga by¢ pomocne w planowaniu dalszej diagnostyki. Zawsze obowigzuje wykonanie
rutynowych badan morfologii krwi z rozmazem, co pozwala wykry¢ niedokrwistos¢ (np.
w krwawieniach pecherzykowych), leukopenie (np. w chorobach tkanki fgcznej),
eozynofilie — w kwasochtonnych zapaleniach ptuc). Istotne sg tez wyniki badan bioche-
micznych oceniajgcych czynno$¢ watroby i nerek, oraz badania ogdélnego moczu
(ujawniajgce np. biatkomocz w kolagenozach, czy krwinkomocz w systemowych
zapaleniach naczyn). Oprocz badan rutynowych powinny by¢ wykonane badania
celowane, w zaleznosci od danych uzyskanych z wywiadu i badania fizykalnego i

radiologicznego. Do tych badan nalezg m.in. badania serologiczne w kierunku choréb
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autoimmunologicznych (m.in. kolagenozy) oraz badania precypityn przeciwko alerge-

nom organicznym (przy podejrzeniu AZPP) (30)

Bardzo istotng role w diagnostyce choréb srodmigzszowych odgrywaja badania
czynnosciowe uktadu oddechowego. Generalnie wykazujg one zmniejszenie catko-
witej pojemnosci ptuc i pojemnosci zyciowej ponizej dolnej granicy normy, przy
niezmienionym wskazniku FEV1/FVC (Ryc.14), oraz zwiekszenie sprezystosci migzszu
ptuc (defekt restrykcyjny), co sie ujawnia, jako zmniejszenie podatnosci ptuc i zmniej-
szenie DLCO.
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* FVC(I) 566 3.84 ats)
4 FEV,(I) 4 67 298 B4
FEV,FVC% | 8145 | 7760 91
PEF (l/s) 10.32 067 94

Ryc.14. Restrykcja u 32-letniego chorego na samoistne srodmiazszowe zapalenie pluc:
zmniejszona wartosc¢ FVC, co powoduje zmnigjszenie FEV1 | prawidtowy wskaznik
Tiffeneau, prawidtowy jest tez szczytowy przeptyw wydechowy (PEF).

Standardowe badanie spirometryczne ujawnia zaburzenia restrykcyjne zwykle do-
piero w zaawansowanych stadiach choroby srédmigzszowej (na etapie zwidknienia).
Wymienione wyzej parametry wentylacji badane w spoczynku stabo korelujg z uczu-
ciem dusznosci, na co gtéwnie skarzg chorzy sie na choroby srédmigzszowe. Coraz
wieksze znaczenie praktyczne ma 6-minutowy test marszu, ktory pozwala ocenic
dystans, jaki chory moze pokonac¢ w tym czasie i jakiego stopnia desaturacje wywotuje
ten wysitek. Badanie gazow arterializowanej krwi wiosniczkowej wykonywane w
spoczynku u wiekszosci chorych wykazuje prawidtowe wartosci — hipoksemia ujawnia
sie w zaawansowanych stadiach chorob srodmigzszowych lub po wysitku. W czasie

wysitku chorzy na choroby srédmigzszowe oddychajg ptytko i szybko (nawet 50 razy na
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minute), czego przyczyng jest hipoksemia, a takze znaczne skrécenie czasu cyklu
oddechowego na skutek znacznego zmniejszenia objetosci oddechowej i objetosci
wdechowej zapasowej. Bardzo przydatnym ,podrecznym” testem jest pulsoksymetria,
ktérg mozna wykona¢ nawet przy t6zku chorego przy pomocy tatwo dostepnego
przyrzadu. Zmniejszenie wartosci saturacji 0 4 — 5% (np. z 94 do 89%) lub wiecej,
podczas wysitku, swiadczy o istotnym uposledzeniu utlenowania krwi. Pulsoksymetria
ma ograniczone zastosowanie u chorych z uposledzonym krgzeniem obwodowym,
zespotem Reynauda lub zaburzeniami rytmu (29). W wiekszosci przypadkéw wykonuje
sie badanie pletyzmograficzne, ktore oceniajgc mechanike oddychania wcze$niej
ujawnia zaburzenia czynno$ciowe. Najczulszym parametrem uposledzenia wymiany
gazowej jest DLCO. Duszno$¢ odczuwana przez chorych na choroby srodmigzszowe
jest spowodowana przede wszystkim hipoksemig i jest odczuwana jakosciowo i iloscio-
WO inaczej niz przez chorych z innymi chorobami kardiopulmonologicznymi, zas trening,
suplementacja tlenem oraz leczenie przyczynowe mogg w czesci przypadkow wptyngc

na jej zmniejszenie (31).

W diagnostyce chorob srodmigzszowych kluczowg role odgrywa badanie radio-
logiczne klatki piersiowej. Bardzo wazne jest uzyskanie od chorego poprzednich
badan radiologicznych, co pozwala ustali¢ dynamike zmian, szybkos¢ postepu choroby
lub jej stabilizacje na jakim$ etapie. Konwencjonalne badanie RTG czesto stanowi
pierwszy krok w wykryciu zmian rozsianych. Pozwala ono oceni¢ wielkos¢ pol ptucnych.
Zmniejszone pola ptucne, z wysoko ustawionymi koputami przepon, z ,podciggnietymi
wnekami” czesto z towarzyszacymi zmianami linijno-siateczkowatymi w dolnych i
obwodowych czesciach ptuc sg zasadniczym elementem rozpoznania zaawansowane-
go widknienia ptuc. Obraz taki wystepuje u chorych na SWP, w zaawansowanych
stadiach sarkoidozy, AZPP, reakcji polekowych, kolagenoz z zajeciem uktadu odde-

chowego.

Z kolei duze pola ptucne z dyskretnymi zmianami — najczesciej siateczkowatymi, o
nadmiernie jasnych obwodowych czesciach ptuc swiadczg o utrudnionym wydechu i
zatrzymywaniu w nich powietrza (Ryc.15). Taki obraz wystepuje u chorych na histiocy-
toze i we wczesnych stadiach AZPP. W konwencjonalnym badaniu radiologicznym
uwidaczniajg sie réznego rodzaju zmiany rozsiane: drobnoguzkowe, siateczkowate,
torbielkowate, linijne, pasmowate. Obecnie standardowym badaniem radiologicznym

stosowanym w diagnostyce zmian rozsianych jest tomokomputerowe badanie o

41



wysokiej rozdzielczosci (TKWR). Pozwala ono duzo bardziej precyzyjnie okresli¢
charakter i dystrybucje zmian, ktére moga mie¢ charakter guzkow, torbielek, czy pasm
lokalizujgcych sie podoptucnhowo, czy wzdtuz przegrod miedzyzrazikowych. Zmiany
mogq byC¢ na tyle charakterystyczne, ze doswiadczony radiolog moze zasugerowac
rozpoznanie na podstawie obrazu radiologicznego w TKWR. Do tych choréb nalezg
histiocytoza, LAM, AZPP, sarkoidoza, proteinoza, mikrolitiaza, SWP.

STYNA JADWIGA

Ryc.15. Przegladowe zdjecia klatki piersiowej. Zmiany migzszowe o charakterze pasmowatym i
drobnoguzkowym z cechami widknienia, zmniejszone pola ptucne. Znieksztatcony zarys
Srodpiersia. Zmiany srodmigzszowe z cechami zaawansowanego wiodknienia ptuc.

Sugestia rozpoznania ze strony radiologa nie moze by¢ traktowana jak rozpoznanie, ale

znacznie utatwia ostateczne jego ustalenie z zastosowaniem innych metod (29, 30).

