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Abstract

A 47-year-old, non-smoking woman was admitted to the National Tuberculosis and Lung Diseases Research Insti-
tute for diagnosis of progressive exertional dyspnoea and numerous small thin-walled, air-filled cysts equally distrib-
uted throughout both lungs revealed in HRCT (high resolution computed tomography) examination. Histological
assessment of specimens obtained by open lung biopsy revealed proliferation of immature smooth muscle, showing
the expression of the antigen HMB45. On this basis, diagnosis of lymphangioleiomyomatosis was established. The
disease caused essential ventilation damage of the lungs (FEV, 1.34 L; 39.71% pred, VC 4.02 L; 94.96% pred, FEV,/
/NC 0.33-4 1.81% pred, DLCO 3.65 mmol/min/Kpa 38.35% pred).During the observation, despite the lack of immuno-
logical disorders, the patient developed Pneumocystis jiroveci pneumonia (PCP) that was treated with trimethoprim-
sulfamethoxazole.

Lymphangioleiomyomatosis is a rare disease which results from a defect of TSC genes. The disease is not related to
immunological defects or disorders. However, the considerable cystic destruction of the lungs can predispose the patient to
opportunistic infections such as the one in the presented case.
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Streszczenie

Chora, 47-letnia, nigdy niepalgca tytoniu, zostata przyjeta do Instytutu Gruzlicy i Choréb Ptuc w celu diagnostyki
postepujacej dusznosci wysitkowe] oraz stwierdzonych w badaniu tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczo$ci
(HRCT) klatki piersiowej licznych drobnych, cienko$ciennych torbielek zajmujacych réwnomiernie oba ptuca. Na
podstawie badania histologicznego wycinka pobranego w trakcie biopsji otwartej ptuca, w ktérym stwierdzono
obecno$¢ nisko zréznicowanych komérek migsniowych, wykazujacych ekspresje antygenu HMB45, rozpoznano
limfanogioleiomiomatoze. Choroba powodowata istotne uszkodzenie funkcji wentylacyjnych ptuc (FEV, 1,34 I; 39,71
%n, VC 4,02 1; 94,96 %n, FEV,/VC 0,33—4 1.81%n, DLCO 3,65 mmol/min/Kpa 38,35%n). W okresie obserwacji, pomimo
braku zaburzenn immunologicznych, wystapito pneumocystozowe zapalenie ptuc leczone z powodzeniem
sulfametoksazolem z trimetoprimem.
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Limfangioleiomiomatoza jest rzadkg choroba wynikajaca z defektu genéw TSC, w przebiegu ktdrej nie sa obserwowane
zaburzenia odporno$ci. Niemniej, znaczna torbielowata destrukcja migzszu moze stanowic, jak w opisywanym przypadku,
predyspozycje do zachorowania na infekcje oportunistyczne.

Stowa kluczowe: limfangioleiomiomatoza, pneumocystoza, zakazenia oportunistyczne, rzadkie choroby, choroby

$rédmiagzszowe

Wstep

Limfangioleiomiomatoza (LAM, lymphangio-
leiomyomatosis) jest rzadkg choroba $§r6dmiaz-
szowg pluc. Wystepuje w postaci sporadycznej
z czestoscia (ok. 1/400 tys. dorostych kobiet) lub
w przebiegu stwardnienia guzowatego (dotyczy
30—40% dorostych kobiet z TS [tuberous sclerosis]) [1].
Chociaz rozpieto$¢ wieku chorych jest szeroka
(12-69 lat), to jednak choroba wystepuje gtéwnie
u kobiet w wieku prokreacyjnym, srednio diagno-
zuje sie ja okolo 34. roku zycia. Zachorowania
u kobiet w wieku pomenopauzalnym naleza do
rzadko$ci i wigza sie najczesciej z leczeniem estro-
genami lub ich wysokimi stezeniami [2]. Jak dotych-
czas, brakuje danych epidemiologicznych dotyczg-
cych wystepowania LAM w populacji polskie;j.

