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Combined pulmonary fibrosis and emphysema — case report
and literature review

Abstract

We describe the case of a 61-year-old male patient, in which the search for the cause of chronic respiratory failure, severe
pulmonary hypertension and secondary erythrocytosis resulted in the diagnosis of combined pulmonary fibrosis and emphysema
(CPFE). This is a unique, recently characterised syndrome with upper-lobe emphysema and pulmonary fibrosis of the lower lungs.
The cause is unknown, but one of the main risk factors remains smoking. The patient was a heavy smoker (over 40 pack-years). He
complained of dyspnoea on exertion and cough. Physical examination revealed basal crackles and cyanosis. The patient had
severe reduction in diffusing capacity, out of proportion to his lung volumes (DLCO 27% of predicted value, FEV1 2.951(100%), FVC
4.411(118%), FEV1/FVC (66%). The blood gas showed hypoxemia (p02 37 mm Hg), hypocapnia and respiratory alkalosis. The
diagnosis was based on chest computer tomography, which revealed upper lobe emphysema and lower lobe ground glass
changes and honeycombing. Severe pulmonary hypertension (SPAP 80 mm Hg) was confirmed by echocardiography and right
cardiac catherisation. The patient received long-term oxygentherapy, inhaled corticosteroid and Ca-blocker.
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Streszczenie

Przedstawiamy przypadek 61-letniego mezczyzny, u ktdrego poszukiwanie przyczyny przewlekiej niewydolno$ci oddechowej,
cigzkiego nadcis$nienia ptucnego i wtdrnej erytrocytozy doprowadzito do rozpoznania widknienia i rozedmy ptuc (CPFE). CPFE to
rzadko opisywane schorzenie, charakteryzujace sie wspdtistnieniem widknienia dolnych i rozedmy gérnych ptatéw pluc.
Przyczyna choroby jest nieznana, jednak jednym z zasadniczych czynnikéw ryzyka pozostaje palenie papieroséw — w opisa-
nym przypadku chory palit przez ponad 40 lat paczke papieroséw dziennie. Pacjent skarzyt sie na postepujaca dusznosé i kaszel.
W badaniu fizykalnym stwierdzono trzeszczenia u podstawy pluc i sinice. Wykazano znacznie obnizong pojemno$¢ dyfuzyjng
ptuc dla tlenku wegla (27% warto$ci naleznej) przy niewielkich odchyleniach w badaniu spirometrycznym: FEV,/FVC 66%, FEV,
2,951(100% w.n.), FVC 4,41 1(118%). Gazometria ujawnita hipoksemie (p02 37 mm Hg), hipokapnig i alkaloze oddechowa.
Rozpoznanie ustalono na podstawie tomografii komputerowej (TK) klatki piersiowej, dzigki ktdrej stwierdzono rozedme
gérnych ptatéw ptuc pod postacig mlecznej szyby z niewielkimi obszarami plastra miodu w ptatach dolnych. Na podstawie
badania echokardiograficznego, a nastepnie cewnikowania serca zdiagnozowano cigzkie nadci$nienie ptucne (SPAP 80 mm Hg).
W terapii stosowano glikokortykosteroid wziewny, domowa tlenoterapig i bloker kanatu wapniowego.

Stowa kluczowe: wspdtistnienie widknienia i rozedmy ptuc, nadcisnienie ptucne, przewlekia niewydolno$¢ oddechowa
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Wprowadzenie

Wspolistnienie widknienia i rozedmy ptuc
(CPFE, combined pulmonary fibrosis and emphy-
sema) jest rzadko opisywanym schorzeniem. Na
jednoczesne wystepowanie wiéknienia i rozedmy
pluc zwrécono uwage w pierwszej potowie lat 90.
ubieglego stulecia, jednak poczgtkowo uwazano,
ze ma ono charakter przypadkowy [1, 2]. Dopiero
w ostatnich latach zaczeto to traktowac jako od-
rebna jednostke chorobowa. Wiadomosci na temat
CPFE pochodza obecnie gtéwnie z opisu serii przy-
padkéw [3-6].

