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Streszczenie

Choroba Srodmiagzszowa ptuc jest czestym i niebezpiecznym powiktaniem wielu chordb reumatologicznych. Dzieki poste-
powi, jaki dokonat sie w ciggu ostatnich lat, wzrosty mozliwosci diagnostyczne, pojawity sie nowe opcje terapeutyczne,
a przede wszystkim pogtebito sie zrozumienie wagi tego problemu. Choroby Srédmiazszowe stanowig niejednorodng
grupe, ktérg réznicuje sie przy uzyciu badan histopatologicznych oraz obrazowych. Rokowanie i zalecana terapia zalezy
nie tylko od postaci choroby Srodmigzszowej, ale w znacznej mierze od choroby reumatologicznej lezacej u jej podtoza.
Celem tego artykutu jest przedstawienie patologii, jakg jest choroba Srédmigzszowa ptuc, oraz aktualnej wiedzy na

temat jej leczenia.
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Wstep

Termin choroba Srédmigzszowa ptuc (ILD, interstitial
lung disease) obejmuje szerokie spektrum patologii,
ktérych wspdlng cechg jest zapalenie i/lub wtdknienie
Srédmiazszu ptuca. W zaleznoSci od postaci ILD rokowanie
i opcje terapeutyczne znaczaco sie réznia. Ze wzgledu na
etiologie wyr6zniamy postac¢ idiopatyczng (ilLD) lub ILD
0 znanej przyczynie, ktérg moze by¢ miedzy innymi uktado-
wa choroba tkanki tgcznej, stosowane leki czy infekcje [1].
Zajecie ptuc w przebiegu uktadowych choréb tkankitacznej
(CTD-ILD, connective tissue disease associated interstitial
lung disease) jest czestym powiktaniem (ryc. 1) [2], ktore
istotnie pogarsza jakoS¢ zycia i zwieksza $miertelnosé
obcigzonych tym schorzeniem pacjentéw. Celem tego ar-

tykutu jest przedstawienie CTD-ILD, wykazanie trudnosci
diagnostycznych, oméwienie obecnych i nowych mozliwosci
terapeutycznych oraz podkreslenie znaczenia wielospecja-
listycznej wspotpracy reumatologa, pulmonologa i radiologa
w opiece nad pacjentem z powiktaniami ptucnymi.

Obraz histologiczny

Istotne w diagnostyce ILD jest pojawienie sie patolo-
gicznych zmian w zdrowym ptucu. CzeS¢ oddechowa ptuc
sktadasie z oskrzelikow oddechowych, przewodéw peche-
rzykowych i pecherzykow ptucnych. Struktury oddzielaja- ce
poszczegbline pecherzyki ptucne nazywamy przegrodami
pecherzykowymi. Sktadaja sie one ze Scian pecherzykow
ptucnych, naczyn krwiono$nych wtosowatych oplatajgcych
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Rycina 1. CzestoS¢ wystepowania choroby Srédmigzszowej ptuc
w poszczegblnych chorobach reumatologicznych. IIM (idiopathic
inflammatory myopathies) — idiopatyczne miopatie zapalne; pSS
(primary Sjégren’s syndrome) — pierwotny zespét Sjogrena; RZS —
reumatoidalne zapalenie stawow; SLE (systemic lupus erythema-
tosus) — toczef rumieniowaty uktadowy; SSc (systemic sclerosis)
— twardzina uktadowa

