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Streszczenie

Pierwotny naczyniakomigsak piuc jest rzadko spotykanym nowotworem wystepujagcym w naczyniach tetniczych i zylnych ptuc. Cho-
roba charakteryzuje sie gwattownym przebiegiem i zlym rokowaniem. Ze wzgledu na niecharakterystyczne objawy kliniczne i obraz
radiologiczny rozpoznanie jest trudne, a jego podstawe stanowi badanie histopatologiczne bioptatéw lub materiatu resekcyjnego.
W pracy zaprezentowano przypadek 70-letniego mezczyzny, palacza tytoniu, u ktérego gtéwnym objawem choroby byto niewielkie,
wystepujace od 2 miesigcy krwioplucie. W tomografii komputerowe;j klatki piersiowej uwidoczniono zmiany guzkowe w migzszu
pluc z towarzyszacym obszarem typu ,matowej szyby”. Z uwagi na fakt, ze badanie bioptatéw pobranych w trakcie bronchoskopii
nie pozwolifo na ustalenie ostatecznego rozpoznania, konieczne byto wykonanie wideotorakoskopii z biopsjg opfucnej i ptuca. Wynik
badania histopatologicznego wykazat obecnos¢ utkania naczyniakomigsaka. Wyniki dodatkowych badan obrazowych nie potwierdzity
dodatkowych pozaptucnych ognisk choroby i ostatecznie rozpoznano pierwotnego naczyniakomigsaka ptuc. Chory zmart trzy miesiace
po pojawieniu sig pierwszych objawéw choroby. Przedstawiony opis przypadku zwraca uwage na konieczno$¢ uwzglednienia pierwot-
nego naczyniakomigsaka ptuc w diagnostyce réznicowej przyczyn krwioplucia u chorego z obecnoscig zmian guzkowych w ptucach.

Stowa kluczowe: naczyniakomiesak, pierwotny naczyniakomiesak ptuc, krwioplucie, spontaniczny krwiak optucnej, guz ptuca

Opis przypadku

Siedemdziesigcioletni mezczyzna, czynnie
palacy tyton (w wywiadach okoto 50 paczkolat
palenia papieroséw) zostat skierowany do kliniki
autor6w niniejszej pracy z jednego z miejskich
szpitali w styczniu 2016 roku, z powodu krwio-
plucia utrzymujacego sig od okoto 2 miesiecy; ob-
jetos¢ wykrztuszanej krwi chory oceniat na okolo
15 ml/dobe. Pacjent zgtaszat takze utrate okoto
3 kg masy ciala w ciggu ostatniego miesiaca, og6lne
ostabienie i nawracajace umiarkowane krwawienie
znosa. Z choréb wspoétistniejacych podawat rozpo-
znane okoto 10 lat wczesniej nadci$nienie tetnicze
oraz przewlekle zapalenie zatok przynosowych.
W przeszlosci chory przeby! ponadto implantacje

protezy naczyniowej do tetniaka aorty brzusznej
oraz przezcewkowgq resekcje gruczotu krokowego
z powodu tagodnego przerostu. W radiogramie
klatki piersiowej wykonanym podczas wcze-
$niejszej hospitalizacji uwidoczniono dwa guzki
w dolnym ptacie lewego ptuca. Wynik tomografii
komputerowej (TK) klatki piersiowej potwierdzit
obecno$¢ guzkowych zmian otoczonych obszarami
typu matowej szyby (objaw halo).

W chwili przyjecia do kliniki stan ogélny
chorego byt dobry. Parametry zyciowe miescity sie
w granicach normy: ci$nienie tetnicze wynosilo
120/80 mm Hg, czestosé uderzen serca na minute
80, wysycenie hemoglobiny krwi tetniczej tlenem
mierzone pulsoksymetrem w trakcie oddychania
powietrzem wynosito 93%. Z istotnych odchylen
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Rycina 1. Radiogram klatki piersiowej (projekcja PA) wykonany przy
przyjeciu do szpitala. Widoczny jest duzy obszar zageszczen migzszo-
wych w dolnym polu lewego pluca oraz kilka stabo odgraniczonych
guzkéw w obwodowych czesciach obu ptuc

w badaniu przedmiotowym stwierdzono osta-
bienie drzenia piersiowego, sttumienie odgtosu
opukowego i $ciszenie szmeru pecherzykowego
nad dolnym polem lewego ptuca.