Opublikowana w 2005 roku przez Cottina
i wsp. retrospektywna analiza obrazu klinicznego
chorych, u ktérych tomografia komputerowa (TK)
wykazywala wspélistnienie wiéknienia dolnych i ro-
zedmy gérnych czesci pluc, pozwolita na wyréznie-
nie charakterystycznych cech tego zespotu chorobo-
wego. Zaliczono do niego — poza wymienionymi
zmianami radiologicznymi, widocznymi w TK — za-
burzenia gazometryczne przy nieznacznie ograniczo-
nych rezerwach wentylacyjnych, czeste wystepowa-
nie nadci$nienia ptucnego i zle rokowanie. Od tej
pory zaczeto tez uzywac okreslenia CPFE [5, 6].

CPFE dotyczy gtéwnie mezczyzn w wieku oko-
o 65 lat (w pracy Cottina i wsp. wéréd 61 badanych
znalazla sie tylko 1 kobieta) [5]. Sa to zazwyczaj
wieloletni palacze papierosow, czesto wiecej niz
40 paczkolat [6].

Chorzy skarza sie gléwnie na dusznos¢ i ka-
szel. W badaniu fizykalnym stwierdza sie zazwy-
czaj zmiany ostuchowe w postaci trzeszczen
u podstawy pluc (w 87% przypadkéw) lub — rza-
dziej — $wistéw (13%). U czesci chorych wyste-
puja palce pateczkowate (43%) [5].

Badania spirometryczne wypadaja najczesciej
prawidtowo lub wykazuja nieznaczne zaburzenia
czynnosci wentylacyjnej typu obturacyjnego lub
restrykcyjnego. Charakterystyczne dla opisywane-
go schorzenia jest znaczne obnizenie pojemnosci
dyfuzyjnej pluc przy nieznacznym ograniczeniu
rezerw wentylacyjnych. Badanie gazometryczne
ujawnia zazwyczaj hipoksemiczng niewydolnosé
oddechowg [3-6].

W chwili rozpoznania u 47% pacjentow
stwierdza sie nadci$nienie plucne, jednak w mia-
re postepu choroby nadciénienie ptucne rozwija sie
u kolejnych oséb [3, 5, 6].

Podstawg rozpoznania jest przede wszystkim
obraz radiologiczny w TK, charakteryzujacy sie
wspoblistnieniem rozedmy platéow gérnych i cech
wldknienia w platach dolnych pluc pod postacia
obrazu mlecznej szyby, plastra miodu czy rozstrze-
ni oskrzeli z pociagania [3-6].

Przedstawiamy opis przypadku, w ktérym
poszukiwanie przyczyn przewleklej hipoksemii,
wtérnej erytrocytozy i nadci$nienia ptucnego do-
prowadzilo do rozpoznania CPFE.

Opis przypadku

Pacjent lat 61, z zawodu mechanik samocho-
dowy, byly wieloletni palacz papieroséw (1 pacz-
ka dziennie przez 40 lat, od 6 lat nie pali), skarzyt
sie na duszno$¢ wysitkowsq, na ktéra zwrécit uwa-
ge okoto 5 lat temu. Jednak w ciagu 6 miesiecy
poprzedzajacych przyjecie do Kliniki Pulmonolo-
gii i Nowotworéw Pluc Akademii Medycznej we
Wroctawiu duszno$é u chorego znacznie sie nasi-
lita i pojawiata sie takze przy wykonywaniu co-
dziennych czynnosci. Ponadto chory skarzyt sie na
kaszel ze skapym wykrztuszaniem §luzowej plwo-
ciny. Od kilku lat byt leczony z powodu nadcisnie-
nia tetniczego krwi i dny moczanowe;j.

