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Praca oryginalna

Zwloknienie pluc u mlodych chorych
na alergiczne zapalenie pecherzykow plucnych

Pulmonary fibrosis in young patients
with hypersensitivity pneumonitis

DElzbieta Wiatr, DElzbieta Radzikowska, ?Jacek Pawtowski

D z 111 Kliniki Choréb Phuc, kierownik- prof. K. Roszkowski- Sliz,
2 7z Zakladu Radiologii, kierownik Dr I. Bestry,
z Instytutu Gruzlicy i Chorob Ptuc

Summary: Hypersensitivity pneumonitis (HP) is more common in middle-aged individuals but has been also
diagnosed in patients of all ages including infants and children. Host risk factors are poorly characterized.

The aim of this paper is presentation of 6 young patients in whom HP was diagnosed at the stage of lung fibrosis.
There were 5 females at the age of 16-35 years and 1 male at the age of 28 years. All of them were exposed to
organic dust for many years. Three of them were asthenic with scoliosis, 5 had clubbing. All patients were released
from sport exercises in school due to fatique but the diagnostic procedures were started at that time only in 2 pa-
tients. One woman had been ill from early childhood ( recurrent pneumonia was recognised). In the another girl (16
years old) the spontaneous pneumothorax was the cause of the first chest X-ray examination . In the next woman
(21 years old) marked dyspnea was connected with pregnancy and massive fibrotic lesions were recognised after
delivery of her child . The only man was diagnosed before change of his job; he had no complaints. Two oldest
women (34 and 35 years old) were diagnosed in childhood but avoidance of antigen exposure and corticotherapy
were not effective. In all patients precipitins against farmer’s lung and pigeon fancier’s lung antigens were found.
In all patients chest X-ray showed features of advanced lung fibrosis. All patients were treated with steroids without
improvement. Two patients died during corticotherapy Conclusions: 1) HP could be taken into consideration dur-
ing differential diagnosis of interstitial lung diseases, 2) Cough and dyspnea on exertion could be the first symptoms

of chronic HP in children also.

Key words: hypersensitivity pneumonitis, lung fibrosis

Pneumonol. Alergol. Pol. 2004, 72, 111-116

Alergiczne zapalenie pecherzykow phucnych
(AZPP) jest reakcja immunologiczna na powtor-
nie inhalowany antygen, w obecnosci przeciwciat
powstatych po uprzedniej ekspozycji na pyly
organiczne 1 chemikalia (5). AZPP wystepuje
w kilku postaciach klinicznych ostrej, podostrej
i przewleklej. Wystepowanie poszczegdlnych po-
staci przypisywano szeregowi czynnikow takich jak
intensywnos$¢ i czas trwania narazenia, rodzaj anty-
genu i odpowiedz gospodarza: postac ostra wiazano
Z ostrym masywnym narazeniem na antygen, nato-
miast postaé przewlekla — z narazeniem dlugotrwa-
lym, o mniejszym nasileniu (5). Jednak interakcja
migdzy narazeniem na antygen, a odpowiedzig go-
spodarza zarowno w poczatkowej fazie jak i w cza-
sie rozwoju choroby sa bardziej skomplikowane niz
si¢ wydawato, w zwiazku z tym- przebieg choroby
jest nieprzewidywalny (1). AZPP moze by¢ choro-
ba samo ograniczajaca si¢ ale moze by¢ przyczyna
postgpujacego wioknienia z dekompensacja czyn-
nosci oddechowej i $mierci. W postaci przewleklej
objawy nie sa charakterystyczne i zalezno$¢ migdzy
narazeniem na antygen, a wystapieniem objawow

moze by¢ trudna do ustalenia, a czynniki ryzyka ze
strony gospodarza sa stabo poznane (1).

AZPP jest rozpoznawana gtéwnie u chorych
w $rednim wieku ale moze wystapic¢ takze u chorych
w kazdym wieku, w tym- u dzieci i mtodziezy.