pecherzyki oraz niewielkiej ilosci tkanki facznej wtasciwe;.
Termin ,Srédmigzszowy” odnosi sie do elementéw znaj-
dujacych sie pomiedzy btonami wyscielajgcymi Swiatto
pecherzykow ptucnych, a srodbtonkiem naczyn (ryc. 2).
Dotyczy on zaréwno nielicznych komorek, jak imacierzy
pozakomérkowej, ktora sktada sie z kolagenu (dominuje
typ 1i 1ll), elastyny, glikozaminoglikanow, proteoglikanow
i biatek adhezyjnych (fibronektyna, fibrylaryna) [3]. W prze-
biegu ILD mozemy obserwowa¢ zaréwno zmiany o charak-
terze zapalnym, widoczne gtéwnie w postaci obrzeku prze-
grod miedzypecherzykowych i nacieku komorek zapalnych
(limfocytoéw, makrofagdw), jak i zmiany o typie fibrotycznym,
w ktorych dominuje proliferacja fibroblastow, miofibrobla-
stéw, kumulacja kolagenu, prowadzaca do poszerzenia
przegréd miedzypecherzykowych oraz catkowitego zabu-
rzenia architektoniki ptuca (mikroskopowy obraz plastra
miodu). Oba procesy zmniejszaja powierzchni dyfuzji gazéw
oddechowych, utrudniajac ich przenikanie przez bariere
oddechowa, co klinicznie objawia sie dusznoscia, zwykle
przebiegajgca z suchym kaszlem.

Diagnostyka

Wynik badania histopatologicznego materiatu biopsyj-
nego oraz obrazy radiologiczne ptuc zajetych w przebiegu
CTD-ILD przypominajg obrazy odpowiadajacych imilLD [4].
Do najczeSciej opisywanych postaci nalezy niespecyficzne
Srodmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP, nonspecific interstitial
pneumonia), zwykte Srédmiazszowe zapalenie ptuc (UIP,
usual interstitial pneumonia), limfocytarne Srédmigzszowe
zapalenie ptuc (LIP, lymphocytic interstitial pneumonia),
rozlane uszkodzenie pecherzykéw ptucnych (DAD, diffuse
alveolar damage) oraz organizujgce zapalenie ptuc (OP,

t

Rycina 2. Schemat mikroskopowej struktury przegrody pecherzy-
kowej. Biata strzatka — Swiatto pecherzyka ptucnego; czarna strzat-
ka — pneumocyt typu | odpowiedzialny za wymiane gazowa; szary
kolor — §rédmigzsz ptuca; A— naczynie wiosowate; B — pojedynczy
fibroblast otoczony macierza pozakomérkowa; C — pneumocyty
typu |l odpowiedzialne za produkcje surfaktantu

organizing pneumonia) [5]. W tabeli 1 przedstawiono wy-
stepowanie typow ILD wzgledem najczestszych CTD.
Dostepne sg rdézne techniki pobierania materiatu tkan-
kowego, jednakze, ze wzgledu na liczne powikfania, metody
te nie sg szeroko stosowane w rutynowej diagnostyce.
Opiera sie ona natomiast na badaniach czynnoSciowych
ptuc i badaniach obrazowych, przede wszystkim tomografii
komputerowej i ultrasonografii, ktéra cho¢ charakteryzuje
sie mniejszg specyficznosScig, jest powtarzalng i nieobcig-
zajacg promieniowaniem metodg. Aktualnie najbardziej
przydatnym narzedziem diagnostycznym jest tomografia
komputerowa wysokiej rozdzielczosci (HRCT, high-reso-
lution computed tomography), dlatego na tamach tego
artykutu zostanie przedstawiona interpretacja jej obrazéw
wraz z badaniem histopatologicznym. Nalezy jednak pa-

Tabela 1. Poréwnanie czestosci wystepowania podtypdw histolo-
giczno-radiologicznych w omawianych chorobach reumatologicz-
nych

uIP NSIP (o] LIP
RZS +++ ++ + +
SSc + +++ +
IIM + +++ +++
SLE + ++ +
pSS + ++ + +

Czestos¢ wystepowania oznaczono wedtug schematu: +++ najczesciej wystepujacy podtyp
histologiczno-radiologiczny; ++ podtyp wystepujacy z umiarkowana czestoscia, niedominujacy;

+ sporadycznie spotykany podtyp ILD. IIM (idiopathic inflammatory myopathies) — idiopatyczne
miopatie zapalne; LIP (lymphocytic interstitial pneumonia) — limfocytarne Srodmiazszowe zapa-
lenie ptuc; NSIP (nonspecific interstitial pneumonia) — niespecyficzne Srodmigzszowe zapalenie
ptuc; OP (organizing pneumonia) — organizujace zapalenie ptuc; pSS (primary Sjégren’s syndro-
me) — pierwotny zespdt Sjogrena; RZS — reumatoidalne zapalenie stawow; SLE (systemic lupus
erythematosus) — toczen rumieniowaty uktadowy; SSc (systemic sclerosis) — twardzina uktadowa;
UIP (usual interstitial pneumonia) — zwykte Srddmiazszowe zapalenie ptuc
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mietaé, ze w kazdym przypadku dobér badan powinien by¢
indywidualnie rozwazany.