W wynikach badan laboratoryjnych stwier-
dzono niedokrwisto§¢ normocytarng (stezenie
hemoglobiny 9,5 g/dl), podwyzszong liczbe bia-
lych krwinek (WBC, white blood cells) we krwi
obwodowej (13700/ul) i podwyzszone stezenie
biatka C-reaktywnego (CRP, C-reactive protein)
w surowicy krwi (116,8 mg/l). W badaniu RTG
klatki piersiowej ujawniono rozlegle zacienienia
w dolnym polu lewego ptuca. Stwierdzono takze
kilka stabo odgraniczonych guzkéw w obwodo-
wych czesciach obu ptuc (ryc. 1). W tomografii
klatki piersiowej potwierdzono obecno$é guzko-
wych zmian umiejscowionych podoptucnowo z to-
warzyszacymi nieregularnymi zacienieniami typu
matowej szyby (objaw ,halo”). Nie stwierdzono
obecnosci materialu zatorowego w naczyniach ptu-
cnych ani powiekszenia srédpiersiowych wezléw
chtonnych (ryc. 2). Tomografia komputerowa zatok
przynosowych uwidocznita nieznaczne zgrubienie
blony §luzowej zatok z obecnoscig matych poli-
poéw w zatokach szczekowych i sitowych. Obraz
ultrasonograficzny narzadéw jamy brzusznej
byl prawidlowy. Istotnych nieprawidlowosci nie
stwierdzono réwniez w badaniu echokardiograficz-
nym serca. Podczas badania endoskopowego jamy
nosowej i zatok nie wykryto istotnych odchylen
i nie uwidoczniono zrédta krwawienia.
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W diagnostyce réznicowej uwzgledniono
miedzy innymi ziarniniakowato$¢ z zapaleniem
naczyn. Dlatego oznaczono miano przeciwciat
przeciw cytoplazmie neutrofilow (ANCA, anti-
neutrophil cytoplasmic antibodies) w surowicy
krwi. Zar6wno miano ANCA, jak i przeciwciatl
przeciwjadrowych (ANA, anti-nuclear antibodies)
miescilo sie jednak w granicach normy. Nastep-
nym krokiem w procesie diagnostycznym byla
bronchofiberoskopia, w trakcie ktérej stwierdzono
obecnosé¢ swiezej krwi w centralnych i obwodo-
wych drogach oddechowych. Po odessaniu krwi
i przeptukaniu oskrzeli nie znaleziono w ich
Swietle zmian mogacych by¢ Zrédlem krwawie-
nia. Zwiekszanie sie domieszki krwi w kolejnych
porcjach plynu odsysanego z oskrzeli podczas
plukania oskrzelowo-pgcherzykowego (BAL,
bronchoalveolar lavage) wskazywalo na krwa-
wienie pecherzykowe. Podczas bronchoskopii
wykonano takze przezoskrzelowg biopsje dolnego
plata lewego ptuca. W badaniu histopatologicz-
nym wycinkéw wykazano obecnos¢ nieswoistego
stanu zapalnego z niewielkim §r6dmigzszowym
wléknieniem pluc, nie stwierdzono zmian o cha-
rakterze nowotworowym. Wyniki badan mikro-
biologicznych ptynu uzyskanego podczas BAL
w kierunku zakazenia bakteryjnego, grzybiczego,
w tym oznaczenie stezenia galaktomannanu
(zakazenie Aspergillus), a takze bakterioskopia
bezposrednia oraz badanie technikg PCR w po-
szukiwaniu materialu genetycznego pratka gruz-
licy byly ujemne.