Do najczesciej zglaszanych pierwszych obja-
woéw choroby naleza: dusznosé, gtéwnie wysitko-
wa, kaszel z ewentualnym wykrztuszaniem krwi
lub chlonki oraz béle w klatce piersiowej. W prze-
biegu choroby mogg tez wystapié: odmy samoist-
ne, gromadzenie sie chtonki w jamie oplucnej, rza-
dziej objawy brzuszne jak: nudnosci, béle brzucha,
krwawienia z przewodu pokarmowego, krwio-
mocz, mogace wyprzedzac¢ na wiele lat objawy ze
strony uktadu oddechowego [1-6]. Diagnostyka
LAM jest oparta na badaniach klinicznym, obra-
zowym oraz stwierdzeniu w badaniu histologicz-
nym specimenéw pobranych w trakcie biopsji
otwartej pluca, obecnoéci nisko zr6znicowanych
komoérek miesniowych wykazujacych ekspresje
antygenu HMB45 [1-7].

Pneumocystis jiroveci (P. jiroveci) jest wszech-
obecnym grzybem, mogacym wywolywaé zapale-
nie ptuc u chorych z uposledzona odpornoscia
typu komérkowego, wéréd ktérych najwieksza gru-
pe stanowia zakazeni HIV, ale r6wniez leczeni
immunosupresyjnie z powodu choréb rozrosto-
wych, poddani transplantacji narzadéw czy lecze-
ni dtugotrwale glikokortykosteroidami [8, 9]. Zna-
ne sg takze doniesienia o pneumocystozowym za-
paleniu ptuc lub kolonizacji ukladu oddechowe-
go przez P. jiroveci u chorych z zmianami struktu-
ralnymi miazszu pluc, na przyktad w przebiegu
choréb srédmiazszowych ptuc. Najczesciej obser-
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wowano je u chorych na samoistne wiéknienie
pluc [8, 10]. Wyniki badan przeprowadzonych na
podstawie technik molekularnych wykazaty, ze
kolonizacja P. jiroveci w Polsce moze wystepowac
u 35-50% os6b zakazonych HIV, podczas gdy od-
setek przypadkéw kolonizacji u pacjentéw nieza-
kazonych HIV chorych na ostre choroby ukladu
oddechowego oraz jatrogenne uposledzenie odpor-
nosci wynosi okolo 10% [9]. Bezobjawowe zaka-
zenia P. jiroveci stwierdzono tez u 7% zbadanych
0s6b z zachowang odpornoscia, a chorujgcych na
przewlekle choroby uktadu oddechowego [9].
W pracy przedstawiono przypadek pneumocysto-
zy u chorej bez uposledzenia odpornosci, ale ze
znaczna destrukcja torbielowatg ptuc.

Opis przypadku

Chora, 47-letnia ,dotychczas zdrowa, nigdy nie-
palaca papieroséw, zostala przyjeta do III Kliniki
Choréb Pluc Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc
w marcu 2009 roku w celu diagnostyki postepujacej
dusznosci wysitkowej, wymuszajacej u chorej odpo-
czynek po wejsciu na pierwsze pietro oraz uwidocz-
nionych w badaniu radiologicznym klatki piersiowej
zmian siateczkowatych, najbardziej nasilonych
w polach dolnych obu ptuc (ryc. 1). W badaniu to-
mografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci ptuc
(HRCT, high resolution computed tomography) stwier-
dzono liczne, cienko$cienne, zmiany torbielowate
o $rednicy od 2-5 mm do 3 cm, réwnomiernie roz-
mieszczone w obu plucach, bez powiekszenia we-
ztéw chtonnych wnek i §rédpiersia (ryc. 2). Ponadto
w badaniu USG jamy brzusznej wykryto trzy prze-
strzenie o charakterze torbieli przy naczyniach bio-
drowych po stronie prawej (33 X 23 X 21 mm, 24 X
26 X 17 mm, 8 mm) oraz liczne polipy pecherzyka
z0lciowego, najwiekszy o §rednicy 4,3 mm. Obecno$c
torbieli wzdluz naczyn biodrowych potwierdzono
badaniem rezonansu magnetycznego (MR, magnetic
resonance) miednicy male;j.