Niespecyficzne Srodmigzszowe
zapalenie ptuc

Niespecyficzne Srddmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP)
jest najczesciej wystepujaca postacig CTD-ILD. Obecne
w badaniu histologicznym wtdknienie i zmiany zapalne
cechuje jednoczasowy stopnien zaawansowania. Pogru-
bienie Scian pecherzykow ptucnych jest rownomierne, nie
mozna wyr6znié¢ typowych dla UIP ognisk wtdknienia,
a architektonika ptuca pozostaje zachowana [6]. Badanie
HRCT ukaze: symetryczne ogniska matowej szyby, zmiany
siateczkowate, a w zaawansowanych stadiach rozstrzenie
z pociagania i zmniejszenie objetosci ptatow, szczegblnie
przypodstawnych partii ptuc [6, 7]. W zaleznoSci od domi-
nujacego charakteru zmian wyréznia sie NSIP komorkowy
(zapalny) charakteryzujacy sie zaréwno lepszym rokowa-
niem, jak i odpowiedzig na leczenie oraz typ fibrotyczny
z dominujacym wtdknieniem, ktory obrazem klinicznym
oraz rokowaniem moze przypominaé UIP.

Zwykte Srodmigzszowe
zapalenie ptuc

Zwykte Srodmiazszowe zapalenie ptuc (UIP) prezentuje
niejednorodne rozmieszczenie zmian zapalnych i widknienia
o0 réznym stopniu zaawansowania na przemian ze zdrowa
tkanka. Zmiany patologiczne sg zlokalizowane gtéwnie
podoptucnowo, okotozrazikowo oraz okotogronkowo. Obec-
ne sg ogniska widknienia oraz nieregularne pogrubienie
przegrod pecherzykowych, moze dochodzi¢ do metaplazji
oskrzelikowej pecherzykow ptucnych oraz do powstawania
mikrocyst ze ztogami mucyny w Swietle kofcowych drdg
oddechowych. Cato$é prowadzi do zaburzenia architek-
toniki ptuca, widocznej miedzy innymi jako mikroskopowy
obraz plastra miodu [8]. W obrazie HRCT dominujg zmiany
siateczkowate oraz obraz plastra miodu zlokalizowane
symetrycznie w dolnych partiach ptuc. Czesto widoczne sg
rozstrzenia oskrzeli z pociggania [9]. Obecnie poszukiwane
sg markery radiologiczne specyficzne dla UIP w przebiegu
CTD-ILD, odrézniajace je samoistnego widknienia ptuc. Su-
geruje sie, ze takimi objawami moga by¢: objaw przedniego
gornego ptata, oznaczajacy obecnos$é zmian typowych dla
UIP zlokalizowanych w przednich i gornych oraz dolnych
partiach ptuc z pominieciem pozostatych regionéw, objaw
bujnego plastra miodu, gdy zmiana ta obejmuje wiecej niz
70% tkanki ptuc i objaw prostego brzegu, gdy w ptaszczyznie
czotowej granica miedzy procesem wtdknienia dolnych par-
tii ptuc a zdrowg tkanka przyjmuje ksztatt prostej linii [10].