Kolejnym badaniem diagnostycznym w chorobach srodmigzszowych jest ptukanie
oskrzelowo-pecherzykowe (BAL), ktére umozliwia ocene sktadu komérkowego ptynu
odessanego podczas badania. Wykonanie ptukania bez konkretnego wskazania moze
dostarczy¢ informacji ogélnych o charakterze komorek dominujgcych w materiale (np.
zwiekszenie liczby limfocytéw, czy granulocytéw kwasochtonnych), co moze ukierunko-
wac dalszg diagnostyke. Wykonanie BAL z konkretnym podejrzeniem, czesto pozwala
na szybkie ustalenie ostatecznego rozpoznania bez prowadzenia zbednej, czasem
obcigzajacej chorego, diagnostyki inwazyjnej. Przede wszystkim ptukanie pozwala

uzyska¢ materiat do badania mikrobiologicznego i wykluczy¢ infekcyjne tto zmian

42



srodmigzszowych (gruzlicy, pneumocystodozy, cytomegalii) oraz do badania cytolo-

gicznego, co pozwala czesto wykluczy¢ rozsiany proces nowotworowy (Tab. Ill).

W trakcie bronchoskopii mozna wykonac tez biopsje przezoskrzelowa pfuca dla
potwierdzenia podejrzenia niektérych chordb. Nalezg do nich sarkoidoza, kwasochtonne

zapalenia ptuc, organizujgce sie zapalenie ptuc, proteinoza, beryloza (30).

Tab. lll Przydatnos¢ BAL w rozpoznawaniu choréb srodmigzszowych (28, 30, 32)

Choroba Charakterystyczne zmiany w BALF
. obecnos¢ PAS - dodatniej substancji w ptynie
Proteinoza
z ptukania oskrzeli i w makrofagach
Krwawienie pecherzykowe: >10% makrofagow obtadowanych hemosyderyng

Ptucna histiocytoza z komorek _
> 5% komorek Langerhansa z receptorami CD1
Langerhansa

Kwasochtonne zapalenia ptuc > 25% eozynofilow w rozmazie z osadu

Choroby srédmigzszowe stanowig problem diagnostyczny, ale czasem juz na
podstawie wywiadu, badania przedmiotowego i radiologicznego mozna powzigc
podejrzenie konkretnej choroby srédmigzszowej i precyzyjnie zaplanowacC dalszg
diagnostyke. Ponizej przedstawiono przyktady postepowania diagnostycznego u

chorego z podejrzeniem choroby srédmigzszowe;j.

U chorych z wywiadem narazenia na pyty organiczne (pylice) i odpowiednim obra-
zem zmian w konwencjonalnym badaniu RTG klatki piersiowej nalezy wykonac
bronchoskopie z BAL. Znalezienie w ptynie z BAL igiet krzemowych lub ciatek azbesto-

wych moze by¢ przestanka do ostatecznego rozpoznania.

U chorych narazonych na wdychanie pytdbw organicznych, bardzo istotny jest
zwigzek miedzy wystepowaniem objawéw (dusznosci, kaszlu), a ekspozycja, ktory
najtatwiej zauwazy¢ w ostrych postaciach AZPP. Niestety w postaciach podostrej i

przewlektej ten zwigzek moze by¢ trudny do ustalenia. Istotny jest obraz radiologiczny
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(TKWR), co zostanie omowione szczegotowo w dalszej czesci. Niejakg pomocg w
przypadku podejrzenia AZPP jest test precypitacyjny z antygenem podejrzanym o

wywotanie objawdw.

Choroba tkanki tacznej w wywiadzie jest elementem sugerujgcym, ze objawy cho-
roby sSrédmigzszowej ptuc mogg byé wynikiem ogdlnoustrojowej reakcji
autoimmunologicznej w obrebie tkanki tgcznej uktadu oddechowego. Poniewaz ani
obraz radiologiczny ani sktad BAL nie jest charakterystyczny dla kolagenoz o lokalizacji
ptucnej, wiec wazng przestankg diagnostyczng jest wykazanie obecnosci wysokich
mian przeciwciat przeciwjgdrowych (etiologia toczniowa) lub wysokiego miana czynnika
reumatoidalnego (etiologia reumatoidalna) i wykluczenie innych przyczyn (zakazen a

takze proceséw rozrostowych ) m.in. z pomocg BAL.

Wystgpienie krwioplu¢ i/lub anemizacji u chorego ze zmianami rozsianymi w obra-
zie radiologicznym TKWR i hipoksemig sugeruje diagnostyke przyczyn krwawienia
pecherzykowego (hemosyderoza, zespot Goodpasteure’a, systemowe zapalenia

naczyn).

Obecnos¢ zmian rozsianych i powiekszonych weztdéw chtonnych wnek i srédpier-
sia u mtodej osoby, przy nieobecnosci objawéw podmiotowych sugeruje sarkoidoze. Dla
potwierdzenia podejrzenia powinno sie wykonac badanie bronchoskopowe z pobraniem
wycinkéw z bfony Sluzowej drzewa oskrzelowego i ewentualnie biopsje ptuca przez

Sciane oskrzela.

Wykrycie eozynofili obwodowej u chorego ze zmianami rozsianymi w ptucach
wymaga potwierdzenie obecnosci komérek kwasochtonnych w materiale z BAL. W 90%
przypadkow przyczyng zmian sg zakazenia pasozytnicze, choroby alergiczne Ilub
alergiczne reakcje polekowe. Pozostate choroby przebiegajagce z kwasochtonnym

zapaleniem ptuc sg znacznie rzadsze i wymagajq specjalistycznej diagnostyki.

Niektore choroby wymagajg potwierdzenia badaniem mikroskopowym, do czego
potrzebny jest wiekszy wycinek ptuca pobrany podczas chirurgicznej biopsji ptuc
(otwartej lub przy zastosowaniu wideotorakoskopii). Do tych choréb nalezg: ptucna
histiocytoza z komérek Langerhansa , LAM, samoistne srddmigzszowe zapalenia ptuc
oraz wszystkie choroby srodmigzszowe, w ktorych badania nieinwazyjne nie pozwolity
na ustalenie rozpoznania, a stan kliniczny chorego nie stanowi przeciwwskazania do

inwazyjnej diagnostyki.
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Ustalenie doktadnego rozpoznania jest konieczne, poniewaz, mimo, ze te choroby
majg wiele wspolnych cech, to ich patogeneza warunkuje ré6zne sposoby postepowania:
od zaprzestania palenia w histiocytozie, DIP czy RB-ILD, przez unikanie narazenia w
AZPP, czy pylicach, przez kortykoterapie w NSIP, COP, po skojarzenie kortykoterapii z
immunosupresjg w pierwotnych zapaleniach naczyn i blokowanie receptoréw progeste-

ronowych w LAM.

Z drugiej strony nalezy pamietac, ze czes¢ chorych zgtasza sie do lekarza z bar-
dzo zaawansowang chorobg srodmigzszowg, na etapie dokonanego zwtoknienia, o
czym moze sSwiadczy¢ obraz TKWR klatki piersiowej i hipoksemiczna niewydolnos¢
oddechowa. U takich chorych nie ma wskazan, aby inwazyjnymi metodami ustala¢
przyczyne nieodwracalnej przebudowy migzszu ptuc, zwtaszcza, ze zwykle sg to chorzy
w starszym wieku, obarczeni chorobami wspdtistniejgcymi jak cukrzyca, nadcisnienie,

czy choroba wiencowa. Ci chorzy wymagajq przede wszystkim suplementacji tlenu.