W trakcie czternastodniowego pobytu w Kli-
nice zaobserwowano kilkukrotne zwigkszenie
cieploty ciala do 38,5°C. Stezenie prokalcytoni-
ny w surowicy miescito sie w granicach normy,
a w posiewie krwi nie stwierdzono wzrostu
drobnoustrojéw. W kolejnym radiogramie klatki
piersiowej obserwowano zwiekszenie sie obje-
toéci ptynu w lewej optucnej, nie obserwowano
natomiast §wiezych zageszczen w miazszu pluc.
Chorego nie zakwalifikowano do toracentezy,
poniewaz przezklatkowe USG ujawnilo hipe-
rechogeniczny obszar odpowiadajacy wieloko-
morowemu zbiornikowi z licznymi drobnymi
przestrzeniami ptynowymi. Ze wzgledu na obni-
zenie stezenia hemoglobiny we krwi do 8,1 g/dl
choremu przetoczono 5 jednostek koncentratu
krwinek czerwonych.

Z uwagi na brak rozpoznania histopato-
logicznego zmian w plucach oraz przyczyny
krwawienia wewnatrzpecherzykowego, chorego
zakwalifikowano do wideotorakoskopii (VATS,
video assisted thoracic surgery) z biopsja plu-
ca i optucnej. Podczas zabiegu z lewej jamy
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Rycina 2. Tomografia klatki piersiowej — na 4 skanach wykonanych na réznych poziomach przedstawiono zmiany guzkowe w podoptucnowych
obszarach obydwu ptuc. Guzki otoczone sg nieregularnymi obszarami o charakterze mlecznej szyby szkia (objaw ,halo”). W dolnej czesci lewego
ptuca widoczny jest duzy obszar zageszczen o charakterze mlecznej szyby z widocznym pogrubieniem przegréd migdzyzrazikowych odpowiadajacy

obszarom krwawienia pecherzykowego

oplucnej ewakuowano 800 ml krwawego wysieku.
Srédoperacyjnie stwierdzono znacznie pogrubia-
ta i nadmiernie unaczyniong optucna $cienng
i trzewna lewej jamy oplucnej oraz obecnosé
skrzepéw, niedodme i obszary martwicy lewego
pluca. Do analizy histopatologicznej pobrano
prébki optucnej éciennej oraz fragment dolnego
plata lewego ptuca.

Badanie mikroskopowe prébek z oplucne;j
uwidocznito duzg liczbe martwiczych zmian
zmieszanych ze skrzepami i komérkami nowotwo-
rowymi. Z kolei prébki pobrane z pluca wykazaty
nowotworowy naciek w optucnej trzewnej i pod-
oplucnowych obszarach migzszu. Komérki byty
duze, nabtonkowate, cechowaty sie nietypowymi
wielokatnymi jadrami i kwasochlonnymi jgderka-
mi, z duza liczba figur mitotycznych, a niektére
z nich mialy atypowy charakter. Komérki nowo-
tworowe nie tworzyly zorganizowanych struktur.
W migzszu ptuc komérki nowotworowe naciekaty
nie tylko przegrody miedzypecherzykowe, lecz
wraz z erytrocytami, wiéknikowym wysigkiem
i licznymi makrofagami obtadowanymi hemosy-
deryng wypeltnialy takze §wiatto pecherzykow.
Badanie immunohistochemiczne wykazato stabg
i ogniskowsq reaktywnos$¢ z przeciwcialami anty
-CD34 (JC70, Cell Marque, CM) i przeciwciatem

