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Przewlekte choroby ptuc stanowig rosngcy problem, szczegdlnie
w bogatych krajach rozwinietych, dotknietych zjawiskiem starze-
nia sie spoteczenstwa. Pomimo tego srédmigzszowe choroby ptuc,
a zwfaszcza zwidknienia ptuc, nie zyskujg naleznej uwagi ani ze
strony naukowcow ani klinicystow. Dotkliwy jest brak wyczerpujg-
cych danych epidemiologicznych (zwtaszcza dotyczgcych roli czyn-
nikéw $rodowiskowych i zawodowych). Wspdtczesna medycyna nie
dysponuje rowniez skutecznymi sposobami leczenia tej grupy cho-
réb — a dostepne obecnie opcje diagnostyczne i terapeutyczne cha-
rakteryzujg sie wysokimi kosztami (np. transplantacja ptuc) i niska
efektywnoscig. Sredni wiek chorych na $rédmigzszowe choroby ptuc
oceniany jest na 61 £ 0,7 lat — co sprawia, Ze ta grupa chorob staje
sie szczegdlnie waznym problemem starzejgcych sie spoteczenstw
Zachodu: USA, Europy i Japonii. Sredni czas przezycia od momen-
tu postawienia diagnozy to tylko 3 lata. Biorgc pod uwage powyzsze
dane niezbedne jest wypracowanie nowego podejscia do tego pro-
blemu zdrowotnego. Jednym z pierwszych krokéw powinno byc¢ prze-
prowadzenie badan epidemiologicznych, na znacznie szerszg niz
dotychczas, skale. Wyniki badan powinny byc¢ bezzwfocznie wdraza-
ne w ramy aktualnej polityki zdrowotnej. Jedynie opracowanie nowych
metod diagnostycznych (zwtaszcza mogacych stuzy¢ do screeningu)
i nowatorskich sposobdw leczenia moze poprawi¢ rokowanie i ja-
koS¢ zycia chorych na srodmigzszowe choroby ptuc, w tym wtdknie-
nie ptuc.

Stowa kluczowe: $rédmigzszowe choroby ptuc, zwtdknienie ptuc,
czynniki $rodowiskowe, epidemiologia, czynniki ryzyka, jako$¢ zy-
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Chronic lung diseases are on increase mainly in developed coun-
tries that are characteristic by ageing societies. Despite this, inter-
stitial lung diseases, together with lung fibrosis, seemed to be for-
gotten by researchers and clinicians till last years. Sufficient epide-
miological data are lacking (especially little is known on the environ-
mental and occupational causative factors). No effective treatment
is available so far — diagnostic and therapeutic options available no-
wadays are characterized by high costs (e.g. lung transplantation)
and low effectiveness. The average age of patients first diagnosed
with lung fibrosis is 61 + 0,7 years, which poses a rising public he-
alth problem of ageing societies, especially those in Europe, USA
and Japan. The average duration of life after the diagnosis is only 3
years. Facing these facts, a new approach to this group of diseases
is urgently needed. A first step should include thorough epidemiolo-
gical studies aimed at identification of causes and risk factors of
these diseases. Results of such research should be subsequently
transferred into health policy. Especially needed are sensitive scre-
ening programs and development of effective treatment that would
substantially improve life expectancy and quality of life of the affec-
ted people.
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Przewlekte choroby ptuc stanowig narastajgcy problem kli-
niczny. Problem ten dotyczy przede wszystkim krajow za-
moznych, dotknietych zjawiskiem starzenia sie spoteczen-
stwa [17]. Spoérod przewlektych chorob ptuc gtowng uwa-
ge naukowcow i lekarzy skupity na sobie astma i przewle-
kta obturacyjna choroba ptuc (POChP). Sg one przedmio-
tem tysiecy prac analizujgcych ich podtoze molekularne,
cechy kliniczne i epidemiologiczne. Natomiast srédmigz-
szowe choroby ptuc, a zwtaszcza zwtdknienia ptuc, dopie-
ro w ostatnich latach przyciggnety uwage nauk biomedycz-
nych [5], jak i politykéw czy koncernéw farmaceutycznych.
Jest to powodem niedoboru i niewtasciwej alokacji $rod-
kow na efektywng walke z tymi, nierzadko $miertelnymi,
chorobami. Szczegdlnie grozng w skutkach postacig $rod-
migzszowych choréb ptuc jest zwidknienie ptuc, rozpo-
wszechnione zwtaszcza w Japonii, Europie i Stanach Zjed-
noczonych.