Celem pracy jest prezentacja 6 mtodych chorych
obserwowanych i leczonych w Instytucie Gruz-
licy i Chorob Phuc, u ktorych zwtdknienie phluc
w przebiegu AZPP rozpoznano przed 30.r.z. Prze-
dyskutowano podobienstwa i réznice w przebiegu
klinicznym choroby z uwzglednieniem postepowa-
nia lekarskiego

Material

Wsréd chorych bylo 6 kobiet w wieku 16-35
lat i jeden 28-letni megzczyzna hospitalizowanych
w Instytucie Gruzlicy i Choréb Pluc w okresie
1981-1999 z powodu objawoéw zaawansowanej
choroby $rodmiazszowej w celu ustalenia rozpo-
znanie (czworo chorych) lub postgpowania (dwie
chore z rozpoznaniem AZPP). Wszyscy byli nara-
zeni na pyly organiczne przez wiele lat: mieszkali
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na wsi lub w miejscowosciach podmiejskich, gdzie
mieli codzienny kontakt z ptactwem domowym.

Wyniki

Pig¢ chorych zostato przyjetych do IG i ChP
z powodu narastajacej dusznosci oraz pogorszenia
tolerancji wysitku. Tylko jeden megzczyzna nie
skarzyt si¢ na duszno$¢ ani kaszel. Tym niemniej
wszyscy, w wieku szkolnym, byli zwolnieni z zaj¢c
wychowania fizycznego z powodu szybkiego me-

Tabelal Charakterystyka chorych

czenia i kaszlu po wysitku. Czworo z nich miato
asteniczng budowe¢ z wyraznym skrzywieniem
kregostupa piersiowego, a pigcioro- palce patecz-
kowate (tab.l). U wszystkich ostuchiwaniem ptuc
stwierdzano trzeszczenia, w surowicy- precypity-
ny skierowane przeciw antygenom ptuca rolnika
i pluca hodowcy ptakoéw. Wszyscy wykazywali
bardzo wyrazne zaburzenia wentylacji o typie
restrykcji (tab.I) i cechy wtoknienia w badaniu
radiologicznym ptuc, widoczne zwlaszcza w bada-
niu tomokomputerowym o wysokiej rozdzielczosci

(TKWR).U wszystkich rozpoznano

przewlekte AZPP prawdopodobnie

Table I  Patient’s characteristic — chorobg hodowcy ptakow.
Ponizej przedstawiamy skroty hi-
Diagnoza i ch J,Il)) y ty
Tt (wiek) Asteniczna Palki storii chorob. )
leec, Pierwsze objawy- | 1) widknienia | budowa, | o) Przypadek 1. 20-letnia chora S.J.
Initials/ | . wiek 2)AZPP Skolioza wate przyjeta do IG i ChP z powodu dusz-
sex First symptoms — age | Age of dia- Asthenic Clubbin nosci wvsilkowei i sucheso kaszlu
gnosis constitution, & ; y J ‘g e
1)PF/2)HP Pacjentka byta wielokrotnie hospitali-
2 lata/ years zowana od 2 r.z., kiedy po raz pierw-
SJ.k/F | Nawracajace zapale- 17 Tak/yes Tak/yes szy rozpoznano wieloogniskowe
nia pluc/ Recurrent 2) 20 lenie phuc 1 tvbiotvkami
preumonia zapalenie pfuc leczone antybiotykami
14 lat/years z nlklym efektem (Ryc 1), nastgpnie
Kaszel, zta toleran- 1 16 podejrzewano sarkoidozg. W 7 r.z.
KD-K/F |cja wysﬂkl_l, odma/ 2) 16 Tak/yes Tak/yes rozpoznano wioknienie pluc bez
Cough, fatique, pneu- lania i .
mothorax ustalania jego przyczyny. Wdrozono
14 lat /years kortykoterapig, ktdra kontynuowano
ChH-K/F D.uszno.SE(, z/laD toleran- ;) gé Nie/no Tak/yes do 19 r.z., kiedy st.W1.erdzono postep
a wysilku/ Dyspnez, ) choroby. Przy przyjeciu do 1G i ChP
2 chora byla wyniszczona, z wyraznym
9 lat/years 1) 28 7
KA-M/M | Zapalenie ptuc/ 2) 28 Tak/yes Tak/yes skrzywieniem bocznym  kregostupa
Pneumonia 1 znieksztalceniem palcow (palce pa-
9 lat/years 1 15 . teczkowate). Badanie RTG ujawnito
SzM-K/F %ﬁgiﬁgfi :h‘C/ 2) 13 Nie/no Tak/yes masywne zwloknienie ptuc (Ryc.2)
6 lat/years 1 zaburzenia wentylacji duzego stop-
Choroba $rédmiaz- nia. W surowicy wykryto (po raz
MG-K/F SZOY&{?, 19/0deer§Qi‘~1 1) 26 Nie/no Nie/no pierwszy) precypityny przeciw anty-
gruzlicy/Interstitial 2) 6 genom ptasim i pluca rolnika. Korty-
lung disease, suspition .., . .
of the koterapia i proba leczenia azatiopryna
PF-pulmonary fibrosis- wtdknienie ptuc, byly m,eSk_ute,czne'.Obqk pOSj[epl.IJ ace-
HP-Hypersensitivity pneumonitis- AZPP go wiloknienia pojawialy si¢ odmy.
Chora zmarta po 3 latach z objawami