Ponizej oméwione zostanie samoistne widknienie ptuc, jako jedna z typowych i
jedna z czestszych chorob srédmigzszowych przebiegajgcych z dusznoscig i kaszlem,
a ktérej rozpoznanie wymaga obszernej diagnostyki roznicowej i wykluczenia innych
choréb srodmigzszowych. Choroba ta nalezy do podgrupy samoistnych srodmigz-

szowych zapalen ptuc.

Terminem ,samoistne wtdknienie ptuc” do niedawna okreslano choroby, w ktérych
nie znano przyczyny postepujacej dusznosci, restrykcyjnych zaburzen wentylacji i
zmian rozsianych w obrazie radiologicznym klatki piersiowej i ktére nie wykazywaty
cech charakterystycznych dla znanych jednostek. Wiadomo byto, ze wymienione
objawy i zaburzenia byly spowodowane zapaleniem srédmigzszu i pecherzykow
ptucnych (alveolitis) i postepujgcym widknieniem najbardziej obwodowych struktur ptuc.
Obecnie catg grupe tych chordb nazwano samoistnymi srédmigzszowymi zapaleniami
ptuc, a zastosowanie doskonalszych metod radiograficznych (TKWR), a przede wszyst-
kim dogtebna analiza obrazow histopatologicznych ptuc wielu chorych przyczynity sie
do wyodrebnienia kilku typow histologicznych w jej obrebie. Rownolegle z odréznianiem
poszczegdblnych obrazow histologicznych obserwowano coraz wiecej roznic w obrazie
klinicznym. Stato sie to podstawg wyrdznienia nastepujgcych jednostek chorobowych w

obrebie samoistnych srédmigzszowych zapalen ptuc (27):
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1. Samoistne srodmigzszowe widknienie ptuc (z dominujgcym obrazem UIP — usual

interstitial pneumonia = zwykte sSrodmigzszowe zapalenie /witdknienie ptuc)
2. Ostre sSrodmigzszowe zapalenie ptuc (AIP — acute interstitial pneumonia)

3. Ztuszczajgce srédmigzszowe zapalenie ptuc (DIP — desquamative interstitial

pneumonia)
4. Nieswoiste srodmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP — non-specific interstitial pneu-
monia)
5. Samoistne organizujgce sie zapalenie ptuc (COP — cryptogenic organizing
pneumonia)
6. Zapalenie oskrzelikow towarzyszace chorobie srédmigzszowej (RB-ILD — respi-
ratory bronchiolitis — interstitial lung disease)
7. Limfocytowe srodmigzszowe zapalenie ptuc (LIP — lymphocytic interstitial pneu-
monia)
Najczestszg postacig samoistnych srodmigzszowych zapalen ptuc jest samoistne
widknienie ptuc (SWP). Pozostate stanowig okoto 10% i mimo, ze we wszystkich

wystepuje kaszel i dusznosc¢ nie bedg tutaj szczegdétowo omawiane.

Samoistne srodmiazszowe witdéknienie ptuc (SWP) jest przewlekig chorobg za-
palno-zwitdknieniowg najbardziej obwodowych struktur ptuc tzn. gronek pojawiajgce sie
bez uchwytnej przyczyny i bez zwigzku z innymi chorobami, charakteryzujacg sie
obrazem zwyktego zapalenia $rodmigzszu (UIP) w obrazie mikroskopowym. Do
gtownych cech UIP nalezy mozaikowatos¢ zmian: od ognisk widknienia przez obszary
zapalenia $rédmigzszu, az do prawidlowego miazszu, ktére sasiadujg z sobg. Swiadczy
to, ze proces uszkodzenia odbywa sie w réznym czasie. Charakterystyczna jest tez
lokalizacja zmian z wyrazng predylekcje do obwodowych czesci ptuc, gtéwnie ptatow
dolnych: podoptucnowo, okotooskrzelowo, w poblizu szczelin. Niszczenie przegrod
miedzy pecherzykowych i proces widknienia w $cianach powstatych torbieli powoduje

charakterystyczny w badaniu radiologicznym obraz ,plastra miodu” (30, 33).

Doktadna czesto$¢ wystepowania tej choroby nie jest znana. Orientacyjnie ocenia

sie jg na 20/100 tys. mezczyzn i 13/100 tys. kobiet.

Potencjalnymi czynnikami ryzyka wystgpienia SWP sg: palenie papierosow, sto-

sowanie lekow przeciwdepresyjnych, wspdétistnienie choroby refluksowej przetyku,

46



wdychanie pytow zanieczyszczonego Srodowiska oraz zakazenia gtownie wirusowe
(EBV, CMV, grypa, HBS, HCV, HIV). Podejrzewa sie tez udziat czynnikow dziedzicz-

nych, ale dotychczas ich nie wyodrebniono.

SWP stanowi 90% w heterogennej grupie samoistnych srédmigzszowych zapalen
ptuc. Dotyczy ludzi w $rednim wieku, od 50 do 70 lat (Srednia 66 lat) w chwili rozpozna-
nia, 2 razy czesciej mezczyzn niz kobiet. Podstawowe dolegliwosci — dusznos¢ i kaszel
narastajg podstepnie. Mogg im towarzyszyc¢ objawy ogolne takie jak: zte samopoczucie,
bole stawowe i utrata masy ciata. W badaniu przedmiotowym stwierdza sie palce
pateczkowate u niemal 50% chorych, a ostuchowo trzeszczenia nad dolnymi polami
ptucnymi. W badaniach dodatkowych stwierdza sie zaburzenia serologiczne jak obec-
nos¢ przeciwciat przeciwjgdrowych, czynnika reumatoidalnego czy krioglobulin oraz
przyspieszenie opadania krwinek czerwonych. Konwencjonalne badanie radiologiczne
klatki piersiowej wykazuje zmniejszenie pol ptucnych oraz symetryczne zmiany rozsia-
ne, siateczkowate i linijne w dolnych polach ptucnych, a badanie TKWR wykonane we
wczesnym stadium choroby moze wykazywaé obraz matowej szyby. Jednak typowym
obrazem zaawansowanego wtoknienia ptuc w badaniu TKWR sg masywne zageszcze-
nia widkniste z przejasnieniami odpowiadajgce torbielkom (obraz plastra miodu) oraz
rozstrzenie oskrzeli ,z pociggania” w dolnych przykregostupowych czesciach ptuc.
(Ryc.16). Obraz ten uwaza sie za charakterystyczny dla SWP. Nieobecnos¢ obrazu
,plastra miodu” wymaga rozwazenia innego rozpoznania. Dos¢ czestym objawem sg

cechy wtérnego nadcisnienia ptucnego.