Srédmigzszowe choroby ptuc charakteryzuja sie przewle-
ktym zapaleniem pecherzykéw i oskrzelikow, z dotgczajacym
sie zwykle wtdknieniem przestrzeni srodpecherzykowych [15].

Prowadzi to do nieodwracalnego zniszczenia tkanki ptucnej,
i uposledzenia funkcji przez patologiczny, nadmierny rozplem
fibroblastow oraz synteze kolagenu. Ostatecznie procesy te
prowadzg do zgonu. Przecietna dtugos¢ zycia chorego ze
zwioknieniem ptuc wynosi $rednio 3 lata od chwili postawie-
nia diagnozy [8].

Badania nad $r6dmigzszowymi chorobami ptuc utrudnia
ich zréznicowana etiologia, mnogos¢ i roznorodnosc¢ jedno-
stek chorobowych zaliczanych do tej grupy. Srédmigzszowe
choroby ptuc stanowig heterogenng grupe ponad 100 jedno-
stek chorobowych objawiajgcych sie uczuciem przewlektego
zmeczenia, postepujgcq dusznoscig wysitkowg, obustronny-
mi zmianami rozsianymi w obrazie radiologicznym pél ptuc-
nych i zaburzeniami wentylacji o typie restrykcji [15]. W wielu
przypadkach za wystapienie tych chordb odpowiedzialne sg
czynniki srodowiskowe, zawodowe, a nawet jatrogenne. Cho-
roby te sg w duzej mierze klasyfikowane jako idiopatyczne
(np. UIP — ang. usual interstitial pneumonia czy NSIP — ang.
nonspecific interstitial pneumonia). Badania naukowe nad tym
problemem utrudnia dodatkowo brak jasnych definicji po-
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szczegodlnych jednostek chorobowych oraz duze zréznico-
wanie w nazewnictwie pomiedzy Japonig, Stanami Zjedno-
czonymi i Europg. W 2002 r. American Thoracic Society i
European Respiratory Society podjety wysitek na rzecz wspol-
nego wprowadzenia jednoznacznego nazewnictwa, oparte-
go na zunifikowanych kryteriach [1].

Procesy zwitdknienia sg zjawiskiem bardzo czestym w
chorobach srédmigzszowych ptuc. W wigkszosci jednostek
chorobowych z tej grupy wtdknienie stanowi wrecz istote pro-
cesu chorobowego. Choroby fibroproliferacyjne oprécz ptuc
mogg dotykac¢ wielu narzgdéw ludzkiego organizmu — od wa-
troby, poprzez nerki i skorg, az po naczynia krwionosne
(miazdzyca). Swiatowa Organizacja Zdrowia stawia choroby
przebiegajgce ze zwtdknieniem na czele statystyk Smiertel-
nosci i zachorowalnosci w Europie, Stanach Zjednoczonych
i Japonii.

DANE EPIDEMIOLOGICZNE

Choroby z grupy zwitoknien ptuc nie doczekaly sie jeszcze
dogtebnych opracowan epidemiologicznych, a jedynie kilku
wybiorczych badan o zasiegu lokalnym. Ich wyniki trudno
porownywac, poniewaz przeprowadzane byly przy wykorzy-
stywaniu zréznicowanych kryteriow. Najczesciej podstawg
tych badan byty rejestry kliniczne szpitali i innych placowek
ochrony zdrowia.

Wedtug jednego z najbardziej wyczerpujgcych opracowan
epidemiologicznych na temat $rédmigzszowych choréb ptuc
— ILD (ang. interstitial lung diseases) przeprowadzonego w
latach 1988 - 1990 w hrabstwie Bernalillo (Nowy Meksyk,
USA), zwtdknienia ptuc stanowig okoto potowy przypadkéw
wszystkich srédmigzszowych chordb ptuc (46,2% wsrod
mezczyzn, 44,2% wsrod kobiet) [4]. Coultas i wsp. podaja
zachorowalnos¢ na ILD na poziomie 30 oséb na 100 000
mieszkancéw na rok. Znacznie czesciej na $rddmigzszowe
choroby ptuc zapadajg mezczyzni [4].