Tabel II.  Wyniki badan czynnosciowych przy rozpoznaniu AZPP niewydolnosci oddychania.

Table II. Results of lung function tests at diagnosis of HP Przypadek 2. 16-letnia chora
Inicjaty- vC TLC Cst DLCO | PaO, |PaCO,| K.D. przyjeta do IG i ChP po wysta-
Ithl'QIY (%ow.n.) (%wn.) (ow.n.) | mmHg | mmHg | pienju odmy samoistnej, podczas za-

n;; > opatrywania ktorej w szpitalu rejono-
SK-20 | 0,8L(22%) | 30.% lml | 33.% | 68-78 | 35 wym stwierdzono masywne zmiany
KD-16 | 1,8L(50%) 17ml 65 40 rozsiane w obu ptucach (Ryc.3). Byto
ChH-26 | 1,1L(33%) 35.% 22.% 31.% 70 40 to pierwsze badanie RTG w zyciu,
KA-28 | 1,7L(32%) 34.% 13.% 43.% 75 50 mimo, ze dziewczyna od dawna zle
SzM-34 | 0.851(25%) | 37.% 27.% - 58 44 tolerowata wysitek i z tego powodu
MG-35 | 2.2L(63%) 79.% 36.% 56.% 69 42 byta zwolniona z zaje¢ wychowania

% w.n.- odsetek warto$ci naleznej, % of predictive value
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fizycznego. W IG i ChP stwierdzono zaburzenia
czynnosci pluc duzego stopnia oraz wykryto precy-
pityny przeciw antygenom ptasim i plucu rolnika.
Rozpoznano AZPP i wdrozono kortykoterapi¢ nie
uzyskujac istotnej poprawy. Chora zmarta 2 lata
p6zniej z powodu infekcji wirusowe;.

Przypadek 3. Chora Ch.H.1.26 zostala przyje¢ta
do IG i ChP w celu ustalenia rozpoznania. Pierwsze
objawy — dusznos$¢ wysitkowa i kaszel przed 5 laty
wiazano z pierwsza ciaza. Po porodzie stwierdzo-no
zmiany rozsiane w konwencjonalnym badaniu RTG
(ryc. 4) i w TKWR (ryc. 5). Jednoczesnie wykryto
powazne zaburzenia czynno$ci pluc. Wdrozono
kortykoterapi¢ uzyskujac poprawe. Zmniejszo-
no dawki prednizonu dodajac cyklofosfamid, po
czym obserwowano pogorszenie parametroOw Spi-
rometrycznych. Po 3 latach zakonczono leczenie
poniewaz chora zaszla po raz drugi w ciazg. Po
porodzie byta hospitalizowana z powodu nasilenia
dusznosci (VC wynosito 1,1L=33% w.n.). Ponow-
nie wdrozono prednizon, ktéry chora stosowata do
czasu hospitalizacji w IG. Na podstawie wywiadu,
obecnosci precypityn w surowicy i catego obrazu
klinicznego rozpoznano przewlekla posta¢c AZPP,
zalecajac kontynuacjg leczenia prednizonem.