Organizujgce zapalenie ptuc

W badaniu histologicznym OP w $rédmigzszu ptuca
stwierdza sie jedynie naciek zapalny. Dominujaca patologig
sg gromadzace sie w pecherzykach ptucnych i przewodach
pecherzykowych fibroblasty i miofibroblasty otoczone boga-
to kolagenowa macierzg pozakomérkowag, co nie prowadzi
do zaburzenia architektoniki ptuca [11]. W HRCT, OP
prezentuje obraz matowej szyby i konsolidacje w obrebie
dolnych partii ptuc, rzadziej rozstrzenie oskrzeli, zmiany
siateczkowate i objaw odwroconej aureoli (reverse halo,
zageszczenie migzszu otaczajacego obszar matowej szyby)
[12]. Na podstawie badan obrazowych i histologicznych
niejednokrotnie rozréznienie CTD-OP i kryptogennego OP
nie jest mozliwe. Jednakze sugeruje sie, ze CTD-OP obja-
wia sie wiekszym Srddmigzszowym zajeciem ptuc (> 25%
objetosci ptuc lub wiecej niz 4 ptaty) i masywniejszymi
konsolidacjami (> 10% objetoSci ptuc), natomiast rza-
dziej zmiany te lokalizuja sie wokét peczkdw naczyniowo-
-oskrzelowych [12].

Limfocytarne sSrodmigzszowe
zapalenie ptuc

W badaniu histologicznym LIP prezentuje gesty Srod-
migzszowy naciek sktadajacy sie gtownie z reaktywnych
limfocytéw B i T, z domieszkg komérek plazmatycznych,
makrofagdw i histiocytéw, ktéry prowadzi do poszerzenia
przegrod pecherzykowych. Zmiany te moga byé rozsiane,
jednak gtéwnie lokalizujg sie wzdtuz peczkéw naczyniowo-
-oskrzelowych, przegrod migdzyptacikowych i optucne;j. Ba-
danie HRCT uwidacznia obustronnie liczne cysty w obrebie
migzszu ptuca, moga wystepowac rowniez guzki, rzadziej
obraz matowej szyby i rozstrzenia oskrzeli [13].

Rozlane uszkodzenie
pecherzykow ptucnych

Rozlane uszkodzenie pecherzykow ptucnych (DAD) nalezy
do ostrych patologii ptucnych, a jego obraz histologiczny
zmienia sie dynamicznie. Faza ostra charakteryzuje sie
Srodmiazszowym obrzekiem, krwotokiem wewnatrzpeche-
rzykowym i obecnoscig bton hialinowych, a faza proliferacyj-
na —namnazaniem fibroblastow w Srodmiazszu i w Swietle
pecherzykow, prowadzacym do witdknienia. Wezesne
badania obrazowe mogg nie uchwyci¢ rozwijajacego sie
DAD. Pierwszy w badaniu HRCT dominuje obszerny obraz
matowej szyby, pdzniej uwidaczniajg sie konsolidacje,
a w zaawansowanych stadiach, widoczne sg rozstrzenia
oskrzeli, zmniejszenie objetosci ptuc, zmiany siateczkowate,
drobne cysty czy objaw kostki brukowej [14].
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Reumatoidalne zapalenie stawow

Zajecie drog oddechowych jest czestym powiktaniem
reumatoidalnego zapalenia stawoéw (RZS). CzestoS¢ wy-
stepowania RZS-ILD szacuje sie na 109 przypadkéw na
100 000 pacjentéw na rok [15]. U okoto 10% pacjentéw
wystepuje objawowa postaé ILD, za$ u wiekszosci z nich (do
58%) pozostaje ona bezobjawowa [16]. W odrdznieniu od
innych CTD-ILD, dominuje posta¢ UIP, co wigze sie z gorszym
przebiegiem i rokowaniem. ILD jest druga co do czestosci
przyczyna zgondw u chorych z RZS. Znane czynniki rozwoju
i progresji zamieszczono w tabeli 2. Spornym pozostaje
wplyw leczenia metotreksatem i leflunomidem na rozwoj
i progresje ILD [17]. Subkliniczne postacie ILD nie wymagaja

Tabela 2. Znane czynniki ryzyka rozwoju i progresji choroby $rdd-
migzszowej ptuc (ILD)

CTD Czynniki ryzyka rozwoju i progres;ji ILD
RZS Dominujacy podtyp UIP
Pte¢ meska
Starszy wiek
Palenie tytoniu
Autoprzeciwciata RF, anty-CCP?
Wariant promotora genu MUC5B
Wysoka aktywno$é choroby
SSc Uogdlniona postac choroby
Pte¢ meska
Starszy wiek
Pochodzenie afroamerykanskie
Niskie DLCO, FVC
Zajecie ponad 20% migzszu ptuc (HRCT)
Limfadenopatia autoprzeciwciat anty-Scl70
Wysokie miana CRP, OB