Nie stwierdzono cech nadci$nienia plucnego
w badaniu echokardiograficznym serca, natomiast
wykryto §ladowa fale zwrotng przez zastawke tréj-
dzielng oraz poszerzong nieznacznie zyle gtéwna
dolng o mniejszej ruchomosci oddechowej. W ba-
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Rycina 1. Rtg klatki piersiowej p-a. Linijne i siateczkowate za-
geszczenia najbardziej nasilone w dolnych i $rodkowych polach
ptucnych

Figure 1. Posteroanterior chest radiograph. Linear and reticulono-
dular infiltrates in lower and middle parts of both lungs

Rycina 2. HRCT klatki piersiowej okna piucnego. Liczne drobne,
cienkoscienne torbielki réwnomiernie rozmieszczone w obu polach
ptucnych

Figure 2. HRCT chest scan. Multiple small thin-walled air-filled cy-
sts are distributed diffusely throughout both lungs

daniu MR mézgowia uwidoczniono torbiel paje-
czynoéwki (ok. 20 X 10 X 10 mm). Morfologia krwi
obwodowej, markery stanu zapalnego i nowotwo-
rowe (antygen rakowo-plodowy [CEA, carcinoem-
brionic antygen]) byly w granicach przyjetych
norm. Spirometrycznie wykazano obecno$é ciez-
kiej obturacji z granicznym oporem drég oddecho-
wych, hiperinflacja i rozdeciem oraz obnizeniem
wskaznika transferu dla tlenku wegla:

— natezona objeto$¢ wydechowa pierwszosekun-
dowa (FEV, forced expiratory volume in 1 se-
cond) 1,34 1; 39,71%n,

— pojemnoé¢ zyciowa (VC, vital capacity) 4,02
1; 94,96%n,

— wskaznik Tiffeneau (FEV,/VC) 0,33-41,81%n,

— zdolno$¢ dyfuzyjna tlenku wegla (DLCO, dif-
fusing capacity of the lung for carbon monoxi-
de) 3.65 mmol/min/kPa 38,35%n).

Przejscie przez chora 6-minutowego testu
marszu wiazalo sie z znacznym spadkiem satura-
cji z 96% do 87%. Na podstawie przeprowadzone;j
diagnostyki wysunieto podejrzenie LAM. W celu
ustalenia rozpoznania w marcu 2009 roku wyko-
nano u chorej torakotomie lewostronng z resekcja
klinowa ptata gérnego pluca lewego.

W badaniu histologicznym widoczne byly
ogniska proliferacji krétkich wigzek wiékien mie-
$niowych, tworzacych réznej wielkosci guzki, ota-
czajace gléwnie szczeliny naczyniowe z towarzy-
szacymi zmianami torbielowatymi migzszu (ryc.
3A). Ponadto komérki te wykazywaty dodatnie re-
akcje immunohistochemiczne z przeciwcialami
przeciwko aktynie, desminie, antygenowi HMB45,
receptorom estrogenowym alfa i progesteronowym
(ryc. 3B). Przeprowadzona diagnostyka histologicz-
na pozwolita na potwierdzenie LAM.

Z uwagi na cechy obturacji wdrozono lecze-
nie bronchodylatacyjne oraz w odstepach kilku-
miesiecznych monitorowano przebieg choroby,
stwierdzajac stabilizacje. W styczniu 2010 roku
nastapilo u chorej gwaltowne nasilenie duszno$ci.
Z podejrzeniem infekcji byla hospitalizowana
w szpitalu rejonowym, gdzie w wyniku wdrozonej
antybiotykoterapii, glikokortykoterapii systemowej
oraz mukolitykow uzyskano czeSciowa poprawe.
Jednak z uwagi na cechy znacznego pogorszenia
wydolnosci wysitkowej z obecnoscia dusznosci
spoczynkowej chorg przekazano do Instytutu Gruz-
licy i Chor6b Pluc. W chwili przyjecia stan chorej
byl §redni, dominowata dusznoéé przy niewielkich
wysiltkach, kaszel ze skapym wykrztuszaniem bez
stanéw goraczkowych.