Dla ustalenia rozpoznania SWP wykorzystuje sie 4 kryteria duze:

1. wykluczenie znanych przyczyn choroby srodmigzszowej jak wspotfistnienie kola-

genoz, czy stosowanie pewnych lekdw czy narazenie na wdychanie pytow,

2. obecnos$¢ zaburzen czynnosci ptuc o typie restrykcji (zmniejszenie VC ze zwiek-
szeniem wskaznika Tiffeneau) oraz upos$ledzenie wymiany gazowej z
obnizeniem DLCO

3. obecnos¢ przypodstawnych masywnych zwitdknien widocznych w TKWR z nie-

wielkimi obszarami matowej szyby

4. wykluczenie innej przyczyny choroby przy pomocy biopsji przezoskrzelowej lub
BAL
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Kryteria mate obejmujg: 1) wiek powyzej 50 lat, 2) podstepny poczatek dusznosci
wysitkowej, 3) trwanie dolegliwosci powyzej 3 miesiecy, 4) obecnos¢ trzeszczen u
podstawy ptuc. Obecnos¢ u dorostej osoby o zachowanej odpornosci wszystkich
duzych kryteridw i co najmniej trzech sposrdod czterech matych kryteriow pozawala

rozpozna¢ SWP z duzym prawdopodobienstwem.
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b) c)

Ryc.16. Samoistne wioknienie ptuc. Zdjecie przegladowe klatki piersiowe). Obraz ptuc z
cechami wioknienia: mate pola plucne, zmiany siateczkowatwe dominujace w
obwodowych czesciach ptuc, .zamazane” kontury srodpiersia (a). TKWR: Zacienienia
siateczkowate w obwodowych czesciach pluc (b) Obraz  plastra miodu” w tylno-bocznej
czescl phuca prawego (c).

W rozpoznaniu réznicowym nalezy uwzgledni¢: pozostate samoistne srodmigz-
szowe zapalenia ptuc, histiocytoze ptucng oraz choroby przebiegajgce z UIP, takie jak

zaawansowane stadia AZPP, kolagenoz, sarkoidozy czy przewlekiej reakcji polekowe;.

Rokowanie jest niepomysine. Rozpoznanie ustala sie zwykle pézno, gdy choroba
jest juz w stadium nieodwracalnego zwidknienia. Wczesniejsze ustalenie rozpoznania

czyni bardziej prawdopodobnym, ze stosowane leczenie mogtoby zmieni¢ niekorzystny
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przebieg choroby. Najczestszg przyczyng smierci jest niewydolno$¢ oddechowa, co
dotyczy okoto 40% chorych. Sposrdod innych przyczyn wymienia sie niewydolnos¢
serca, chorobe niedokrwienng serca, zakazenia i zatorowos¢ ptucng. U 10 — 15%
chorych na SWP stwierdzono raka ptuca, co znacznie pogarsza rokowanie. Do czynni-
kow przemawiajacych za lepszym rokowaniem zalicza sie: wiek ponizej 50 lat, pteé
zenska, krétki wywiad (ponizej roku) z niewielkg dusznoscig i stosunkowo niewielkimi
zaburzeniami czynnosciowymi ptuc, obecnos$¢ obrazu matowej szyby w TKWR, zwiek-
szony odsetek limfocytéw (20 — 25%) w BALF, dobrg odpowiedz na kortykoterapie w
ciggu 3 — 6 miesiecy

Dotychczas nie ma ewidentnych dowodéw, aby jakiekolwiek leczenie przedtuzato
czas przezycia lub poprawiato jakos¢ zycia chorych na SWP. Biorgc pod uwage zte
rokowanie u tych chorych nalezy bardzo szczego6towo rozwazy¢ wskazania do leczenia.
U chorych po 70 r.z, otytych, z wspdtistniejacg chorobg uktadu krgzenia, cukrzyca,
osteoporozg czy bardzo zaburzong czynnoscig uktadu oddechowego, potencjalna
korzys¢ z leczenia moze by¢ zbyt mata w porownaniu z jego powiktaniami. Nie jest
rowniez ustalony odpowiedni czas rozpoczecia leczenia. Wydaje sie, ze wynik leczenia
jest lepszy, jesli rozpocznie sie je we wczesnym stadium, zanim dokona sie rozlegte
widknienie. Dlatego obecnie zaleca sie, aby leczenie wdraza¢ zaraz po ustaleniu
rozpoznania lub wykazaniu pogarszania sie czynnosci ptuc. Leczenie obejmuje skoja-
rzenie prednizonu w dawce 0,5 mg na kg m.c., azatiopryny w dawce 2 mg na kg m.c.
oraz acetylocysteiny w dawce 600 mg 3 x dziennie doustnie codziennie. Dawke predni-
zonu zmniejsza sie do 0,25 mg na kg m.c. po 4 tygodniach, nie zmniejszajgc dawki
azatiopryny. Wyniki leczenia kontroluje sie po 3 i po 6 miesigcach, chyba, ze wczesniej
wystapig objawy niepozgdane, co zmusza do zaprzestania leczenia. Poprawa lub
stabilizacja choroby przemawia za kontynuacjg leczenia tym skojarzeniem przez co
najmniej rok. Zamiast azatiopryny mozna stosowac cyklofosfamid, rowniez w dawce 2
mg/kg m.c. na dobe. Za korzystne wyniki leczenie uznaje sie ustgpienie lub zmniejsze-
nie objawow zwlaszcza dusznosci i kaszlu, zmniejszenie zmian migzszowych w obrazie
TKWR ptuc, zwiekszenie TLC lub VC o wiecej, niz 10% (co najmniej 200ml), zwieksze-
nie DLCO o 15% w pojedynczym oddechu, co odpowiada 3 ml/min/mmHg oraz

poprawe saturacji 0 4% lub PO2 o0 4 mmHg.

SWP wymaga réznicowania z wieloma chorobami charakteryzujgcymi sie bardzo

podobnymi objawami tzn. powoli nasilajacg sie dusznoscia, znacznie ograniczajacq
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aktywnosc¢ fizyczng oraz suchym kaszlem. Do tych choréb zalicza sie przewlektg postac
alergicznego zapalenia pecherzykow ptucnych, sarkoidoze w stadium Il i 1V, pylice
nieorganiczne (weglowa, krzemowa, azbestoza, beryloza), choroby tkanki fgcznej,
przewlekte reakcje polekowe, LAM, ptucng histiocytoze 2z komorek Langerhansa
(30,33).

Alergiczne zewnatrzpochodne zapalenia pecherzykéw ptucnych (AZPP) to
grupa choréb srodmigzszowych, ktorych istotg jest reakcja ziarniniakowa ptuc na
powtdrng inhalacje antygenow organicznych w obecnos$ci swoistych precypityn po-
wstatych po pierwszej ekspozycji. Do najczestszych nalezy ,ptuco rolnika” i ,ptuco

hodowcy ptakéw”.

Alergenami sg najczesciej plesnie, promieniowce i grzyby, a takze biatka ptasie,
duzo rzadziej biatka owadéw pasozytujacych w mace, pyt miesa rybiego czy biatko
przysadki wotowej lub wieprzowej. Zrédtem tych alergenéw najczesciej jest zbutwiate
siano, podtoze do uprawy pieczarek, wyttoczki roslin w browarach i cukrowniach,
podsciotka w chlewniach i oborach itp. Mogg nimi by¢ grzyby i ameby obecne w
urzadzeniach klimatyzacyjnych i nawadniajgcych wywotujgce ,ptuco klimatyzacyjne”, a
ostatnio opisano zespdt ,hot tub lung”, wywotany prawdopodobnie przez Mycobacterium
avium obecne w urzgdzeniach basenowych z cieptg woda. Oprocz alergendw organicz-
nych znane sg tez niskoczgsteczkowe czynniki chemiczne (izocyjaniany), ktére sg

haptenami, a po potaczeniu z biatkami moga wywotac typowe AZPP.

Wystepowanie AZPP w postaci ptuca rolnika oceniono w USA na 2,3 — 6,8%

ws$rdd farmerdow. Ptuco hodowcow ptakow wykrywano u 5 — 15% hobbistéw.

Klasyczny podziat AZPP obejmuje posta¢ ostrg, podostrg i przewlektg. W praktyce

spotyka sie jednak czesto zespdt objawdw sSwiadczgcy o naktadaniu sie tych postaci.