Pacjent byt kilkakrotnie hospitalizowany
w szpitalu w miejscu zamieszkania, gdzie stwier-
dzono poliglobulie (Hb 20,4 g/dl), hipoksemiczna
niewydolno$¢ oddechowa (saturacja 75-81%) oraz
nadci$nienie ptucne. U chorego przeprowadzono
facznie trzy upusty krwi. W wykonanej trepano-
biopsji szpiku nie obserwowano zaburzen hema-
tologicznych, a oznaczony poziom erytropoetyny
byt prawidtowy (25,1 mU/ml). Wysunieto podej-
rzenie przewleklej zatorowosci plucnej, ktére wy-
kluczono na podstawie badania TK naczyniowej,
badania przeplywéw w konczynach dolnych me-
toda Dopplera oraz poziomu D-dimeréw.

Ze wzgledu na chrapanie, otylos¢, przewlekly
hipoksemie, wtérng erytrocytoze i nadci$nienie
plucne, czyli objawy, ktére mogly sugerowaé wy-
stepowanie znacznie nasilonych zaburzen odde-
chowych w czasie snu, skierowano chorego do
Kliniki Pulmonologii i Nowotworéw Pluc we Wro-
clawiu w celu przeprowadzenia badan polisomno-
graficznych.

Przy przyjeciu do kliniki chory byl w stanie
og6lnym $rednio ciezkim. Stwierdzono otylosé
(BMI 34), pojedyncze trzeszczenia u podstawy
pluc, sinice centralng i zylaki koficzyn dolnych.
Chory podawal w wywiadzie niewielka sennos¢
dzienna (4 pkt w skali Epworth). W przeprowadzo-
nym pelnym badaniu polisomnograficznym nie
stwierdzono wystepowania zaburzen oddecho-
wych RDI = 0/godz. (wskaznik zaburzen oddecho-
wych). Pozwolilo to na wykluczenie zespolu bez-
dechu s$rédsennego. Obserwowano jednak state
utrzymywanie sie wysycenia krwi tetniczej tlenem
w granicach 80% zar6wno w czasie snu, jak i czu-
wania. Badanie gazometryczne ujawnilo znaczna
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Rycina 1. Zdjecie klatki piersiowej — opis w tek$cie

Figure 1. Chest X-ray — description in text

hipoksemie (pO2 37,4 mm Hg) z hipokapnia (pCO2
30,9 mm Hg) i niewyréwnana zasadowice odde-
chowa (pH 7,46). W czasie pobytu w klinice stoso-
wano stala tlenoterapie. Obserwowano wzrost pO2
do 51-55 mm Hg oraz normalizacje pozostalych
parametrow gazometrycznych. W badaniu spiro-
metrycznym stwierdzono upos$ledzenie wentylacji
typu obturacyjnego matego stopnia: FEV,/FVC
66%, FEV, 2,95 1 (100% w.n.), FVC 4,41 1 (118%
w.n.) przy ujemnej probie rozkurczowej (wzrost
FEV, o 6%). Zwrécono réwniez uwage na znacz-
nie obnizona pojemnos¢ dyfuzyjna ptuc dla tlen-
ku wegla (2,36 mmol/min/kPa — 27% w.n.).

Badanie RTG klatki piersiowej wykazato w srod-
kowych i dolnych polach plucnych przymglenie
i zageszczenia drobnoplamiste zlewajace sie (ryc. 1).

Tomografia komputerowa klatki piersiowej
ujawnita w dolnych ptatach obu ptuc obszary
zmniejszonej powietrzno$ci pecherzykéw pluc-
nych o charakterze mlecznej szyby z towarzysza-
cymi rozstrzeniami oskrzeli z pociggania i niewiel-
kimi obszarami o typie plastra miodu (ryc. 2).
W goérnych czesciach ptuc uwidoczniono nasilone
zmiany rozedmowe o charakterze gtéwnie rozedmy
pecherzowej (ryc. 3). Badanie echokardiograficz-
ne potwierdzilo znaczne nadci$nienie ptucne
(SPAP 80 mm Hg).

W trakcie pobytu w klinice podjeto prébe prze-
prowadzenia bronchofiberoskopii, ale podczas
wprowadzania brochoskopu obserwowano glebo-
kie desaturacje, dlatego odstapiono od zabiegu.