Ostuchowo nad polami ptucnymi stwierdzono
ostabienie szmeru oddechowego pecherzykowego
oraz liczne $wisty i furczenia. Chora kontynuowa-
ta leczenie bronchodylatacyjne, ktére nie byto
w pelni skuteczne. W HRCT ptuc poza rozsianymi,
torbielowatymi, cienko$ciennymi zmianami wielko-
$ci okoto 10-15 mm, uwidoczniono zmiany o typie
matowej szyby, co mogto wskazywac na dolaczajg-
ce sie §r6dmiagzszowe zmiany zapalne (ryc. 4).

W trakcie bronchoskopii stwierdzono inten-
sywny stan zapalny oskrzeli i odessano ropna wy-
dzieline tworzaca ,,korki” ropne. Po bronchosko-

www.pneumonologia.viamedica.pl 63



Pneumonologia i Alergologia Polska 2013, tom 81, nr 1, strony 61-67

Rycina 3. Obraz mikroskopowy ptuca. Niezréznicowane komérki miesni gtadkich; A —barwienie HE; B — barwienie immunohistochemiczne

p/ ciatami HMB45

Figure 3. Microscopic picture of lung. The immature smooth muscle cells; A —H + E stain; B — immunohistochemical staining with

antibodies HMIB45

Rycina 4. HRCT klatki piersiowej okna piucnego. Liczne drobne, cien-
koscienne torbielki réwnomiernie rozmieszczone w obu polach ptuc-
nych, wigcej zmian o typie matowej szyby w obu polach ptucnych

Figure 4. HRCT chest scan. Multiple small thin-walled air-filled
cysts are distributed diffusely throughout both lungs but more
"ground-glass” opacities in both lungs

pii wystapita silna duszno$é o charakterze bron-
chospastycznym, ze spadkiem saturacji do 70%,
tachykardia do 140/min. Pomimo podawanych le-
kéw bronchodylatacyjnych w formie nebulizacji
oraz glikokotykosteroidéw dozylnie nie uzyskiwa-
no poprawy. Pojawily sie zaburzenia §wiadomosci
i chora wymagata leczenia w sali R, gdzie po po-
daniu lekéw zwiotczajgcych miesnie i intubacji
chorej kontynuowano podawanie lekéw broncho-
dylatacyjnych, uzyskujgc stopniowa poprawe.
Z bronchoaspiratu wyhodowano flore saprofi-
tyczna drég oddechowych, nie stwierdzono w ba-
daniach bezposrednich wydzieliny oskrzelowej
pratkéw kwasoopornych, ktérych takze nie wyho-
dowano po 10 tygodniach.

Rycina 5. Oocysty Pneumocistis jiroveci w badaniu immunofluore-
scencyjnym

Figure 5. Oocysts of Pneumocystis jiroveci in immunofluorescent
microscopic examination

Ponadto z wydzieliny oskrzelowej nie wyho-
dowano grzyb6éw patogennych oraz nie stwierdzo-
no obecnosci antygenéw Candida i Aspergillus
w surowicy. Nie wykryto réwniez w limfocytach
krwi obwodowej antygenu pp65 cytomegalowiru-
sa, a wynik testu HIV DUO byt negatywny. Nato-
miast badaniem immunofluorescencyjnym wykaza-
no w plwocinie obecno$¢ oocyst P. jiroveci (ryc. 5).