52



ﬁ-:‘-feq r

12

Ryc.17. Podostra postac AZPP. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej. Drobnoguzkowe
Zmiany rozsiane w dolnych polach obu phuc (a). TKIWR: Guzki wewnafrzzrazikowe
réwnomiernie rozsiane w obu polach ptucnych (b). Rozlegle obszary matowe] szyby” z
putapka powietrza (ci d)

Objawy ostre cofajg sie zwykle po 24 — 48 godzinach po ustgpieniu narazenia. Postaé
podostra i przewlekta sg wynikiem statego narazenia na antygen o niewielkim stezeniu,
zwykle ze srodowiska domowego. Klasycznym przyktadem jest choroba wywotana
przez antygeny biatkowe (pidra, zluszczony naskérek, odchody) ptakéw domowych.
Objawy rozwijajg sie podstepnie w okresie miesiecy, poczatkowo sg zwykle niezauwa-
zalne (zmeczenie, dusznosc¢ przy wysitku i okresowo wystepujacy kaszel, czasem stany
podgorgczkowe), co opoOznia wiasciwe postepowanie tzn. — eliminacje narazenia.
Usuniecie czynnika wywotujgcego objawy powoduje dos¢ szybkg poprawe, do czasu

kolejnej ekspozycji. Tak wiec osoby, ktdre sg narazone na nawracajgcg ekspozycje na
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wywotujacy antygen, najczesciej nieswiadomie, miewajg liczne zaostrzenia i remisje

dolegliwosci (Ryc.17).

Nasilenie narazenia nie pozwala przewidzie¢ przebiegu choroby, czy proces sa-
moistnie ustgpi czy doprowadzi do wtdknienia ptuc, niewydolnosci oddechowej i zgonu.
Jednak chorzy narazeni przez dtugi czas na mate ilosci antygenu wykazujg wiekszg
predylekcje do rozwoju przewlektej postaci AZPP. Wydawato sie, ze najistotniejszym
czynnikiem byto dtugotrwate narazenie na niewielkie dawki alergenu. Obecnie wiadomo,
ze w niektorych przypadkach proces widknienia postepuje, mimo ustgpienia narazenia i
stosowania kortykoterapii. Coraz wiecej obserwacji wskazuje, ze AZPP wywotane
biatkami ptasimi (choroba hodowcy ptakow) czesciej wykazuje postepujacy charakter az
do wtdknienia ptuc i niewydolnosci oddechowej mimo unikania narazenia i stosowania
kortykoterapii (34). Dotychczas wykazano, ze u chorych z gwaltownie postepujgcym
wioknieniem stwierdza sie zwiekszong synteze nieprawidtowe wydzielanie oraz uposle-
dzong degradacje czynnikow wzrostu fibroblastow. Niektorzy autorzy oceniaja, ze AZPP

tylko w 5% przypadkow przebiega w postaci widknienia ptuc.

Przewlekta posta¢c AZPP objawia sie meczacym kaszlem z odkrztuszaniem sluzowej
wydzieliny, dusznoscig przy wysitku, brakiem apetytu, utratg masy ciata, ostabieniem,
rzadziej okresowo — podwyzszona cieptotg ciata. Przedmiotowo stwierdza sie przyspie-
szenie czynnosci oddechowej i trzeszczenia u podstawy ptuc, rzadziej — swisty. Palce
pateczkowate obserwowano u potowy chorych — hodujgcych ptaki; w innych postaciach
— nie sg spotykane. Pojawienie sie objawu palcow pateczkowatych moze by¢ czynni-
kiem predykcyjnym klinicznego pogorszenia. Obraz RTG klatki piersiowej w postaci
przewlektej uwidocznia zageszczenia linijne z predylekcjg do pol gérnych i postepujace

zmniejszanie objetosci ptuc (Ryc. 18).

Badania czynnos$ciowe w postaci podostrej i przewlektej wykazujg zaburzenia
gtéwnie resytrykcyjne, ale takze obturacyjne. U 22 — 60% chorych wystepuje nadreak-

tywnosc¢ oskrzeli.

Badania serologiczne wykazujg u czesci chorych obecnos¢ przeciwciat precypitu-
jacych z antygenami organicznym, co Swiadczy o obecnosci narazenia, ale nie
Swiadczy o istnieniu choroby. Precypityny wykrywa sie u 8 — 10% rolnikéw i az u 50%
hodowcow gotebi bez objawdéw AZPP. Z drugiej strony, precypityny nie sg wykrywane u
wszystkich chorych na AZPP, gtéwnie z powodu ztego doboru antygenu lub niedosko-

natosci stosowanych metod.

54



a) c)

Ryc. 18. Przewlekia postac AZPP. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej Duze pola plucne.
Wyrazne zgrubienia optucnej w obu szczytach, wysoko ustawione wneki. W polach srodkowych
obwodowych czesci pluc widoczne zmiany siateczkowate (a). TRWR: w obu szczytach widoczne
masywne zmiany wiakniste | pecherze rozedmy. Zgrubienia optucnych (b). W dolnych czesciach
ptuc liczne torbielki | cechy widknienia (c).

Chorzy z objawami AZPP wykazujg w BALF limfocytoze rzedu 60 — 70% z wyraz-
ng przewagq imfocytow T supresoréw (stosunek CD4+/CD8+ < 1). Stosunek ten moze
sie zmienia¢ na korzysc¢ limfocytéw CD4 wraz z rozwojem zwtdknienia oraz u chorych
palgcych. Stwierdzenie limfocytozy w BALF u zdrowych rolnikéw czy hodowcow ptakow

nie oznacza zapowiedzi rozwoju AZPP.

Rozpoznanie polega na samym powzieciu podejrzenia choroby w oparciu o dane
z wywiadu, zwigzek miedzy narazeniem a pojawieniem sie objawow, obraz radiologicz-
ny ptuc (rozsiane zmiany drobnoguzkowe tworzgce obraz mlecznej szyby, a w badaniu
TKWR — objaw putapki powietrza podczas wydechu), obecnos¢ precypityn przeciwko
podejrzanemu antygenowi. Postepowaniem z wyboru jest rygorystyczne unikanie
narazenia Kortykosterydy mogq mieC znaczenie w leczeniu choroby o postepujgcym

charakterze. Smiertelno$¢ ocenia sie na 1 — 10%.

Rozpoznanie ustala sie w oparciu o uznane kryteria.

1. Potwierdzenie narazenia na antygen na podstawie wywiadu srodowiskowego i

wyniku testu precypitacyjnego z podejrzanym antygenem.
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2. Obecnos¢ objawdw klinicznych (dusznos¢ i kaszel, trzeszczenia podczas ostu-
chiwania), radiologicznych (guzki wewnatrzzrazikowe, obszary matowej szyby i
objaw putapki powietrza podczas wydechu w TKWR ptuc) i zaburzen wentylacji

o typie restrykcyjnym z obnizeniem DLCO.
3. Limfocytoza w BAL >30 — 40% z obnizeniem stosunku CD4/CD8 < 1.
4. Dodatni wynik naturalnego testu prowokacyjnego.