Tabela 1. Zachorowalno$¢ i chorobowo$¢ na srédmigzszowe choroby ptuc
Table 1. Interstitial lung diseases: incidence and prevalence rates

Miejsce badan Zachorowalno$¢ | Chorobowos$¢ Zrédto
(na 100 000 (na 100 000
osob /rok) 0séb)
Hokkaido, Japonia 1,23 41 [19]
Hiszpania - 3,62 [16]
Hiszpania 7,6 - [24]
Stany Zjednoczone 30 80 [5]
Czechy 0,34-2,69 4,1-27,6 [15]

CZYNNIKI SRODOWISKOWE, ZAWODOWE
| JATROGENNE

W etiopatogenezie srodmigzszowych chordb ptuc w znaczg-
cej liczbie przypadkdéw biorg udziat czynniki Srodowiskowe,
zawodowe bgdz jatrogenne. Coraz wiecej doniesien nauko-
wych wskazuje na znaczenie narazenia na pyty, zarébwno
organiczne, jak i nieorganiczne, oraz zanieczyszczenia po-
wietrza w aglomeracjach miejskich jako istotne czynniki etio-
logiczne w zwtdknieniach ptuc [10]. Czynnikiem zwigksza-
jacym ryzyko zwtoknienia ptuc jest ponadto palenie papie-
rosow [2], a takze zawodowe narazenie na metale (np. w
przemysle samochodowym), takie jak aluminium i kobalt [2].
Diugotrwata ekspozycja na pyt organiczny, zarbwno pocho-
dzenia roslinnego, jak i zwierzecego wywotywa¢ moze jedng
z czesciej wystepujgcych $rodmigzszowych choréb ptuc —
zewnagtrzpochodne zapalenie pecherzykow ptucnych — EAA
(ang. extrinsic allergic alveolitis) [6].

Jatrogenne zwtdknienie ptuc wywotywa¢ moze bleomy-
cyna, cytostatyk stosowany m.in. w leczeniu choroby Hodg-
kina [3]. W badaniach naukowych substancja ta jest wrecz
stosowana w celu wywotywania zwtdknienia ptuc u zwierzat
doswiadczalnych. Zwtdknienie ptuc moze ponadto powodo-
wac lek przeciwarytmiczny amiodaron [3] oraz tréjpierscie-
niowe leki antydepresyjne, zwtaszcza imipramina [9]. Millar
w 1977 r. opisat przypadek zwitoknienia ptuc — IPF (ang. idio-
pathic pulmonary fibrosis) u chorej na mononukleoze, choro-
be wywotywang przez wirus Epsteina-Barra [12].

PROBLEM STARZEJACYCH SIE SPOLECZENSTW

Zwtbdknienia ptuc sg szczegodlnie waznym problemem w sta-
rzejgcych sie spoteczenstwach Zachodu: Stanéw Zjednoczo-
nych, Europy i Japonii. Korelacja czgsto$ci wystepowania tych
choréb z wiekiem budzi coraz mniej watpliwosci. Coultas i
wsp. podaja, ze idiopatyczne zwtdknienia ptuc wystepuje z
czestoscig 2,7/100 000 mieszkancow w grupie wiekowej 35-
44 |at, za$ wsréd osob powyzej 75 lat wskaznik ten osigga
175/100 000 [4]. Wedtug Johnstona i wsp. przecietny wiek
chorego w momencie postawienia diagnozy zwtdknienia ptuc
wynosi 66 lat [10]. Xaubet i wsp. jako Sredni wiek chorych na
Srodmigzszowg chorobe ptuc podajg 61 + 0,7 lat [18].

DIAGNOSTYKA | LECZENIE - WYSOKIE KOSZTY,
MALA SKUTECZNOSC

Proces diagnostyczny i leczniczy chorych na srédmigzszo-
we choroby ptuc tgczy w sobie najwieksze wady medycyny:
wysokie koszty i matg skutecznos$é. Stwierdzenie to jest

Tabela 2. Najczesciej wymieniane czynniki zawodowe, $rodowiskowe i jatrogenne odgrywajace role w etiopatogenezie $rodmigzszowych choréb ptuc -

zwidknieniach ptuc

Table 2. The most frequently noted occupational, environmental and jathrogenic factors taking part in ethiopathogenesis of interstitial lung diseases -

pulmonary fibrosis

Czynnik zawodowy, $rodowiskowy lub jatrogenny

Zmiany chorobowe

Uwagi

Zanieczyszczenie powietrza w aglomeracjach
miejskich

Srédmigzszowe choroby ptuc -

Palenie papieroséw

Srédmigzszowe choroby ptuc -

Pyt organiczny (roslinny: zbozowy, drzewny;

takze pochodzenia zwierzecego) ptucnych (EAA)