Zastosowano leczenie sulfametoksazolem
z trimetoprimem (TMP-SMX) przez 3 tygodnie,
uzyskujac poprawe stanu klinicznego zwigzang ze
zmniejszeniem duszno$ci oraz normalizacje
wskaznikow stanu zapalnego. Jednak parametry
wentylacyjne ulegly pogorszeniu w stosunku do
warto$ci z pierwszej hospitalizacji w Instytucie, co
wigzato sie z spadkiem FEV, o okoto 10% wartosci
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naleznej. Biorgc pod uwage catoksztalt obrazu kli-
nicznego i pogorszenie parametréw wentylacyj-
nych, zwiazane prawdopodobnie z choroba pod-
stawowa i przebytymi infekcjami, podjeto prébe
leczenia medroksyprogesteronem w dawce 500 mg
co 3 tygodnie, uzyskujac pewna poprawe kliniczna
i stabilizacje parametrow wentylacyjnych oraz
DLCO. Aktualnie chora jest w stanie stabilnym,
doé¢ dobrym i kontynuuje leczenie.

Omowienie

Sporadyczna posta¢ LAM jest rzadka choroba
wynikajaca z zaburzen funkcjonowania genu TSC2,
na bazie ktérego syntetyzowane jest biatko tube-
ryna regulujace proliferacje komérkowaq zalezng od
szlakéw kinazy mTOR (mammalian target for ra-
pamycin) [1, 5, 11]. Jest to choroba mlodych ko-
biet o éredniej wieku okoto 35 lat. Przedstawiana
chora zdiagnozowana byla w pézZniejszym wieku,
ale nadal miesiaczkowata i prawdopodobnie cho-
roba rozwijata sie przez wiele lat przed ustaleniem
rozpoznania, doprowadzajac do znacznej destruk-
cji torbielowatej ptuc. Kluczowa role we wlasci-
wym ukierunkowaniu diagnostyki odgrywa HRCT.
Za typowy dla LAM uwaza sie obraz drobnych
cienkosciennych torbielek (> 10) o $rednicy do
3 cm rozmieszczonych ré6wnomiernie w obu po-
lach ptucnych identyczny jak w prezentowanym
przypadku. W przebiegu LAM widywane sg torbie-
le i naczyniakomie$niaki nerek lub watroby, roz-
rosty pozaotrzewnowe, powiekszenie wezlow
chtonnych w obrebie klatki piersiowej i jamy
brzusznej, limfangiektazje, chtonkotok optucnej
i otrzewnej. Ponadto chore na LAM majg czesciej
torbiele jajnik6w lub miesniaki macicy [12].

Obserwowane u omawianej chorej przestrze-
nie torbielowate wzdluz naczyn biodrowych byty
prawdopodobnie zwigzane z choroba podstawowa,
bowiem wdrozenie leczenia medroksyprogestero-
nem spowodowalo ich regresje.

Ograniczenie rezerw wentylacyjnych typu
obturacyjnego ze znacznym obnizeniem DLCO
oraz spadek saturacji w teScie marszu to najczesciej
obserwowana konstelacja zaburzen czynno$cio-
wych u chorych na LAM [13]. W przedstawianym
przypadku wykryto wlasnie tego typu zaburzenia
ito o znacznym nasileniu. Notowane sa takze zmia-
ny restrykcyjne lub restrykcyjno-obturacyjne. Jed-
nym z waznych parametrow wentylacyjnych sko-
relowanych z postepem choroby jest objetosé za-
legajaca (RV, residual volume), natomiast wskaz-
nik DLCO jest najczulszym parametrem mierzgcym
uszkodzenie funkcji wentylacyjnej pluc u chorych
na LAM. Testy czynnoS$ciowe sa bardzo pomocne

w monitorowaniu postepu choroby [1, 13, 14].
W diagnostyce LAM, ,ztotym standardem” pozo-
staje badanie histologiczne wycinkéw pobranych
za pomoca biopsji otwartej ptuca, chociaz diagno-
stycznym bywa material z biopsji przezoskrzelo-
wej [1]. Wykazanie obecno$ci komérek LAM, pro-
liferujacych w obrebie §cian naczyn i oskrzelikow
z powstawaniem torbielek jest charakterystyczne
dla obrazu choroby.