W wielokrotnych badaniach cytologicznych
plwociny nie znaleziono komérek nowotworo-
wych. Z posiewu plwociny wyhodowano flore pa-
tologiczna i zastosowano antybiotyk, zgodnie
z wynikiem lekowrazliwosci. W badaniach dodat-

Rycina 2. Tomografia klatki piersiowej — obszar mlecznej szyby
i niewielkie obszary plastra miodu w ptatach dolnych

Figure 2. Chest computer tomography ground glass opacities and
a little honey — combing in lower lobes

Rycina 3. Tomografia klatki piersiowej — rozedma gémych ptatéw ptuc

Figure 3. Chest computer tomography upper lobe emphysema

kowych nie stwierdzono przeciwcial pANCA
i cANCA, czynnika reumatoidalnego (RF) ani prze-
ciwcial anty-HIV.

Biorac pod uwage caloksztalt obrazu klinicz-
nego i radiologicznego, rozpoznano u chorego opi-
sywane w literaturze wspoétistnienie rozedmy
i wiéknienia pluc (CPFE). W terapii zastosowano
glikokortykosteroid wziewny.
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Pacjenta skierowano na oddzial kardiologii,
gdzie echokardiograficznie potwierdzono wysokie
nadci$nienie ptucne (cisnienie skurczowe w tetni-
cy ptucnej wedtug wzoru Bernoulliego 77 mm Hg)
oraz wykazano rozstrzenie prawych jam serca
z przecigzeniem objetoSciowym prawej komory
i duza niedomykalno$cia zastawki tr6jdzielnej. Pa-
cjenta zakwalifikowano do wykonania badan he-
modynamicznych i proby wazodylatacyjnej, ktére
ujawnily srednie ci$nienie w tetnicy plucnej
(52 mm Hg) i dodatni wynik préby z wazodylata-
torem — $rednie ci$nienie w tetnicy ptucnej spa-
dto do 40 mm Hg, a rzut minutowy serca wzrést.
Bioragc pod uwage, ze chory znajdowal sie w kla-
sie II wedlug skali Nowojorskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (NYHA, New York Heart Associa-
tion), zdecydowano sie na podjecie leczenia bloke-
rem kanalu wapniowego w dawkach wzrastajacych.

Omdwienie

CPFE jest stosukowo mato poznanym schorze-
niem. W dostepnej nam literaturze polskojezycz-
nej nie znalezliSmy opisu przypadku tej choroby.
Czes¢ badaczy, w tym poczatkowo takze autorzy
ponizszej pracy, staneta wobec watpliwosci, czy
mamy do czynienia rzeczywiScie z nowg odmienna
jednostka chorobows, czy jest to tylko przypadko-
we wspolistnienie cech klinicznych dwéch choréb.
Jednak przedstawione opisy przypadkéw, w tym
gléwnie badania na wiekszych grupach chorych
wskazujg na liczne cechy wyraznie odrézniajace
to schorzenie [1-6].

Badanie TK stanowi podstawe rozpoznania,
nalezy jednak zdawaé sobie sprawe z trudnosci
w interpretacji obrazu radiologicznego. Cottin i wsp.,
aby zobiektywizowa¢ opisy, poddali kazde bada-
nie tomograficzne ocenie dwdch niezaleznych eks-
pertéw, ktérych nie poinformowano o danych kli-
nicznych [5].

W diagnostyce r6znicowej nalezy bra¢ pod
uwage wiele choréb §r6dmigzszowych ptuc, w kté-
rych mozna stwierdzi¢ zaré6wno objawy rozedmy,
jak i wi6knienia pluc.