5. Typowe zmiany w obrazie mikroskopowym wycinka z ptuca.

U chorych spetniajacych kryteria 1, 2 i 3 lub 1, 2 i 4 rozpoznanie AZPP nie musi byc¢

potwierdzane badaniem histopatologicznym

Wczesne wykrycie narazenia i przerwanie ekspozycji jest podstawg postepowania
z chorymi na AZPP. Catkowite odsuniecie od czynnikow szkodliwych moze by¢ trudne i
wtedy obowigzuje préba zmniejszenia narazenia przez stosowanie masek, oston,
zwilzanie powierzchni, co zmniejsza unoszenie sie szkodliwych czgstek. Rola kortykote-
rapii w leczeniu podostrej i przewlektej postaci AZPP nie jest pewna. U chorych z
progresjg objawow klinicznych i pogarszaniem sie parametrow badan czynnosciowych
podejmowane sg proby leczenia kortykosteroidami. W postaciach krécej trwajacych
mozna liczy¢ na osiggniecie zahamowania procesu widknienia. Natomiast w zaawan-
sowanych stadiach AZPP skutecznosc¢ kortykoterapi jak i immunosupresji jest watpliwa
(30, 34, 35).

Sarkoidoza jest uogdlniong chorobg ziarniniakowg o nieznanej etiologii. Najcze-
Sciej dotyczy uktadu oddechowego: ptuc i weztbw chionnych wnekowych i

srodpiersiowych, ale proces ziarniniakowy moze wystepowac¢ we wszystkich narzadach.

Wystepowanie sarkoidozy na Swiecie szacuje sie na 3 — 64/100 000, w Polsce —
okoto 10/100 000. Sarkoidoza wystepuje u mtodych dorostych, najczesciej miedzy 20 a
40 r.z. Jej etiologia nie jest znana. Jest ona prawdopodobnie wynikiem reakcji na
niezidentyfikowany czynnik u osoby predysponowanej genetycznie. Ten antygen
wywotuje przetrwatg stymulacje immunologiczng polegajacg na gromadzeniu sie w
tkankach o bogatym utkaniu limfatycznym (wezty chtonne, ptuca, watroba) limfocytéw
CD4 i makrofagéw. Pobudzone makrofagi i limfocyty CD4 wydzielajg szereg cytokin,

ktére nasilajg rekrutacje komoérek i posrednio uczestniczg w formowaniu ziarniniakéw.
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Objawy kliniczne zalezg od stadium, w jakim choroba zostata wykryta, aktywnosci
procesu i rozlegtosci pozaptucnej. U niemal 60% chorych sarkoidoze ptuc wykrywa sie
przypadkowo, np. przy okazji badan okresowych: dysproporcja miedzy nieprawidtowym
obrazem radiologicznym ptuc, a dobrym stanem sprawnosci jest traktowana jako jedna
z cech tej choroby. Objawy ogdlne takie jak gorgczka, zmeczenie, utrata masy ciata
wystepujg u okoto 1/3 chorych. U okoto 20 — 30% chorych stwierdza sie podmiotowe

objawy narzadowe lub czesciej — odchylenia w odpowiednich badaniach.

Na podstawie konwencjonalnego badania radiologicznego klatki piersiowej wyroz-
nia sie pie¢ stadiéw sarkoidozy:

0 — prawidtowy obraz RTG,

| — powiekszone wezty chtonne wnek ptucnych i srodpiersia,

Il — powiekszone wezty chtonne wnek i srddpiersia i drobnoguzkowe zmiany roz-

siane w migzszu ptuc,
[l — zmiany rozsiane bez obecnosci weztow chtonnych,
IV — objawy wtdknienia ptuc. (Ryc.19)

Rozpoznanie sarkoidozy ustala sie w oparciu o obraz RTG klatki piersiowej i wy-
kazaniu obecnosci ziarniniakdw z komorek nabtonkowatych bez martwicy w co najmniej
dwoch narzgdach oraz wykluczeniu innych choréb ziarniniakowych, a zwlaszcza
gruzlicy. Potwierdzenie rozpoznania sarkoidozy ptuc uzyskuje sie najczesciej badaniem
histologicznym wycinkéw pobranych podczas bronchoskopii z btony Sluzowej oskrzeli i

z ptuca pobranych metoda biopsji przezoskrzelowej lub podczas wideotorakoskopii lub

torakotomii.
Najczesciej wykrywa sie sarkoidoze w stadium | (50% ) i w Il — (25%), rzadziej w
stadium Il = 15% i w IV — 10% . Sarkoidoze w fazie ostrej wykrywa sie najczesciej przy

okazji wystgpienia bolu i obrzeku stawdéw skokowych, rumienia guzowatego na pod-
udziach, suchego kaszlu lub bdlu (ucisku) w klatce piersiowej, czego przyczyng jest
obustronne powiekszenie weztow chtonnych wnek ptucnych i srodpiersia widoczne w
przegladowym zdjeciu klatki piersiowej. Jest to zespot Lofgrena, ktory w 80% przypad-
kow cofa sie podczas obserwacji samoistnie i szybko. Zespot ten wystepuje u okoto 20

— 30% chorych rasy biatej.
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c) d)

Ryc 19 Sarkoidoza. Przegladowe zdjecie klatki piersiowe]. Stadium Il - powiekszone wezly |
zmiany rozsiane (a). Stadium lll - rozsiew drobnoguzkowy bez powiekszenia weztow (c). Stadium
'V: pasmowate | guzkowe zmiany widkniste giownie w polach srodkowych i dolnych (d) TKWER -
drobnoguzkowy rozsiew wewaftrzzrazikowy w stadium 1L Il (b)

Sarkoidoze w bardziej zaawansowanych stadiach charakteryzuje dusznosc¢, ktora jest
determinowana obecnoscig i intensywnoscig rozsiewu ziarniniakdbw w migzszu ptuc.
Dusznos$¢ moze pojawic sie juz w stadium |l ale czeSciej jest objawem w stadium Il i IV.
Zaréwno objawy kliniczne jak i radiologiczne moga ustgpi¢ samoistnie (co jest cechg

charakterystyczng sarkoidozy), przy czym szanse na regresje choroby zmniejszajg sie
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wraz z zaawansowaniem procesu sarkoidalnego. Samoistna remisja zdarza sie w okoto

70% przypadkow:
w stadium | w 55 — 75 — 90%
w stadium Il w 40 — 60 — 70%
w stadium Illw 10 — 20 — 30% u
— 15 —-49% chorych w ciggu 6 — 12 miesiecy
— 85% chorych w ciggu 2 lat

W 10 — 30% przypadkdéw choroba ma charakter przewlekty, zwykle — postepujacy i w
tych przypadkach objawy podmiotowe w postaci dusznosci, gorszej tolerancji wysitku i
suchego kaszlu odpowiadajg zaawansowanemu zwidknieniu ptuc, ktore jest nastep-
stwem podstepnie przebiegajgcego procesu (zwykle powyzej 10 lat). Sarkoidoza w IV
stadium, bez poprzedniej dokumentacji radiologicznej jest bardzo trudna do odrdznienia
od samoistnego witoknienia ptuc zaréwno klinicznie, radiologicznie jak i patomorfolo-
gicznie. Pewng pomoc stanowig objawy zajecia innych narzaddéw, zwtaszcza narzadu

wzroku, serca, skory stawow. (30, 36, 37)

Leczenie. Sarkoidoza jest chorobg, w ktorej etiologia jest nieznana, wobec czego
nie mozna mowiC¢ o leczeniu przyczynowym. Leczenie — kortykoterapia polega na
zahamowaniu zaburzen immunologicznych i leczeniu objawéw. Leczenie to stosuje sie
zawsze w sarkoidozie, obejmujacej narzady pozaptucne, takie jak serce, osrodkowy
uktad nerwowy lub przebiegajacej z hiperkalcemig. W przypadkach sarkoidozy ptuc
przestrzega sie zasady, ,zeby nie podejmowac leczenia tak dtugo jak to mozliwe” (38).
Dlatego po ustaleniu rozpoznania nalezy oceni¢ czy leczenie moze spowodowacé
poprawe, przede wszystkim w zakresie parametrow czynnosciowych. Zwykle sg one w
granicach normy mimo nawet nasilonych zmian rozsianych w badaniu radiologicznym.