przeciwko czynnikowi VIII (poliklonalnym, CM)
oraz silng i rozproszong ekspresje wimentyny
(V9, Ventana Medical Systems Inc., VMS), WT-1
(6F-H2, CM) i FLI-1 (MRQ1, CM) (ryc. 3). Reakcje
z anty-Pan-Keratin (AE1AE3/PCK26, VMS), EMA
(E29, VMC), TTF-1 (SP141, VMS), p63 (HA4,
VMS), CEA (CEA31, CM), Ep-CAM (Ber-Ep4, CM),
podoplaning (D2-40, CM) i S-100 (poliklonalne,
VMS) byty ujemne. Pojedyncze komérki wykazaty
staba reaktywno$¢ z przeciwciatami skierowany-
mi przeciwko kalretyninie (SP65, VMS), MART1/
Melan A (A103, VMS) i melanosomom (HMB-45,
VMS), lecz reakcje te zostaly uznane za fatszywie
dodatnie. Histochemiczne barwienie mucykarmi-
nem réwniez byto ujemne. Ostatecznie rozpozna-
no nablonkowatego naczyniakomiegsaka (ryc. 3).
Rozpoznanie réznicowe obejmowalto czerniaka
zlosliwego, nablonkowatego miedzybloniaka
zlodliwego i niedrobnokomérkowego raka ptuc.
Przebieg pooperacyjny byt powiklany przediu-
zonym drenazem oplucnej i zaburzonym gojeniem
rany po drenie. Z powodu zmniejszenia stgzenia
hemoglobiny we krwi chory wymagat przetoczenia
4 jednostek koncentratu krwinek czerwonych. Stan
ogblny chorego pogarszal sig i utrzymywalo sie
krwioplucie o umiarkowanym nasileniu. Kolejne
RTG klatki piersiowej wykazalo progresje zmian
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[A]

Rycina 3. Nabtonkowaty naczyniakomigsak ptuc — badanie histopatologiczne. A i B) Mate i duze powigkszenie nacieku nowotworowego ztozonego
z duzych, atypowych komérek nabtonkowatych przemieszanych z erytrocytami, zéttawo zabarwionymi makrofagami obtadowanymi hemosyderyna oraz
rézowych, homogennych mas widknika (barwienie HE, powiekszenie x 100 oraz x 400); C i D) grupa komérek nowotworowych wykazujacych dodatnig
reakcjg bfonowa anty-CD31 (C) oraz przeciwko czynnikowi VIII (D) (CD31 — powigkszenie x 400, czynnik VIII powigkszenie x 400); E rozlana reakcja
jadrowa anty-FL-1 (FL-1 wzmocnienie X 400); F) wyraZzna cytoplazmatyczna reakcja anty-WT-1 w wiekszo$ci komdrek (WT-1, powiekszenie x 400)

w migzszu lewego pluca oraz zwiekszenie objeto-
$ci plynu w lewej oplucnej (ryc. 4). Wyniki badan
laboratoryjnych ujawnily znacznie podwyzszona
liczbe krwinek biatych (30000/ul) i podwyzszone
stezenie CRP w surowicy krwi (233,9 mg/l).

Na podstawie wynik6w badania histopatolo-
gicznego bioptatéw pobranych podczas VATS roz-
poznano naczyniakomigsaka pluc. Z uwagi na to,
ze wczesniejsze badania obrazowe jamy brzusz-
nej, serca i zyl konczyn dolnych nie wykazaty
pozaplucnych zmian naczyniowych, ostatecznie
rozpoznano pierwotnego naczyniakomiesaka ptuc
(PPA, primary pulmonary angiosarcoma). Chory
zostal wypisany z Kliniki i skierowany do szpitala
onkologicznego w celu rozwazenia dalszych opcji
terapeutycznych. Po 5 dniach od wypisu chory
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zmart, prawdopodobnie na skutek progresji cho-
roby. Nie przeprowadzono sekcji zwlok.

Omodwienie

Naczyniakomiesak jest rzadko spotykanym
guzem tkanek miekkich, stanowigcym okolo
1—2% wszystkich migsakéw. Rozwija sie gtow-
nie w skoérze, watrobie, sutku, sercu, ptucach,
kosciach i konczynach. Znanymi czynnikami
ryzyka jest radioterapia, narazenie na substancje
chemiczne (chlorek winylu, rad, steroidy anabo-
liczne), a takze przewlekly obrzek powodowany
niedroznos$cig naczyn chionnych o réznej etiolo-
gii [1, 2]. O ile wiadomo, chory nie byt narazony
na zaden z wymienionych czynnikéw. Obserwacja
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Rycina 4. Radiogram klatki piersiowej (projekcja PA) obrazujacy pro-
gresje zageszczen migzszowych w obydwu ptucach oraz istotne zwigk-
szenie objetosci ptynu w lewej optucnej

ta jest zbiezna z doniesieniami innych autoréow
na temat naczyniakomiesakéw pluc [3—5].