Przypadek 4. Chory 1. 28 po przebytym zapa-
leniu pluc w 9 rz., pracujacy w zawodzie stolarza
zostal przyjety do IG i ChP z powodu masywnego
wioknienia ptuc wykrytego w badaniu radiologicz-
nym klatki przed zmiang pracy (ryc. 6,7ab), przy
czym nie odczuwat dolegliwosci.

Przy przyjeciu do IG stwierdzono istotne zabu-
rzenia czynnosci uktadu oddechowego , a w suro-
wicy — obecno$¢ precypityn przeciw antygenom
ptasim i antygenom ptuca rolnika. Wdrozona korty-
koterapia byta nieefektywna. Chory nadal mieszka
na wsi ale nie pracuje w stolarni.

Przypadek 5. Chora Sz.M. .34, mieszkanka wsi
z wywiadem nawracajacych infekcji uktadu odde-
chowego od 9.r.z., zwolniona z lekcji wychowania
fizycznego z powodu kaszlu po wysitku i fatwego
meczenia. W 13 r.z. w szpitalu w Rabce wykryto
dodatnie odczyny precypitacyjne z antygenami pta-
simi. W obrazie RTG klatki piersiowej stwierdzono
wzmozony rysunek zrgbu oraz rozsiane zaggszcze-
nia miazszowe glownie w polach gornych. W ba-
daniu spirometrycznym stwierdzono zmniejszenie
pojemnos$ci zyciowej do 53% wartoSci naleznej
i uposledzenie wymiany gazowej. Rozpoznano
AZPP. Zastosowano leczenie klimatyczne z prze-
rwaniem ekspozycji uzyskujac bardzo niewielkg
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regresj¢ zmian rozsianych przy jednoczesnym
postepie zaburzen czynnosciowych (VC=50%
w.n., podatnos¢ statyczna=27 %w.n.). Totez po 6
miesiacach wdrozono prednizon, ktory stosowano
przez rok ze zmniejszaniem dawek nie uzyskujac
poprawy ani radiologicznej ani czynnoSciowe;.
W 15 r.z. Rozpoznano witoknienie pluc. Tym nie-
mniej w wieku 20 lat czula si¢ na tyle dobrze, ze
podjeta prace zarobkowa (ekspedientka) i wyszta
za maz, po czym urodzita troje dzieci (cesarskim
cigciem). W migdzyczasie czasie podejmowano tez
probe leczenia azatiopryna- bez efektu. Pogorszenie
wystapito po infekcji w 26 r.z. Od tej pory odczu-
wala stala dusznos$¢ wysitkowa bardzo Zle tolero-
wala wysitek, miata gorszy apetyt. Tuz przed skie-
rowaniem chorej do IG wykonano otwartg biopsje
phuca. Badanie mikroskopowe wycinka wykazato
obszary wloknienia z catkowitym zwloknieniem
poprzedzielane matymi fragmentami powietrz-
nego miazszu. W jednym z wycinkéw widoczny
byl ziarniniak olbrzymiokomoérkowy. W $cianie
oskrzeli matego kalibru cechy niszczenia warstwy
nabtonka ogniskowo z tworzeniem si¢ ziarniny za-
palnej i wldknienie. Niektore z naczyn wykazywaly
proliferacj¢ btony wewngtrznej i zwegzenie swiatla.
W wezle chtonnym byly pobudzone grudki chtonne.
Obraz ten potwierdzit rozpoznanie zaawansowane-
go widknienia z mozliwoscia alergicznego jego po-
chodzenia (ziarniniak z komorka olbrzymia) . W ba-
daniach czynno$ciowych stwierdzono FVC=0.85L
(25%), TLC=1,78L (37%), PaO2=55mmHg, O2Sat
po wysitku=66%. Nie podejmowano leczenia im-
munoupresyjnego. Zalecono antybiotykoterapi¢
i tlenoterapi¢ w okresach zaostrzen.