IIM Obecnosé przyciwciat: anty-MDAS, anty-Jo1, anty-
-PI-7, anty-PI-12, anty-0J, anty-Ro52, anty-SAE

Brak lub stabo wyrazona komponenta zapalenia
miesni w obrazie klinicznym

pSS Rozlegte zajecie ptuc (HRCT)
Podtyp UIP
Pte¢ meska
Starszy wiek
Obecno$é objawdw poza gruczotowych
Obecnosc przeciwciat anty-Ro52 i ANA-HEp2
Wysokie miano CRP

Najczesciej wystepujacymi czynnikami ryzyka rozwoju ILD u pacjentéw reumatologicznych jest star-
szy wiek, pte¢ meska, obecnos¢ specyficznych przeciwciat oraz wysoka aktywno$¢ stanu zapalnego
w badaniach laboratoryjnych. Pacjenci obciazeni czynnikami zamieszczonymi w tabeli powinni byé
objeci wzmozona czujnoscia diagnostyczna pod katem rozwoju ILD. CDT (connective tissue disease)
— choroby tkanki tacznej; CRP (C-reactive protein) — biatko C-reaktywne; HRCT (high-resolution
computed tomography) —tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci; IIM (idiopathic inflam-
matory myopathies) — idiopatyczne miopatie zapalne; ILD (interstitial lung disease) — choroba
$rodmiazszowa ptuc; OB — odczyn Biernackiego; pSS (primary Sjogren’s syndrome) — pierwotny
zespdt Sjogrena; RF (rheumatoid factor) — czynnik reumatoidalny; RZS — reumatoidalne zapalenie
stawow; SSc (systemic sclerosis) — twardzina uktadowa; UIP (usual interstitial pneumonia) — zwy-
kte Srodmiazszowe zapalenie ptuc

dodatkowego leczenia. Wyzwanie stanowi natomiast obja-
wowa i postepujgca postaé, w terapii ktérej w pierwszym
rzucie nalezy rozwazyé stosowanie glikokortykosteroidow
(GKS), mykofenolanu mofetylu (MMF), azatiopryny (AZA)
lub cyklofosfamidu (CYC). Wiekszo$¢ danych literaturowych
sugeruje, ze w postepujacej i agresywnej postaci RZS-ILD
nalezy ostroznie podchodzi¢ do terapii inhibitorami TNF oraz
unika¢ stosowania metotreksatu i leflunomidu [18-20].
W niewielkich obserwacyjnych badaniach z zastosowa-
niem takrolimusu, tocilizumabu, abataceptu, rytuksymabu
(RTX) czy inhibitorow kinaz tyrozynowych u czesSci chorych
obserwowano poprawe parametrow czynnosciowych ptuc
oraz zmniejszenie dusznosci, brak jednak duzych rando-
mizowanych badan, ktére pozwolityby oceni¢ rzeczywisty
wptyw tych lekdéw na ILD. Obecnie duza nadzieje na za-
hamowanie postepu ILD wigze sie z nowymi preparatami
antyfibrotycznymi (nintedanib, pirfenidon), Ten pierwszy
uzyskatrejestracje wterapii progresywnej CTD-ILD [18-20].