,Chorzy bez objawow lub z objawami o niewielkim nasileniu oraz chorzy bez zaburzen

w badaniach czynnosciowych lub z zaburzeniami o niewielkim nasileniu nie powinni by¢

leczeni_do czasu wyraznej progresji’ (38). Utrzymywanie sie stadium sarkoidozy

,weztowej" nie oznacza aktywnego procesu i nie wymaga leczenia, natomiast wymaga

kontroli radiologicznej i czynnosciowej co 6 miesiecy. U chorych niezakwalifikowanych

do leczenia obowigzujg okresowe kontrole, poniewaz przebieg choroby w stadium Il lub
Il jest rozny i trudny do przewidzenia: u niektorych chorych proces jest stabilny,

podczas gdy u innych postepujg zaburzenia czynnosci uktadu oddechowego z obecno-

59



Scig dusznosci i znacznego uposledzenia tolerancji wysitku. Badanie RTG, spirometrie i
test 6-minutowego marszu wykonuje sie w obu tych grupach co 3 — 6 miesiecy. W
przypadkach watpliwych diagnostyke nalezy rozszerzy¢ o badanie TKWR i mechanike
oddychania. Jezeli w trakcie takiej obserwacji stwierdza sie progresje zaburzen (docho-
dzi do nich u okoto 10 — 30% nieleczonych chorych), nalezy rozpocza¢ kortykoterapie.
Stosowanie doustnej kortykoterapii zwykle powoduje cofanie sie zmian rozsianych w
obrazie RTG ptuc oraz normalizacje czynnosci uktadu oddechowego, jednak po
zaprzestaniu diugotrwatej kortykoterapii w 50% przypadkéw dochodzi zwykle do
nawrotu zaréwno zmian rozsianych w obrazie RTG ptuc jak i zaburzen czynnosci
uktadu oddechowego. W zwigzku z tym u chorych po zakonczonej kortykoterapii
obowigzuje podobny rytm kontroli (co 3 — 6 miesiecy) jak u chorych nie zakwalifikowa-
nych do leczenia. Jezeli obraz radiologiczny Kklatki piersiowej i wyniki badan
czynnosciowych sg stabilne, po 3 latach obserwacje mozna zakonczyé. Jezeli w trakcie
kortykoterapii utrzymujg sie stabilne zaburzenia czynnosci ptuc, nalezy uznaé, ze
sarkoidoza jest w fazie widknienia, a nie aktywnego ziarniniakowego zapalenia — i

zmniejsza¢ dawke kortykosterydow (30).

Nie jest do konca ustalona ani optymalna dawka prednizonu, ani czas trwania
kortykoterapii. Obecnie zaleca sie rozpoczynanie leczenia sarkoidozy ptuc od dawki 0,5
mg/kg m.c. tj ok. 30 — 40 mg prednizonu. Wyzsze dawki (1 mg/kg m.c.) moga by¢
niezbedne w neurosarkoidozie i sarkoidozie serca oraz w hiperkalcemii. Po 3 miesia-
cach stosowania dawki wstepnej powinna by¢ przeprowadzona kontrola wynikéw
leczenia za pomocg badania RTG i testow czynno$ciowych. Chorym, u ktérych uzyska-
no zadowalajgcg odpowiedz nalezy powoli zmniejsza¢ dawke o ok. 5 mg co 4 — 8 tyg.,
tak aby leczenie trwato co najmniej rok. Okoto 1 — 5% wszystkich chorych na sarkoido-
ze umiera z jej powodu, gtownie z powodu przewlektej niewydolnosci oddychania, ale

takze w mechanizmie nagtego zgonu z zajeciem serca lub OUN (30, 36, 37, 38).

Kolejng grupg chordb srodmigzszowych, w ktérych czestym objawem sg przewle-
kta dusznos¢ i nieproduktywny kaszel sg choroby tkanki lacznej, przy czym
najczesciej sg to reumatoidalne zapalenie stawéw (RZS — Ryc.20), sklerodermia
(Ryc.21) i zapalenie wielomiesniowe i skorno-miesniowe. Naturalna historia widknienia
ptuc jest podobna do przebiegu samoistnego widknienia ptuc. Wiadomo, ze w kolage-
nozach mogg wystgpi¢ wszystkie typy srédmigzszowego zapalenie ptuc (UIP, NSIP,
DIP, RB-ILD, LIP i AIP), ale dominuje UIP i NSIP (24,25).
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Ryc 20. Zdjecie przegladowe chargj na RZ5:
Rozsiane zmiany siateczkowate gidwnie w polach
| dolnych. Plyn w optucnej lewej.

~

a) c)

Ryc.21. Zdjecie przegladowe chorej na sklerodermie: Pola ptucne rozedmowe. Zmiany
siateczkowate i linijne o niejednolite] dystrybucji (a). TKWR te] samej chorel: Zmiany
siateczkowate | obszary plastra miodu” w polach srodkowych (b). Duzy pecherz rozedmy
w dolnej czesci pluca lewego | obszary wioknienia z rozstrzeniami oskrzeli z pociagania
po stronie prawej (c).

Objawy kliniczne widknienia ptuc sg identyczne jak w SWP: powoli, niepostrzeze-

nie narastajgca dusznosc, kaszel z odkrztuszaniem skagpej sluzowej wydzieliny, bol w
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klatce piersiowej spowodowany najczesciej jednoczasowym zajeciem optucnej, obu-
stronne trzeszczenia u podstawy ptuc, tachypnoe, niewydolnos¢ prawokomorowa, palce
pateczkowate. Bardzo istotna cechg odrozniajgcg samoistne widknienie ptuc od
widknienia w przebiegu chordb tkanki tacznej jest wspotistnienie objawow pozaptucnych
w tej ostatniej grupie. Stad objawy kliniczne widknienia ptuc (np. gorsza tolerancje
wysitku) sg niekiedy modyfikowane przez objawy ogdlne takie jak artropatia, czy

miopatia.

W leczeniu stosuje sie zasady takie jak w SWP osiggajac jednak czesciej zaha-
mowanie procesu widknienia. W sklerodermii przyjmuje sie obecnie dodatkowe
kryterium wdrozenia leczenia, gdy DLCO jest mniejsze od 50% w.n. przy stosunkowo
niewielkich zmianach w badaniu RTG. Nalezy pamieta¢, ze tylko w 50% przypadkow
kolagenoz choroba srédmigzszowa jest zalezna od procesu autoimmunologicznego. W
pozostatych przypadkach jej przyczyng moze by¢ zakazenie np. pratkiem gruzlicy czy

Pneumocystis jiroveci lub nowotwory (39,40).

Nalezy pamietac, ze cechy zapalenia i widknienia ptuc u chorych na kolagenozy,
reakcje polekowe, AZPP czy choroby zawodowe mogq by¢ histologicznie bardzo
podobne i trudne do odroznienia od SWP. W tych sytuacjach wywiad oraz obraz
kliniczno-radiologiczny moze mie¢ decydujgce znaczenia o ostatecznym rozpoznaniu
(28,29,30).