Przypadek 6. Chora 1. 35 , mieszkanka wsi
z wywiadem nawracajacych infekcji uktadu od-
dechowego od wczesnego dziecinstwa. W 6 r.z.,
w Rabce rozpoznano chorobg¢ hodowcy ptakéw
i zastosowano prednizon przez 3 miesiace uzysku-
jac zmniejszenie zmian w obrazie RTG ptuc. Mimo
ograniczenia narazenia Srodowiskowego dos¢ czg-
sto wystgpowaly epizody duszno$ci wymagajace
hospitalizacji, podczas ktorych zmiany w obrazie
radiologicznym nasuwaty podejrzenie obustron-
nego zapalenia ptuc albo procesu rozrostowego
z zajeciem S$rodpiersia, a przy tym stwierdzano
pogarszanie si¢ parametrow czynno$ciowych.
W wieku 26 lat VC wynosito 1,44L (37% w.n.,
a Pa02=45mmHg, po wysitku=40mmHg). Ponow-
nie zastosowano kortykoterapi¢ (prednizon w daw-
ce 1 mg/kg) uzyskujac poprawe kliniczna i czyn-
nosciowa (VC=2,1L=60% w.n., PaO2=60mmHg).
Jednak juz w trakcie zmniejszania dawki prednizo-
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nu chora odczuwata pogarszajaca si¢ tolerancje wy-
sitku i na tym etapie zostala skierowana do IG i ChP.
W naszym szpitalu stwierdzono marsko$¢ gérnych
ptatéw, z zastepczym rozdeciem dolnych czesci
ptuc Srédpiersie znieksztalcone, pozaciagane przez
wloknienie. Oplucna w prawym szczycie znacznie
pogrubiata. W porownaniu ze zdjgciami sprzed
10 lat widoczne bylo narastanie zmian marskich,
znieksztatcania §rddpiersia oraz grubienie oplucne;.
Badanie TKWR potwierdzito obecnos¢ wioknienia
w platach gérnych, dodatkowo uwidocznito obszar
o charakterze plastra miodu w placie srodkowym
oraz oraz nieliczne guzki wewnatrzzrazikowe mo-
gace odpowiada¢ aktywnemu procesowi. Ponownie
wdrozono prednizon w dawce 0,5mg /kg m.c. Po 8
miesiacach stwierdzono postgpujace widknienie bez
cech procesu aktywnego oraz coraz bardziej upo-
$ledzona podatnos¢ miazszu ptuc (Cst= 29% w.n.)
przy utrzymujacych sie na statym poziomie war-
tosciach pojemnosciowych (VC=2,4L=68%) i bez
cech niewydolnos$ci oddychania (PaO2=71 mmHg).
Nie kontynuowano kortykoterapii.

Omowienie

Wspdlna cecha przedstawianych chorych byto
postepujace witoknienie phluc obserwowane od
wczesnego dziecinstwa (przyp 1, 5 1 6) lub nie-
spodziewanie wykryte w miodym wieku (od 16
do 28 r.z.) w nieodwracalnym stadium. Wszyscy
chorzy byli narazeni na antygeny ptasie i antygeny
ptuca rolnika w srodowisku zamieszkania i w ich
surowicy wykryto precypityny przeciwko tym an-
tygenom. Przedluzone narazenie na antygeny pta-
sie (pidra i odchody) powoduje chorobg hodowcy
ptakow- przewlekta chorobe srodmiazszowa czgsto
przypominajaca samoistne wtoknienie ptuc (4,6,8).
Choroba hodowcy ptakow cechuje si¢ gorszym
rokowaniem niz choroba-pluco rolnika. poniewaz
antygeny ptasie dluzej utrzymuja si¢ w srodowisku
domowym mimo préb ich usunigcia, czy unikania
(7,8). Poczatek choroby jest zwykle podstepny, z
niewieloma objawami lub bez nich. Wobec tego
chorzy ci nie zglaszaja si¢ do lekarzy, co op6znia
rozpoznanie choroby o miesiace, a nawet lata (5).
Taka sytuacja miala miejsce u u 3 naszych chorych
(przyp. 2,3,4). Gléwne objawy-nasilajaca si¢ dusz-
nos¢, kaszel ze skapym odkrztuszaniem $luzowe;j
wydzieliny zglaszali wszyscy chorzy z wyjatkiem
przypadku 4, a wyrazny niedobor masy ciata obser-
wowano w przypadkach 1,2,4. Wzrost cieploty cia-
la, ktory moze wystapi¢ u czesci chorych na AZPP
obserwowano w poczatkowych stadiach choroby
w przyp. 1, 4 w ktorych rozpoznawano zapalenie
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ptuc lub oskrzeli oraz podczas zaostrzen infekcyj-
nych w przypadkach 5 i 6.