W pierwszej kolejnosci nalezatoby rozwazyé
samoistne wiéknienie ptuc (SWP), bedace klinicz-
nym odpowiednikiem zwyklego srédmigzszowego
wldknienienia ptuc (UIP). Niektérzy badacze su-
geruja nawet, ze CPFE mozna traktowaé jako po-
sta¢ zwyklego zapalenia srédmigzszowego (UIP,
usual interstitial pneumonia) [7]. W samoistnym
wléknieniu srédmigzszowym pluc zmiany domi-
nujg w przypodstawnych partiach pluc. Obserwuje
sie pogrubienie przegrod miedzypecherzykowych
i miedzyzrazikowych, co tworzy obraz siateczki.

Mozna stwierdzi¢ takze zmiany o charakterze
mlecznej szyby, ale nigdy nie sg one dominujace
w SWP. Wielu badaczy uwaza, ze zmiany o cha-
rakterze mlecznej szyby wskazuja na obecnosc
czynnego zapalenia i moga by¢ potencjalnie odwra-
calne dzieki odpowiedniemu leczeniu [8, 9].
W miare postepu choroby pojawia sie coraz wie-
cej obszaré6w o charakterze plastra miodu i roz-
strzeni oskrzeli z pociggania. Charakterystyczne sa
zmniejszenie objetoéci pél plucnych i wysokie
ustawienia przepony. Czasem zmianom siateczko-
wym i o charakterze plastra miodu moga towarzy-
szy¢ duze torbiele i pecherze rozedmowe — wow-
czas objeto$¢ ptuc moze by¢ prawidtowa lub na-
wet zwiekszona [9].

W IV stadium sarkoidozy w fazie zaawanso-
wanego wléknienia obserwuje sie¢ miedzy innymi
obraz plastra miodu i rozstrzenie oskrzeli z pocig-
gania, a obszary wolne od wldknienia sg nadmier-
nie upowietrzone, czesto tez uwidocznione sg ol-
brzymie pecherze rozedmowe. Jednak w sarkoido-
zie zmiany lokalizujg sie gtéwnie w srodkowych
i gérnych polach ptucnych [9].

W opisanym przypadku dominowaty w polach
dolnych obszary o charakterze mlecznej szyby,
z niewielkimi tylko obszarami plastra miodu.
W doniesieniach z literatury opisywano w dolnych
partiach pluc wystepowanie zar6wno obrazu
mlecznej szyby, plastra miodu, jak i rozstrzeni
oskrzeli z pociggania, ponadto zmiany te wystepo-
waly najczesciej jednoczasowo [3—6]. Cottin i wsp.
opisali wystepowanie obrazu plastra miodu u 95%
pacjentéw, mlecznej szyby u 66%, a zmian o cha-
rakterze siateczki — u 87%. Podkreslali przy tym,
ze w CPFE obraz matowej szyby wystepuje znacz-
nie cze$ciej niz w samoistnym wiéknieniu ptuc [6].
Jankowich u 2 sposréd 10 opisanych chorych
z CPFE obserwowal tylko zmiany o charakterze
mlecznej szyby w dolnych ptatach ptuc [4].

Do choro6b z przewaga obrazu matowej szyby
w TK zalicza sie: alergiczne zapalenie pecherzy-
kow plucnych (AZPP), proteinoze pecherzykow
plucnych, ostre sr6dmiazszowe zapalenie pluc,
zluszczajace §rédmiagzszowe zapalenie pluc oraz sa-
moistna hemosyderoze ptucna i inne krwawienia pe-
cherzykowe. Szczegdblnie trudne moze by¢ réznico-
wanie z AZPP, w przypadku ktérego zmiany roze-
dmowe opisywano w okoto potowie przypadkéw [9].

Dodatkowo wlasciwe rozpoznanie CPFE moze
utrudniac fakt, ze zmiany radiologiczne w postaci
rozedmy i wléknienia nie pojawiaja sie jednocze-
$nie. Cottin i wsp. u 50% chorych opisali jedno-
czasowe wystepowanie rozedmy i widknienia.
Z kolei w 25% przypadkéw cechy rozedmy wyprze-
dzaly zmiany wldkniste $srednio o prawie 5 lat.
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Zdecydowanie rzadziej opisywano odwrotne zja-
wisko, czyli pojawienie sie najpierw wiéknienia,
a potem rozedmy [5].