Mechanizm powstawania dusznosci w chorobach srodmigzszowych rézni sie od
mechanizmu dusznosci w POChP, a SWP i POChP, bedac w wielu aspektach zupetnie
réznymi chorobami, wykazujg wiele podobienstw. Zaréwno chorzy na zaawansowana
chorobe $réodmigzszowa, jak i chorzy na POChP, skarzg sie zwykle na dusznosc¢
wysitkowg, co Scisle koreluje z pogorszeniem jakosci zycia. Obydwie choroby wykazujg
uszkodzenie mechaniki ptuc, wzmozong prace oddechowg oraz zaburzenia w wymianie
gazowej, w obydwu dochodzi takze do zaburzen w krgzeniu i uktadzie naczyniowo-
sercowym, pojawia sie niepokdj, ostabienie miesni szkieletowych. W obydwu chorobach
obserwuje sie poziom leku wiekszy (co dotyczy okoto 50% chorych) niz w innych
chorobach. Biorgc pod uwage podobienstwa wydaje sie, ze chorzy na SWP mogg
odnies¢ korzysci z rehabilitacji oddechowej podobne jak chorzy na POChP. Zastosowa-
nie RO moze naprawi¢ szereg z tych zaburzen, a zwlaszcza w zakresie uktadu

sercowo-naczyniowego, sity miesni oraz zaburzeh emocjonalnych.(41, 42). Przeprowa-
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dzono kilka badan w tym zakresie, niestety zadne z nich nie obejmowato wystarczajgce;j
liczny chorych aby wyniki mogty by¢ konkluzywne na poziomie EBM. Tym niemnie;j
rehabilitacja w chorobach srédmigzszowych wywotuje coraz wieksze zainteresowanie.
Dowodem jest badanie dotyczace efektywnosci RO w grupie 113 chorych, sposréd
ktorych badanie ukonczyto 99. Wsréd nich potowe stanowili chorzy na SWP, a 60%
wymagato tlenoterapii. W wyniku rehabilitacji oddechowej uzyskano istotng statystycz-
nie poprawe kliniczna i czynnosciowg (41). W Polsce przeprowadzono badania
efektywnosci RO u 30 chorych na SWP, ktérzy byli leczeni prednizonem w dawce 20
mg na dobe nie wymagajac tlenoterapii. Zastosowano 12-tygodniowg RO dodajac
¢wiczenia miesni wdechowych przy uzyciu aparatu Thresholda u 16 chorych i stosujgc
tylko program c¢wiczen ogodlnousprawniajgcych u 14 osob. W grupie rehabilitowanej
ogolnoustrojowo stwierdzono zwiekszenie dystansu pokonywanego w ciggu 6 minut
(bez poprawy w zakresie odczuwania dusznosci) oraz poprawe jakosci zycia. Natomiast
w grupie rehabilitowanej z dodatkowym treningiem miesni wdechowych stwierdzono
istotne statystycznie zmniejszenie dusznosci przed i po teScie marszu, zwiekszenie
dystansu przebytego w ciggu 6 minut oraz poprawe jakosci zycia. Mimo, ze u rehabili-
towanych chorych nie stwierdzono istotnych zmian w wynikach badan czynnosciowych
uktadu oddechowego, to uzyskano zmniejszenie dusznos$ci, poprawe wydolnosci
wysitkowej i jakosci zycia.(43). Cytowane prace wykazujg, ze zastosowanie odpowied-
niej rehabilitacji oddechowej oraz wielospecjalistycznej zintegrowanej opieki czesto
pozwala wielu chorych na choroby przewlekle, (w tym na chorobe sroédmigzszowa)

przywréci¢ spoteczenstwu (41, 43).
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WYKAZ SKROTOW

ACEI
AZPP
BAL
ChRP
COP
CVA
DIP

DLCO
ECHO
EBM
EKG
FEV

FvVC
FRC
GKS
IFN
LAM
NSIP
PEF
POChP
PTChP
RTG
RO

RV
TKWR
TLC
UIP
VCmax

w.n.

leki hamujace konwertaze angiotensyny

alergiczne zapalenie pecherzykow ptucnych

brocho-alveolar lavage-ptukanie oskrzelowo-pecherzykowe

choroba refluksowa przetyku

cryptogenic organising pneumonia — samoistne organizujgce sie zapalenie ptuc
cough variant asthma — kaszlowy wariant astmy

desquamative interstitial pneumonia — ztuszczajgce $rodmigzszowe zapalenie
ptuc

wskaznik zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla
ultrasonografia

evidence based medicine-medycyna oparta na faktach
elektrokardiografia

forced expiratory volume in one second — natezona pierwszosekundowa
objetos¢ wydechowa

forced vital capacity — natezona pojemnos¢ zyciowa

functional residual capacity — czynnosciowa pojemnos$¢ zalegajgca
glikokortykosteroidy

Interferon

limfangioleiomiomatoza

non-specific interstitial pneumonia — nieswoiste srodmigzszowe zapalenie ptuc
peak expiratory flow — szczytowy przeptyw wydechowy

przewlekta obturacyjna chorobaa ptuc

Polskie Towarzystwo Choréb Ptuc

badanie radiologiczne

rehabilitacja oddechowa

residual volume — objetos¢ zalegajaca

tomografia komputerowa o wysokiej rozdzielczosci

total lung capacity — catkowita pojemnosc¢ ptuc

usual interstitial pneumonia — zwykte srodmigzszowe zapalenie ptuc
maksymalna pojemnos$¢ zyciowa

wartos¢ nalezna
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WYKAZ OBRAZOW RADIOLOGICZNYCH PLUC

Ryc. 8 — POChP z cechami rozedmy (przegladowe i TKWR),

Ryc. 9 — POChP zaostrzenie

Ryc. 11 — Rozstrzenie oskrzeli (TKWR)

Ryc. 12 — Wrodzone rozstrzenie oskrzeli (przegladowe i TKWR)

Ryc. 15 — Choroba srodmigzszowa

Ryc. 16 — Samoistne widknienie ptuc (przegladowe i TKWR)

Ryc. 17 — AZPP podostra (przegladowe i TKWR)

Ryc. 18 — AZPP przewlekta (przegladowe i TKWR)

Ryc. 19 — Sarkoidoza — (przegladowe w stadiach Il, llI, IV i TKWR)

Ryc. 20 —Choroba $rodmigzszowa w reumatoidalneym zapaleniu stawéw (przegladowe)
Ryc. 21 — Choroba srodmigzszowa wt wardzina ( przegladowe i TKWR)

WYKAZ OBRAZOW HISTOLOGICZNYCH

Ryc. 6 - Rozedma i zapalenie oskrzeli

Ryc. 13 - Obraz ptuc prawidtowych, nacieki zapalne w $rddmiagzszu, widknienie ptuc

WYKAZ KRZYWYCH SPIROMETRYCZNYCH

Ryc. 2 — Przyktad obturacji z odwracalnoscig

Ryc. 3 — Przyktad restrykciji

Ryc. 7 — Przyktad ciezkiej obturacji bez odwracalnosci w POChP

Ryc. 10 — Przyktad obturacji z bardzo duzg odwracalnoscig w astmie

Ryc. 14 — Przyktad restrykcji w samoistnym srodmigzszowym zapaleniu ptuc

WYKAZ RYCIN

Ryc. 1 — Krzywe spirometryczne osoby zdrowej i chorych z obturacjq i restrykcjg

Ryc. 4 — Krzywa zaleznosci miedzy spadkiem wartosci FEV,, wiekiem i paleniem
papierosow

Ryc. 5 — Schemat ilustrujgcy mechanizm powstawania rozdecia ptuc
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