Niezaleznie od podobienstw, nasi chorzy reprezen-
tuja rozny przebieg AZPP. Pierwsza pacjentka cho-
rowata od wczesnego dziecinstwa, byta wielokrotnie
hospitalizowana z rozpoznaniem obustronnego za-
palenia ptuc, sarkoidozy, choroby srodmiazszowej
i wldknienie pluc w 7 r.z.o nieustalonej etiologii.
Nikt nie spostrzegl zwiazku zmian chorobowych
z ekspozycja na narazenie $rodowiskowe, mimo,
ze chora mieszkala w podmiejskiej miejscowosci
z obecno$cia ptakow w otoczeniu. Druga dziewczy-
na, czula si¢ ,,zdrowa” do czasu wystapienia odmy
»samoistne]” w 16 r. z. Wykryte zmiany rozsiane
1 objawy wtoknienia $rddpiersia byty zaskoczeniem.
AZPP rozpoznano w stadium zaawansowanego
wioknienia. Trzecia pacjentka zaczeta odczuwaé
duszno$¢ wysitkowa podczas ciazy. Nie rozpoczgto
diagnostyki wiazac objawy z ciaza. Badanie RTG
wykonane po porodzie wykazalo cechy choroby
$rébdmiazszowej, ktore cho¢ wstepnie odpowiadaly
na kortykoterapig, to jednak w ciagu 5 lat przeisto-
czyty si¢ w zaawansowane widknienie ptuc. Jedyny
mezczyzna w tej grupie nie odczuwal dolegliwosci.
Nieprawidlowy obraz RTG pluc spowodowat podje-
cie diagnostyki i rozpoznanie AZPP.

Dwie ostatnie chore (przyp. 5 i 6) chorowaty od
9 1 6 r.z. Rozpoznanie ustalono w os$rodku specja-
listycznym stosunkowo wczesnie, bo w 13 1 6 rz.
Podjeto wlasciwe postgpowanie- odsunigcie od na-
razenia, a nastgpnie kortykoterapi¢ wlacznie z pro-
ba immunosupresji. Nie zapobieglo to postgpowi
choroby 1 w przyp. 5 wloknienie pluc rozpoznano
w 15 r.z. U obydwu chorych obserwowano okres
stabilizacji (jedna z nich urodzila w tym czasie
troje dzieci, druga-jedno). Tym niemniej proces
postepowat doprowadzajac do koncowego stadium
wioknienia ptuc przed 30 r.z., co w przyp. 5 udo-
wodniono otwarta biopsja ptuca.