Twardzina uktadowa

Twardzina uktadowa (SSc, systemic sclerosis) jest
chorobg o znacznie zréznicowanym obrazie klinicznym
i rokowaniu. Zajecie ptuc (zaréwno w postaci nadciSnienia
ptucnego, jak i ILD) stanowi obecnie wiodacg przyczyne
zgonu pacjentéw z SSc. CzestosS¢ wystepowania SSc-ILD
szacuje sie na 1364 przypadkéw na 100 000 pacjentdéw na
rok [15]. Zmiany o typie ILD w badaniach obrazowych wy-
stepujg u wiekszosci pacjentow, jednak tylko u czesci z nich
rozwinie sie posta¢ objawowa klinicznie, zwykle pod posta-
cig NSIP (tab. 2) [21]. Leczenie postaci niemych klinicznie
opiera sie na standardowych wytycznych postepowania dla
SSc wedtug European League Against Rheumatism. Do
tej pory nie ustalono jednoznacznego algorytmu leczenia
progresywnych postaci ILD [22]. Wyniki obserwacyjnych
i retrospektywnych, a takze nielicznych randomizowanych
badan wykazaty skuteczno$é lekdw immunosupresyjnych
(CYC, MMF, RTX) w hamowaniu postepu SSc-ILD. Obecnie
tylko nintedanib (rejestracja w UE i USA) i tocilizumab
(rejestracja w USA) uzyskaty rekomendacje do leczenia
progresywnej postaci SSc-ILD. W agresywnych przypadkach,
opornych na leczenie, nalezy réwniez rozwazyé przeszczep
ptuc lub komérek macierzystych.

Idiopatyczne miopatie zapalne

Do idiopatycznych miopatii zapalnych (IIM, idiopathic
inflammatory myopathies) nalezy szerokie spektrum cho-
rob uktadowych, powodujacych objawy gtéwnie ze strony
migsni i skory. Ryzyko rozwoju ILD oraz rokowanie zalezy
od postaci zapalenia miesni oraz koreluje z konkretnym
profilem serologicznym pacjentéw. W dwéch najczestszych
postaciach: zapaleniu skérno-miesniowym (dermatomy-
ositis) i wielomiesniowym (polymyositis), ILD wystepuje
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u 10-40% chorych. Zaobserwowano, ze im bardziej domi-
nuje komponenta zapalenia mieSni w obrazie klinicznym
pacjenta, tym mniejsze jest ryzyko rozwoju choroby ptuc.
Biorac pod uwage profil immunologiczny, stwierdzono,
ze w populacji kaukaskiej znaczne ryzyko rozwoju ILD
wystepuje u chorych z przeciwciatami specyficznymi dla
zespotu antysyntetazowego, anty-Ro52 oraz anty-SAE [23].
Znacznie czeSciej stwierdzane u chorych rasy azjatyckiej
przeciwciata anty-MDAS wystepuja u 72-100% pacjentow
z gwattownym, opornym na leczenie przebiegiem ILD i wigza
sie z wysokg Smiertelnoscig. Choroba Srodmigzszowa ptuc
towarzyszaca zapaleniom miesni (IIM-ILD) zwykle wystepuje
w postaci NSIP lub OP. Zalecane leczenie zalezy od szaco-
wanego ryzyka progresji. W tagodnych i umiarkowanych
przypadkach rekomenduje sie GKS w duzych dawkach
oraz wiaczenie lekdw immunosupresyjnych (MMF, AZA,
cyklosporyna). W ciezkich lub gwattownie postepujacych
przypadkach oprocz wysokich dawek GKS stosuje sie
potgczenie ich z RTX lub z CYC badZ immunoglobulinami,
a w razie nieskuteczno$ci wskazane jest zastosowanie
potréjnej terapii (wysokich dawek GKS, CYC i takrolimusu
lub RTX). Leczeniem ostatniego rzutu jest przeszczep ptuc.
Dotychczas nie opracowano jednoznacznych wytycznych
postepowania [24].