Zewnatrzpochodne zapalenie pgcherzykow

Narazenie w rolnictwie, zaktadach przetwérstwa
spozywczego, tartakach

Azbest

Azbestoza, zwidknienie ptuc, rak ptuc -

Metale (np. aluminium, kobalt)

IPF (ang. idopatic pulmonary fibrosis) (?) -

Wirus Epsteina-Barra

IPF (?), CFA (ang. cryptogenic fibrosing alveolitis)| Zwigzek sugerowany

Bleomycyna Zwtdknienie ptuc Cytostatyk (stosowany m.in. w chorobie
Hodgkina)
Amiodaron IPF (?) Lek stosowany w zaburzeniach rytmu serca

Imipramina

Srédmigzszowe choroby ptuc — zwtdknienie ptuc

Trojpierscieniowy lek przeciwdepresyjny
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szczegOlnie prawdziwe w przypadkach powiktanych zwtok-
nieniem. Rozpoznanie choréb z tej grupy jest wyraznie nie-
doszacowane — w badaniu przeprowadzonym przez Koleka
liczba chorych z rozpoznang $rédmigzszowg chorobg ptuc
byta znacznie wyzsza w okolicach duzych centréw medycz-
nych niz w miejscowosciach pozbawionych o$rodkow spe-
cjalistycznych [11]. Choroby z tej grupy sg wiec modelowym
wyzwaniem dla nowoczesnego zarzgdzania systemami opieki
zdrowotnej.

Rozpoznanie opiera sie¢ na wywiadzie lekarskim, bada-
niach spirometrycznych, zdjeciach rentgenowskich klatki pier-
siowej, wysokorozdzielczych zdjeciach tomografii kompute-
rowej — HRCT (ang. high resolution computer tomography),
a takze biops;ji ptuca wraz z oceng histopatologiczng. Stan-
dardowe leczenie zwtdknienia ptuc polega na podawaniu gli-
kokortykosteroidéw i innych lekbw immunosupresyjnych (np.
azatiopryny). Leki te stosuje sie dtugotrwale, ale ich efektyw-
nosc¢ jest podawana w watpliwosc¢ [14, 16].

Oprécz wymienionych metod alternatywg forma leczenia
jest transplantacja ptuc [16]. Do transplantacji kwalifikujg sie
jednak tylko chorzy w stosunkowo miodym wieku, a zwtdk-
nienie ptuc dotyka z reguty osob starszych. W potaczeniu z
wysokim kosztem zabiegu oraz brakiem organoéw do prze-
szczepu powoduje to, ze transplantacji poddaje sie nielicz-
nych chorych. Przy tych wszystkich ograniczeniach, skutecz-
no$¢ zabiegu réwniez pozostawia wiele do zyczenia. Spo-
$rod wszystkich grup poddawanych transplantacji ptuc, cho-
rzy na zwtdknienie ptuc zyjg najkrécej, a zabieg przynosi u
nich stosunkowo najmniejszg poprawe jakosci zycia [7]. Inne
formy leczenia, jak np. leczenie interferonem gamma [19], nadal
sg z fazie eksperymentalnej. Chorzy na zwtdknienie ptuc umie-
rajg $rednio w ciggu 3 lat od rozpoznania choroby [8].

PODSUMOWANIE

W zwigzku z rozpowszechnieniem oraz powaznymi nastep-
stwami, $rédmigzszowe choroby ptuc i zwtdknienie ptuc sg
istotnym czynnikiem ograniczajgcym jako$¢ zycia duzych grup
spotecznych, a koszty ich leczenia stanowig niebagatelne
obcigzenie finansowe dla systeméw ubezpieczeniowych. Brak
wyczerpujacych badan epidemiologicznych znacznie utrud-
nia skuteczng walke z tym problemem zdrowotnym. Priory-
tetem na najblizsze lata powinno by¢ ustalenie osobniczych
i srodowiskowych czynnikéw odpowiedzialnych za powsta-
wanie tych choréb.

Kolejnym wielkim wyzwaniem dla medycyny bedzie prze-
tozenie uzyskanej wiedzy na praktyczne dziatania w celu
wczesnego wykrywania i skutecznego przeciwdziatania fa-
talnym skutkom choréb $rédmigzszowych i zwtdknienia ptuc.
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