Wazna czescia diagnostyki histologicznej sa
badania immunohistochemiczne z wykorzysta-
niem przeciwcial przeciwko antygenowi HMB 45.
Uzupelnienie diagnostyki stanowig badania recep-
toréw estrogenowych i progesteronowych, aktyny
i desminy. Wyniki wszystkich wymienionych ba-
dann immunohistochemicznych byly dodatnie
w omawianym przypadku.

W celu postawienia diagnozy bez narazenia
chorego na badania inwazyjne postuluje sie obec-
nie badanie w surowicy stezenia czynnika wzro-
stu érédbtonka naczyniowego D (VEGF-D, vascu-
lar endothelial growth factor D), ktére w polacze-
niu z typowymi zmianami radiologicznymi
w HRCT sg specyficzne dla LAM. Jednak nalezy
pamietac, ze u okoto 10% chorych na LAM steze-
nia VEGF-D nie sag podwyzszone [15]. Chora miata
co prawda wykonane badanie stezenia VEGF-D, ale
juz w okresie leczenia medroksyprogesteronem,
niemniej jednak nadal bylo one bardzo wysokie
i wynosito 2380 pg/ml. Dotychczas nie wykazano,
aby chore na limfangioleiomiomatoze mialy upo-
$ledzona odpornosé¢ typu komérkowego. W nie-
dawno opublikowanym artykule Lewandowskiej
i wsp. przedstawiono przypadek chorej na LAM
w przebiegu stwardnienia guzowatego, u ktérej do-
szto do zachorowania na gruzlice [16].

Do wystapienia zakazenia P. jiroveci predys-
ponuja stany z uposledzeniem odpornosci koméor-
kowej, ktorych nie stwierdzono u opisywanej cho-
rej. Wydaje sie, ze zaburzenie architektoniki migz-
szu pluc bylo u chorej czynnikiem sprzyjajacym
wystgpieniu pneumocystozowego zapalenia pluc.
Do typowych objawéw klinicznych obserwowa-
nych u chorych na pneumocystozowe zapalenie
pluc naleza: przebieg z nieznacznie podwyzszona
cieplota ciala, stopniowe nasilanie sie dusznosci,
poczatkowo suchy, uporczywy kaszel, nastepnie
z odkrztuszaniem ciggnacej sie wydzieliny, obja-
wy obturacji oskrzeli oraz cechy niewydolnosci od-
dechowej [17].

Opisano wiele nietypowych zmian radiolo-
gicznych u chorych na PCP, poczawszy od poje-
dynczych lub mnogich guzkéw ptucnych po cien-
koscienne torbiele lub pneumatocele, ktére moga
odpowiadaé za powstawanie samoistnej odmy
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oplucnowej, wiklajacej przebieg infekcji. Dodatko-
wym problemem u chorych ze znacznym uszko-
dzeniem pluc i rozleglymi zmianami radiologicz-
nymi jest interpretacja badan radiologicznych.
W prezentowanym przypadku nie wykryto nowych
zageszczen rutynowym badaniem radiologicznym
— dopiero wynik HRCT wykazal niewielkie nasi-
lenie zmian o typie matowej szyby.