Pierwotny zespot Sjogrena

W przebiegu pierwotnego zespotu Sjogrena (pSS,
primary Sjégren’s syndrome) stwierdzenie ILD czesto
stwarza trudnoSci diagnostyczne, zwtaszcza, ze w tej
chorobie czesto wspdttowarzyszy zapalenie drobnych
oskrzelikdw, suchosé btony Sluzowej tchawicy i oskrzeli,
utrudniajac rozpoznanie ILD, ktéra pojawiasie po wielu
latach trwania choroby. Mimo to, u okoto 10% pacjentow,
ILD wyprzedza objawy zespotu suchosci [25]. Chorobe §rod-
migzszowa ptuc stwierdza sie u 13-20% pacjentow z pSS,
a czestoS¢ wystepowania ILD-pSS szacuje sie na 196 na
100 000 przypadkéw [15]. Przebieg choroby ptuc moze
by¢ asymptomatyczny lub powoli postepujgcy, rzad-
ko o progresywnym przebiegu. W poréwnaniu do innych
CTD-ILD, wiekszo$¢ pSS-ILD charakteryzuje stosunkowo
tagodny przebieg (tab. 2). Najczesciej opisywanym typem
pSS-ILD jest NSIP (45%) (tab. 1) W przypadku rozpoznania
pSS-LIP-ILD kluczowe jest wykluczenie rozrostu mono-
klonalnego, poniewaz chtoniak moze rozwing¢ sie az u 4%
pacjentow [26, 27]. Najnowsze wytyczne postepowania
sugerujg leczenie jedynie objawowych postaci pSS-ILD.
Lekami pierwszego rzutu sg GKS, ewentualnie w sko-
jarzeniu z MMF lub AZA. W przypadku ciezkich, szybko
postepujgcych postaci nalezy rozwazyé RTX lub CYC. W razie
nieskutecznos$ci rekomenduje sie terapie lekami antyfibro-
tycznymi, a dalsza progresja moze wymagaé kwalifikacji do
przeszczepu ptuc [26].

Toczen rumieniowaty uktadowy

Choroba srodmigzszowa ptuc towarzyszaca toczniowi
rumieniowatemu uktadowemu (SLE-ILD, systemic lupus
erythematosus-ILD) wystepuje stosunkowo rzadziej (dotyczy
8-10% pacjentéw) i najczeSciej przyjmuje postaé¢ NSIP.
Zwykle ma przebieg powolny, przewlekly i charakteryzuje sie
stosunkowo dobrym rokowaniem. Nalezy jednak pamietac,
Ze utych chorych zajecie ptuc moze objawic sie pod postacia
ostrego toczniowego zapalenia ptuc (ALP, acute lupus pneu-
monitis). CzestoS¢ ALP szacuje sie na 1-4% pacjentow i to
powikfanie obcigzone jest wysokg Smiertelnoscig (50%).
Objawami ALP jest nagle pojawienie sie gorgczki, dusznosci,
suchego kaszluihipoksemii[15]. Badanie HRCT ptuc ukazuje
symetryczny obraz matowej szyby i konsolidacje. Proponowa-
nym przez ekspertow leczeniem SLE-ILD jest kombinowana
terapia GKS z ,lekami oszczedzajgcymi sterydy” (zwykle
CYC, lub w Izejszych przypadkach MMF lub AZA) [27].

Srédmiazszowe zapalenie ptuc z cechami
reakcji autoimmunologicznej

W 2015 roku wyodrebniono nowg jednostke chorobowg
— $rédmiazszowe zapalenie ptuc z cechami reakcji autoim-
munologicznej (IPAF, interstitial pneumonia with autoimmu-
ne features). Obejmuje ona przypadkilLD z towarzyszgcymi
wyktadnikami klinicznymi lub laboratoryjnymi, typowymi
dla CTD, jednakze niewystarczajacymi do ich pewnego
rozpoznania. CzestosS¢ wystepowania i zapadalnos¢ na IPAF
wcigz pozostaje niepoznana. Dostepna literatura sugeruje,
ze rokowanie IPAF jest lepsze niz w przypadku samoistnego
widknienia ptuc, a gorsze niz w CTD-ILD, a dominujgcymi
typami sg NSIP i UIP [15].

Whioski

CTD-ILD jest patologia o r6znorodnym obrazie klinicz-
nym i rokowaniu. Strategie terapeutyczne réznig sie nie
tylko w zaleznosSci od zaawansowania choroby, jej podtypu
histologiczno-radiologicznego, ale rowniez od podstawowe;j
choroby reumatologicznej. W tabeli 2 przedstawiono zbior
czynnikéw predysponujgcych do progresji i agresywnego
przebiegu ILD. Multidyscyplinarna wspotpraca jest warun-
kiem koniecznym do postawienia trafnej diagnozy, za-
pewnienia pacjentowi terapii o najwyzszym standardzie
i czujnego monitorowania przebiegu choroby.
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