U wiekszosci chorych naczyniakomigsak ptuc
jest zmiang przerzutowsq z pozaplucnych ognisk
pierwotnych. Pierwotny naczyniakomiesak ptuc
jest bardzo rzadkim guzem o réznej wielkosci,
rozwijajacym sie w tetniczych lub zylnych
naczyniach ptuc. Wedlug jednego z opracowan
do 2015 roku opisano tylko 32 przypadki tego
nowotworu [6]. Liczba ta jest jednak z pewnoéscig
zanizona, poniewaz autorzy nie uwzglednili co
najmniej kilku doniesien [7, 8]. Srednia wieku
chorych z rozpoznaniem PPA wynosila 55,9
roku (zakres 23-—82 lata), ze znaczng przewaga
mezczyzn [6]. Wczesne rozpoznanie choroby jest
bardzo trudne z powodu nieswoistych objawéw.
W wiekszosci opis6w wymienia sig nastgpujace
objawy: (1) krwioplucie (najczestszy objaw zwia-
zany z uszkodzeniem naczyn) [7, 9], (2) kaszel,
duszno$é¢ (zwigzana z miejscowym wzrostem
guza) [7], (3) bol w klatce piersiowej [1], (4) nie-
swoiste objawy, takie jak utrata masy ciata, apatia,
zmeczenie, goraczka [5, 7, 10]. U niektérych oséb
choroba moze mie¢ przebieg bezobjawowy [11].
Badanie przedmiotowe odgrywa w rozpoznaniu
niewielkg role. Ostabienie drzenia piersiowego,
sttumienie odgtosu opukowego oraz $ciszenie
szmeru pecherzykowego moze sugerowac zajecie
oplucnej lub obecnosé ptynu w optucnej. Obja-
wy te nie sg jednak swoiste i mogg wystepowac
u wszystkich chorych z wysiekiem optucnowym,

bez wzgledu na jego przyczyne. U chorych,
u ktérych dochodzi do wypelnienia pecherzy-
kéw plucnych plynem, podczas ostuchiwania
mozna stwierdzi¢ ograniczone lub czasem rozla-
ne trzeszczenia. Wyniki badan laboratoryjnych
krwi nie sg szczeg6lnie przydatne w rozpoznaniu
choroby. Najczesciej stwierdzana, nieswoistg dla
PPA, nieprawidlowos$cia jest obnizenie stezenia
hemoglobiny. W przypadku opisanego pacjenta,
rozpoznanie réznicowe obejmowato gtéwnie
ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn. Takie po-
dejrzenie bylto uzasadnione z powodu typowych
objawow (krwioplucie, przewlekle zapalenie
zatok i krwawienie z nosa), lecz nie zostalo po-
twierdzone wynikami badan histopatologicznych
ani oznaczeniem miana ANCA. Badanie endo-
skopowe jamy nosowej i zatok przynosowych
rowniez nie ujawnito typowych zmian.

Manifestacje radiologiczne pierwotnego na-
czyniakomiesaka mogg by¢ bardzo réznorodne.
Chociaz RTG klatki piersiowej jest zazwyczaj
pierwszym badaniem obrazowym wykazujacym
zmiany w plucach i/lub oplucnej, czesto nie po-
kazuje ono szczeg6t6w, ktére moga by¢ przydatne
przy réznicowaniu podstawowych przyczyn ob-
jawéw. Pierwotny naczyniakomigsak ptuc w TK
klatki piersiowej moze by¢ widoczny w postaci
pojedynczego lub kilku guzkéw ptuc, guza lub
masy (z lub bez objawu halo), rozproszonego za-
geszczenia, pojedynczego lub §r6dmiazszowego
nacieku [6, 11, 12]. Czestg radiologiczna manife-
stacja naczyniakomiegsaka pluc jest zacienienie
typu matowej szyby (objaw halo), ktéremu moze
towarzyszy¢ powiekszenie érédpiersiowych we-
zl6w chtonnych [12]. Obecno$é wysieku opluc-
nowego sugeruje zajecie optucnej [7].