Czas od pierwszych objawéw do rozpoznania
jest zazwyczaj dlugi — érednio 2,3 roku, ale opi-
sywano nawet przypadki, w ktérych czas ten wy-
nosit 19 lat [5].

Ze wzgledu na stan og6lny nie udalo sie, w opi-
sywanym przypadku, przeprowadzi¢ bronchofibero-
skopii i pobra¢ materiatu do badania histopatologicz-
nego ani nie zdecydowano sie na zakwalifikowanie
chorego do otwartej biopsji pluca. Ponadto mielismy
na uwadze, ze badanie histopatologiczne nie jest
badaniem rozstrzygajacym o rozpoznawaniu CPFE.
W przypadkach znanych z literatury najczesciej opi-
sywano zmiany o typie UIP, ale stwierdzano takze
zluszczajace zapalenie §r6dmiazszowe (DIP, des-
quamative interstitial pneumonia), organizujgce sie
zapalenie ptuc (OP, organising pneumonia) lub nie-
sklasyfikowane wtéknienie [4-6].

Nadciénienie plucne (PH) jest jednym z zasad-
niczych objawéw CPFE i zarazem niekorzystnym
czynnikiem rokowniczym w tej chorobie [3, 5, 6].

Problem nadci$nienia plucnego jest dobrze
znany w innych §r6dmigzszowych chorobach ptuc
[10, 11]. Nadciénienie ptucne stwierdza sie u 25%
chorych z zaawansowanymi chorobami ptuc
iu 28% z zaawansowang sarkoidoza. Wedtug aktu-
alnej klasyfikacji ustalonej w 2003 roku na III Swia-
towym Sympozjum Poswieconym Nadci$nieniu
Plucnemu w Wenecji (III World Symposium on
Pulmonary Arterial Hypertension) nadci$nienie
plucne w chorobach $rédmigzszowych pluc
w wiekszosci przypadkéw zalicza sie do grupy 3.2,
a jedynie w przypadku sarkoidozy i rzadko spoty-
kanych choréb (histocytoza, limfangiomiomatoza)
do grupy 5 [10]. Jednak w CPFE nadci$nienie ptuc-
ne wystepuje prawie u potowy chorych, czyli cze-
$ciej niz w samoistnym wiéknieniu ptuc czy w prze-
wlektej obturacyjnej chorobie ptuc (POChP) [5].

Obserwacje dotyczace PH poczynione w SWP
sa niezwykle zblizone do tych w CPFE. W obu cho-
robach wykazano, ze wystepowanie PH wiaze sie
z niskim wskaznikiem transferu dla tlenku wegla
(DLCO) i koniecznos$cig stosowania tlenoterapii
[5, 11]. W samoistnym wiéknieniu ptuc PH wystepu-
je dwukrotnie czesciej u chorych z DLCO < 30%,
bo az u 56,4%, a u 28,6% pacjentow z DLCO
> 30%. Nathan i wsp. poczynili interesujace obser-
wacje, ze nadciénienie plucne jest czestsze i ciez-
sze u chorych z FVC > 70% wartosci naleznej niz
u pacjentow z FVC < 40% (wykazano trend) [12].
W wiekszosci choréb §rodmiazszowych ptuc po-
dobnie jak w CPFE nadci$nienie ptucne jest nie-
korzystnym czynnikiem rokowniczym [10, 11].

W SWP 5-letnie przezycie wynosi 62,2% u chorych
bez PH, a 16,7% — u pacjentéw z PH [13]. Ponad-
to u pacjentéw z twardzing uktadowa zaobserwo-
wano wyrazny zwigzek rozwoju nadci$nienia ptuc-
nego z wiekiem i wykazano 52-procentowy wzrost
ryzyka jego wystapienia z kazda dekada zycia [14].