Niski wskaznik (§wiadomo$ci) podejrzenia
w kierunku AZPP skojarzony z naktadaniem sig
objawow klinicznych radiologicznych czynnos$cio-
wych wspolnych dla wielu chordb srodmiazszowych
sa prawdopodobna przyczyna rzadkiego rozpozna-
wania AZPP, ktére powinno by¢ uwzgledniane
w diagnostyce rdéznicowej choréb $rodmiazszo-
wych. Antygeny srodowiskowe maja kluczowe zna-
czenie w rozwoju AZPP i musza by¢ uwzglednione
przy zbieraniu wywiadu. Wielu chorych odwiedzito
wielu lekarzy zanim ustalono zwiazek migdzy ob-
jawami, a narazeniem srodowiskowym (5). Taka
sytuacje reprezentuja nasze przypadki 1 i 3. Wiele
problemow diagnostycznych jest spowodowane
faktem, ze nie ma objawow klinicznych, radiolo-
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gicznych czy czynno$ciowych patognomonicznych
dla AZPP. Rutynowe badania laboratoryjne nie
sa pomocne, a wykrycie precypityn jest pomocne
ale nie jest ani swoiste ani czute (2). Podobnie sktad
komoérkowy plynu z plukania oskrzelowo-peche-
rzykowe-go (BAL) jest charakterystyczny ale nie
-swoisty. [ w konicu czas jaki uptynal od narazenia
do czasu wykrycia objawdéw moze by¢ dtugi, a ob-
jawy moga by¢ na tyle subtelne, ze zwiazek migdzy
przyczyna i skutkiem moze by¢ nieuchwytny (5).
Rokowanie w AZPP jest r6zne. Do czynnikow ro-
kowniczych zalicza sig: wiek chorego, czas trwania
narazenia po wystapieniu objawoOw i czas narazenia
do ustalenia rozpoznania. Wielko$¢ narazenia nie
pozwala przewidzie¢ przebiegu choroby, czy proces
samoistnie ustapi czy doprowadzi do widknienia
phuc, niewydolnosci oddechowej i zgonu. Jednakze
tempo narazenia wydaje si¢ by¢ wazne. Chorzy na-
razeni przez dtugi czas na mate ilosci antygenu wy-
kazuja wigksza predylekcje do rozwoju przewlektej
postaci AZPP. Niezaleznie od tych obserwacji, nie
jest pewne, czy charakter narazenia (ostre- wysokie
dawki vs przewlekte- niskie dawki) jest samodziel-
nym (pojedynczym) czynnikiem determinujacym
przebieg choroby. Palce pateczkowate obserwuje sig¢
stosunkowo czg¢sto u chorych na przewlekla postac
AZPP i objaw ten moze by¢ markerem klinicznego
pogorszenia (5). Pigcioro naszych chorych miato
pateczki pateczkowate. Studia nad metabolizmem
kolagenu u chorych na AZPP wykazuja ze progresji
wloknienia towarzyszy zwigkszona synteza kolage-
nu, a co wazniejsze — zmniejszona aktywno$¢ ko-
lagenolityczna (5). U wigkszosci naszych chorych
badanie TKWR uwidocznilo masywne zgrubienia
ophucnej $ciennej, gtownie w szczytach ptuc oraz
ophucnej $rédpiersiowe] sugerujacej nawet proces
rozrostowy S$rodpiersia w przyp. 6. By¢ moze,
ze dodatkowa przestanka do podejrzen o anoma-
liach w metabolizmie kolagenu jest obserwacja,
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ze u 3 sposrdd 5 chorych istniatlo wyrazne boczne
skrzywienie kregostupa piersiowego z nieprawidto-
wa budowa klatki piersiowej (zmniejszenie wymia-
ru strzatkowego wyraznie widoczne na ryc. 7a).

Rokowanie zalezy tez od postgpowania medycz-
nego tzw. zalecenia unikania narazenia czy zastoso-
wania kortykosterydow.

Eliminacja narazenia jest preferowanym postgpo-
waniem. Niestety to najprostsze zalecenie jest najcze-
$Sciej najtrudniejsze do realizacji. Taka sytuacja miata
miejsce u 5 z sze$ciorga naszych chorych. Poza tym
w podostrej i przewleklej postaci AZPP u czgsci cho-
rych dochodzi do progresji mimo unikania naraZenia,
au czgsci choroba nie postgpuje mimo, ze chorzy nie
unikaja ekspozycji. U trzech naszych chorych podje-
to probe kortykoterapii dos¢ wezesnie, co nie spowo-
dowalo zatrzymania postgpu choroby. Coraz wigcej
obserwacji wskazuje, ze chorzy na przewlekta forme¢
AZPP typu choroby hodowcy ptakow zwykle nie
wykazuja poprawy czynnosciowej mimo unikania
narazenia i stosowania leczenia farmakologicznego
(1, 2,3,5,7,8). Kortykosterapia nie ma znaczenia dla
dhugotrwatego rokowania. U czgéci chorych podej-
muje si¢ proby leczenia cyklofosfamidem, azatiopry-
ng lub cyklosporyna (2). Dlugoterminowy wskaznik
$miertelnosci wsrdd chorych na przewlekla postac
AZPP waha sie od 1 do 10% (5).