Na podstawie analizy piSmiennictwa, moz-
na wyr6zni¢ dwa wzorce radiologiczne PPA:
pojedyncza zmiane guzowatg i postaé mnogich
guzkéw przybierajacych rézne ksztalty i rozmiary
[7]. Odnotowano niewielkg przewage przypadkéw
przebiegajacych pod postacia pojedynczego guza
[7]. Rozpoznanie r6znicowe obrazéw radiologicz-
nych obejmuje liczne choroby pluc, w tym raka
pluc, zapalenia pluc (np. inwazyjna grzybica
pluc, gruzlica), sr6dmiazszowe zapalenie ptuc
zwigzane z chorobg autoimmunologiczna (np.
ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn) i zmiany
przerzutowe [7, 13]. W dwéch pracach wykazano,
ze PET/TK moze by¢ pomocna w obrazowaniu
zmian w ptucach i optucnej, ktére pézniej zostaty
zidentyfikowane jako PPA [11, 14].

Rola badania bronchoskopowego w diagno-
styce PPA jest watpliwa. U wiekszoéci chorych
na PPA stwierdzano obecnoé¢ krwi w oskrzelach,
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czasami inne nieswoiste zmiany. Chociaz bezpo-
srednia ocena drég oddechowych w badaniu bron-
choskopowym moze poméc w zlokalizowaniu
zrédta krwawienia, badanie to rzadko dostarcza
odpowiedniego materiatu tkankowego umozliwia-
jacego rozpoznanie choroby. Jest to spowodowane
tym, ze swoiste zmiany wewnatrzoskrzelowe
nalezg do rzadkosci. Opisano trzy przypadki,
w ktérych zmiana rozwijata sie wewnatrzo-
skrzelowo, prowadzac do zamknigcia oskrzela
przez krwawigca mase nowotworu [10, 15, 16].
Prébki tkanek pobrane podczas biopsji prze-
zoskrzelowej réwniez sporadycznie umozli-
wiajg rozpoznanie charakteru guza. Dlatego,
aby zapewni¢ odpowiedni material do badania
histopatologicznego, zazwyczaj konieczna jest
wideotorakoskopia lub nawet torakotomia [7, 8].
Tak bylo tez w przypadku opisywanego pacjenta.

Badanie mikroskopowe ujawnito naciek no-
wotworowy zlozony z duzych, nabtonkowatych
komorek z widoczna atypia, a wyniki badania
morfologicznego, tj. duza liczba makrofagéw
obladowanych hemosyderyng, wynaczynione
erytrocyty i wléknikowy wysiek wewnatrz pe-
cherzykow, wskazywaly dodatkowo na krwawie-
nie. Nowotwor nablonkowaty w ptucach zawsze
wymaga réznicowania z rakiem niedrobnoko-
moérkowym, pierwotnym lub jego przerzutami
oraz nabtonkowatym zlosliwym miedzyblonia-
kiem, lecz oba markery immunohistochemicz-
ne, zaré6wno nabtonkowy, jak i mezotelialny
byly ujemne. Profil immunohistochemiczny
byl niejednoznaczny: staba i ogniskowa reakcja
z przeciwciatami anty-CD31 i czynnikiem VIII,
rozproszona reakcja z WT-1 (cytoplazmatyczna)
iFLI-1 (jadrowa) i staba immunoreaktywno$é na
Melan A i HMB-45 w pojedynczych komérkach.
Na podstawie wynikéw badan immunohisto-
chemicznych pod uwage wzieto dwa gléwne
nowotwory: nablonkowatego naczyniakomigsaka
i czerniaka [17—20]. Ze wzgledu na nasilone
krwawienie wewnatrz pecherzykéw oraz obja-
wy kliniczne, takie jak krwioplucie, postawiono
ostateczne rozpoznanie nabtonkowatego naczy-
niakomigsaka.