Do nadciénienia ptucnego moze dojs¢ takze
w przebiegu zespotu obturacyjnego bezdechu sréd-
sennego (OBS), zwlaszcza w wypadku wspélistnie-
jacej POChP [15]. Ponadto wtérna erytrocytoza,
mogaca réwniez by¢ objawem zespolu bezdechu
s§rédsennego, nasila pH. W tych przypadkach
stwierdza sie zwykle bardzo liczne bezdechy, po-
wodujgce skrajng desaturacje krwi tetniczej w cza-
sie snu, a w czasie czuwania utrzymuje sie prze-
wlekla hipowentylacja pecherzykowa [16]. A za-
tem wspdlistnienie otylosci, nadci$nienia ptucne-
go i wtérnej erytrocytozy, u chorego, u ktérego
stwierdzano chrapanie, w pelni uzasadniato skie-
rowanie go na badania polisomnograficzne.

Na trudnosci diagnostyczne w przypadku
CPFE sktada sie wiele odchylenh w badaniach do-
datkowych krwi, nasuwajacych podejrzenie in-
nych schorzeni o podlozu autoimmunologicznym.
Jednak oznaczenia te przeprowadzano tylko u cze-
$ci chorych z CPFE, co utrudnia rzeczywistg oce-
ne czestosci ich wystepowania. Przeciwciata prze-
ciwjadrowe stwierdzono u 17 sposéréd 44 badanych
(39%), krazace kompleksy immunologiczne
u 6 sposréd 20 badanych, a przeciwciala antyneu-
trofilowe u 4 sposréd 35 badanych [5]. W prezento-
wanym przez nas przypadku nie stwierdzono zad-
nego z powyzszych zaburzefi immunologicznych.

Nieznane jest leczenie przyczynowe — biorgc
pod uwage do$wiadczenia z zastosowaniem gliko-
kortykosteroidéw w terapii SWP, podejmuje sie
préby leczenia sterydami podawanymi zar6wno
doustnie, jak i wziewnie. Cottin i wsp. podaja, ze
sterydy doustne w dawce 0,5 mg prednisonu dzien-
nie zastosowano u 30 pacjentéw (50%), z czego
u 13 chorych terapie te uzupelniono lekami immu-
nosupresyjnymi, a u 14 chorych zastosowano jesz-
cze leczenie sterydami wziewnymi. Jednak zaled-
wie u 5 chorych stwierdzono poprawe po leczeniu.
U 49% pacjentéw zastosowano domowa tlenotera-
pie. W kilku przypadkach przeprowadzono trans-
plantacje ptuc [3, 5].

Rokowanie w CPFE pozostaje niekorzystne —
$redni czas przezycia od diagnozy to nieco ponad
3 lata.

Przyczyny i patogeneza schorzenia pozostaja
niejasne. Wszyscy autorzy wyraznie podkreslaja
zwiazek choroby z wieloletnim paleniem papiero-
s6w [3, 4, 5, 17]. Pojawiaja sie takze doniesienia
wskazujace na wplyw narazenia srodowiskowego,
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gléwnie nawozéw sztucznych na rozwéj CPFE,
zwlaszcza w polaczeniu z paleniem papieroséw
[17]. Prace do$swiadczalne na zwierzetach rzucity
calkiem nowe $wiatlo na patogeneze tej choroby.
Lundblad i wsp. odkryli, Ze u transgenicznych my-
szy z nadekspresja TNF-a (czynnik martwicy guza,
tumor necrosis factor) w ptucach dochodzi do jed-
noczesnego rozwoju rozedmy i wiéknienia [18], co
nasuwa podejrzenie, ze TNF-a moze odgrywac zna-
czaca role w patomechanizmie choroby.

Celem pracy bylo zwrécenie uwagi na wspoét-
istnienie wiéknienia i rozedmy ptuc jako potencjal-
nej przyczyny przewleklej niewydolnosci odde-
chowej, nadcisnienia plucnego i wtérnej erytrocy-
tozy oraz zwigzanych z tym schorzeniem trudno-
sci diagnostycznych i terapeutycznych.
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