Whioski

1. AZPP powinno by¢ brane pod uwagg podczas
diagnostyki r6znicowej choréb $rédmiazszo-
wych, zwlaszcza z tendencja do widknienia
w mtodym wieku.

2. Kaszel i dusznos$¢ wysitkowa, a takze objawy
nawracajacych infekcji uktadu oddechowego
moga by¢ pierwszymi objawami AZPP, takze
u dzieci
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Ryc.1  Przyp. 1 Obraz RTG Kkl. piers. w 2 .r.z.. Siateczko- Ryc.2  Przyp.1 Obraz RTG kl.piers. w 19 r.z. Masywne
wate odwngkowe zmiany rozsiane, wneki i1 srodpier- siateczkowate zmiany rozsiane oraz pasmowate za-
sie poszerzone o pozacigganych zarysach cienienia odcinkowe wioknienie, odma optucnowa

Fig. 1 Case 1 PA chest x-ray — 2 years old. Central diffuse lewostronna, esowate skrzywienie kregostupa
reticular changes, hilar and mediastinal widening. Fig.2  Case 1 PA chest x-ray — 19 years old. Massive diffu-

se reticular and linnear opacities — partial fibrosis.
Left sided pneumothorax. S-shaped spinal curvature.

Ryc 3 Przyp.2 Obraz RTG kl.piers. Prawostronna odma
optucnowa, w plucu lewym siateczkowate zmiany
rozsiane, poszerzenie i przemieszczenie w lewo
cienia $rodpiersia

Fig 3 Case 2 PA chest x-ray. Right sided pneumothorax,
diffuse reticular opacities, mediastinal widening
with shiftening to the left
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Przyp 3 Obraz TKWR ptuc. Rozsiane wewnatrzzra-
Ryc 4 Przyp.3 Obraz RTG kl. piers. Obustronne zmiany zikowe guzki, obszary matowej szyby, cechy wiok-

nienia- zmiany siateczkowate i linijne, pogrubienie

rozsiane drobnoguzkowe i pasemkowate miejscami a - ) 1
przegrod migdzyzrazikowych, poszerzenie $wiatta

zlewajace si¢ glownie w polach srodkowych, posze-

rzenie cienia $rodpiersia i wnek _ oskrzeli . _
Fig. 4. Case 3 PA chest x-ray. Diffuse nodular and linear Fig 5. Case 3 HRCT chest scan. Diffuse intralobular nodules,
opacites locally confluent in the middle parts of the ground-glass pattern; nodular and linear shadowing,

interlobular septal thickening, bronchial dilatation
— the feature of fibrosis

lungs, mediastinal and hilar widening

Ryec.6 Przyp.4 Obraz RTG kl. piers. Zgrubienie optucnowe w
szczytach obu pluc, rozsiane zmiany siateczkowate
w platach gérnych odpowiadajace wtoknieniu, po-
szerzenie 1 zniksztalcenie zarysu $rodpiersia i wngk

Fig 6. Case 4 PA Chest x-ray .Bilateral pleural thickening,
diffuse reticular opacities as feature of fibrosis in
the upper parts of the lungs, hilar and mediastinal
widening and retraction

Ryc.7  Przyp.4 Obraz TKWR ptuc.a) znieksztalcony mostek, obustronne zgrubienia optucnowe, zmiany linijne i siateczkowa-
te z rozstrzeniami oskrzeli z pociagania i pecherze rozedmy- wtdknienie w szczytach; b) podobne, mniej zawansowane
zmiany z obszarami matowej szyby w polach dolnych

Fig. 7 HRCT. (a) Bilateral pleural thickening, reticular and linear opacities with bronchial dilatation (retraction), emphysema-
tous bullas — fibrosis in the upper parts; (b) similar but less advanced changes with ground-glass opacities in the lower
parts.
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