Nie ma wyraznych zalecen dotyczacych naj-
bardziej skutecznego leczenia PPA [10]. Obecnie
leczeniem pierwszego rzutu wydaje sie by¢ chirur-
giczne wycigcie zmiany. Takg opcje mozna jednak
proponowac tylko pacjentom na wczesnym etapie
rozwoju choroby, u ktérych wystepuje pojedyn-
czy guz [21]. Z powodu wieloogniskowych zmian
albo ztego stanu klinicznego, wiekszos¢ chorych
nie kwalifikuje sig do zabiegu chirurgicznego.
Pi$émiennictwo przytacza stosowanie chemiotera-
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pii [11, 13, 22, 23], radioterapii [5, 16], immuno-
terapii [16] lub metod tgczonych [5, 16, 17, 19].
Leczenie chemioterapig obejmuje gemcytabine,
docetaksel [23], ifosfamid i adriamycyne [12].
Stacher i wsp. sugerowali, ze taksany i trofos-
famid moga by¢ szczegblnie korzystne w lecze-
niu nabtonkowatego naczyniakomigsaka [24].
Z powodu obecnosci szlaku sygnalizacyjnego
czynnika wzrostu srédbtonka naczyniowego
(VEGE, vascular endothelial growth factor) w ko-
morkach naczyniakomiegsaka, istnieje mozliwosé
opracowania ,leczenia ukierunkowanego” [24].

Ogélne rokowanie u chorych na PPA jest
niepomy$lne. Dane pochodzace z analizy 24
przypadkéw chorych na PPA wskazujg na srednia
medianeg przezycia 3 miesigce (zakres 0,5—39
miesiecy) [7]. Podobnie, prawie jedna trzecia cho-
rych analizowanych przez Shimabukuro i wsp.
zmarta w ciggu pierwszych dwdéch miesiecy po
rozpoznaniu choroby [6]. Tylko kilka doniesieni
wymienia czas przezycia dluzszy niz 12 miesigcy
[5, 11, 23].

Por6wnujgc naszego pacjenta do innych
chorych na PPA nalezy zauwazy¢, ze objawy kli-
niczne i przebieg choroby byly bardzo podobne
do tych przedstawionych w innych publikacjach.
Krwioplucie bedace gléwnym objawem, nasilaja-
ce sig zmeczenie i rozsiane guzki w ptucach ze
wzmocnieniem widoczne na skanach TK klatki
piersiowej pokrywaly sie z opisami przypadkow
przedstawionymi przez innych autoréw. Po-
niewaz badania obrazowe nie ujawnity ognisk
nowotworu poza plucami, uwazamy, ze chory
cierpial na wieloogniskowego pierwotnego naczy-
niakomigsaka ptuc. Choroba przebiegata szybko
— pacjent zmart trzy miesigce po wystapieniu jej
pierwszych objawéw.

Podsumowujac, PPA jest rzadkim nowo-
tworem, lecz prawdopodobnie nie az tak, jak
uwazano wczeéniej. W naszym oSrodku w ciggu
ostatnich 10 lat u dwéch chorych rozpoznano
PPA. Pierwotny naczyniakomiesak powinien by¢
brany pod uwage w rozpoznaniu réznicowym
u chorych, u ktérych wystepuje krwioplucie
i pojedyncze lub liczne guzy w ptucach z zacie-
nieniami typu matowej szyby. Przebieg choroby
jest ostry, a rokowanie niepomys$lne. Leczenie
operacyjne wydaje sie by¢ najbardziej skutecz-
na formg leczenia, jednak wiekszosé chorych
w chwili rozpoznania PPA nie kwalifikuje sie do
zabiegu chirurgicznego.
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