Obserwujac tego typu objawy, nalezy podjac
prébe identyfikacji oocyst P. jiroveci metodg im-
munofluorescencyjng w plwocinie lub poptuczy-
nach oskrzelowo-pecherzykowych [8, 17, 18]. ,,Z1o-
tym standardem” diagnostycznym w przypadku
podejrzenia zakazenia P. jiroveci jest metoda reak-
¢ji taticuchowej polimerazy (PCR, polymerase cha-
in reaction) identyfikujaca fragmenty genomu grzy-
ba. Badanie real-time PCR moze ilosciowo rozréz-
ni¢ kolonizacje od choroby aktywnej klinicznie,
cho¢ istnieje jednak ,,szara strefa” wynikéw nie-
jednoznacznych. Czulo$é wykrywania P. jiroveci
metodg immunofluorescencji bezposredniej w ptu-
kaniu oskrzelowo-pecherzykowym (BAL, broncho-
alveolar lavage) wynosi 70-92%, natomiast w przy-
padku bronchoaspiratéw i indukowanej plwociny
jest nizsza [18]. W przedstawianym przypadku
wykryto oocysty P. jiroveci, co pozwolito na usta-
lenie wlasciwego sposobu postepowania.

Leczeniem pierwszego wyboru u chorych na
PCP jest zastosowanie sulfametaksazolu w potacze-
niu z trimetoprimem przez okres 3 tygodni. Alter-
natywnie stosowane sg leki: primaquina i klinda-
mycyna, pentamidyna, atovaquon [19]. W prezen-
towanym przypadku uzyskano poprawe po zasto-
sowaniu trzytygodniowego leczenia petna dawka
sulfametaksazolu i trimetoprimu.

Postepowanie terapeutyczne w chorych na
LAM obejmuje ogblne zalecenia dotyczace infor-
mowania chorych o zwiekszonym ryzyku wysta-
pienia: odmy, chtonkotoku w jamie optucnej, krwa-
wienia z angiomiolipoma, a takze zalecane jest
porzucenie nalogu palenia papieroséw, unikanie
hormonalnej terapii z uzyciem estrogenéw oraz
profilaktyczne szczepienie przeciwko wirusom
grypy i pneumokokom. Ponadto cigza jest ryzykow-
na dla tych chorych, bowiem moze nasila¢ progre-
sje choroby [1]. Terapia wspomagajaca polega na
zastosowaniu w inhalacjach bronchodilatatoréw
u chorych z obturacja drég oddechowych, co bylto
stosowane w przedstawianym przypadku. U cho-
rych z szybko pogarszajacymi sie parametrami
czynno$ciowymi uktadu oddechowego propono-
wane jest leczenie medroksyprogesteronem lub leki
blokujace kinaze m TOR (sirolimus) [1, 11]. Lecze-
nie antyestrogenowe oceniane jest jako mato efek-
tywne, natomiast dane dotyczace leczenia siroli-

musem wskazuja na istotny efekt leczenia [11].
Alternatywa jest przeszczepienie pluc, ktére bie-
rze sie pod uwage u chorych w klasie wydolnosci
III lub IV wedlug New York Heart Association
(NYHA) z hipoksemig w spoczynku, znacznym
uposledzeniem czynnos$ciowym uktadu oddecho-
wego (FEV, ok. 25% i DLCO ok. 27% n, maksymal-
ne zuzycie tlenu VO,,., < 50% n) [1, 20].

Leczenie powiklann u chorych na LAM doty-
czy gléwnie terapii odmy za pomoca chemiczne;j
pleurodezy stosowanej w pierwszym rzucie oraz
torakocentezy i diety niskottuszczowej w przypad-
ku gromadzenia sie chtonki w jamie optucnej (chy-
lothorax). Poniewaz przedstawiana chora miesigcz-
kowata, a stezenie estrogenéw bylo stosunkowo
wysokie, podjeto decyzje o prébie leczenia hormo-
nalnego. Leczeniem tym uzyskano poprawe kli-
niczng i stabilizacje parametr6w wentylacyjnych.

Przypadek tej chorej zaprezentowano jako
kolejny przyklad dokumentujacy fakt predyspozy-
cji do zakazen oportunistycznych u chorych na
LAM. Stad w diagnostyce réznicowej nalezy bra¢
mozliwo$¢ tego typu infekcji u chorych z prawi-
dlowa odpornoscia, ale z bardzo znacznym uszko-
dzeniem strukturalnym ptuc.
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