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Rozlane krwawienie pecherzykowe jako jedyna manifestacja
zespofu antyfosfolipidowego

Diffuse alveolar hemorrhage as the only manifestation of antiphospholipid
syndrome

Praca nie byla finansowana.

Abstract

The antiphospholipid syndrome is characterized by the presence of antiphospholipid antibodies and the association of protean
clinical manifestations as a result of both venous and arterial thrombosis. While pulmonary embolism (secondary to deep
vein thrombosis) is common and well-known disturbance in antiphospholipid syndrome, recently there are growing number
of case reports describing nonthrombotic lung pathologies in APS. We present here a young male with antiphospholipid
syndrome, whose the only manifestation was diffuse alveolar hemorrhage.
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Streszczenie

Zespot antyfosfolipidowy (APS) charakteryzuje sie wystepowaniem przeciwciat antyfosfolipidowych oraz zwigzanych z nimi
zmiennych objawdw klinicznych bedacych wynikiem zakrzepicy zylnej lub tetniczej. Podczas gdy zator w obrebie naczyn
ptucnych (wtdérny do zakrzepicy zyt glebokich) jest czestym i znanym zaburzeniem w przebiegu APS, ostatnio rosnie liczba
doniesien opisujgcych niezakrzepowe patologie w ptucach w jego przebiegu. W pracy przedstawiono przypadek mtodego
chorego na APS, u ktdrego jedyng manifestacjqg zespotu bylo rozlane krwawienie pecherzykowe.

Stowa kluczowe: zespot antyfosfolipidowy, rozlane krwawienie pecherzykowe, leczenie
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Wstep

Zesp6t antyfosfolipidowy (APS, antiphospho-
lipid syndrome) to choroba autoimmunologiczna
charakteryzujaca sie objawami zakrzepicy zylnej
lub tetniczej oraz poronieniami, co jest zwigzane
z obecno$cia w surowicy przeciwcial antyfosfo-

lipidowych, skierowanych przeciwko bialkom
osocza tworzacym kompleksy z fosfolipidami
bton komérkowych [1]. Zator w obrebie naczyn
plucnych (przewaznie wtérny do zakrzepicy zyt
glebokich) jest czestym i znanym zaburzeniem
w APS [2]. Ostatnio ro$nie jednak liczba doniesien
opisujacych niezakrzepowe patologie w ptucach
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w przebiegu tego zespolu, takie jak niezakrzepo-
wo-zatorowe nadci$nienie ptucne czy krwawienie
do pecherzykéw plucnych zwigzane lub nie z za-
paleniem naczyn ptucnych (DAH, diffuse alveolar
hemorrhage) [3-5]. W pracy przedstawiono przypa-
dek mtodego chorego z rozlanym krwawieniem pe-
cherzykowym badacym jedyng manifestacja APS.

Opis przypadku

Mezczyzna (27 lat), palacy papierosy, zostat
przyjety do III Kliniki Choréb Pluc Instytutu
Gruzlicy i Choréb Pluc z powodu krwawienia do
pecherzykéow plucnych o nieustalonej etiologii.
Chory w okresie 2003-2005 stuzyl w kontyngencie
polskim w Iraku. Negowal przyjmowanie jakich-
kolwiek lekéw oraz srodkéw odurzajgcych, jak
i wystepowanie choréb w rodzinie. Okoto 2 lata
przed obecna hospitalizacja (2007) obserwowat
krotkotrwate §ladowe krwioplucie, ktérego nie
diagnozowano.

Obecne dolegliwosci pojawily sie w sierpniu
2009 roku. Bezposrednio po kapieli w basenie wy-
stapito obfite krwioplucie (okoto 200 ml w ciagu
2 godzin), ktore utrzymywato sie przez okoto 2 ty-
godnie, ale 0o mniejszym nasileniu, potem doszlto do
nasilenia krwioplucia oraz pojawila sie goraczka.
Wtedy chory zglosit sie do lekarza i byl hospitali-
zowany na oddziale pulmonologicznym w miejscu
zamieszkania, gdzie stwierdzano znacznego stop-
nia anemizacje (Hgb 7,7g%) oraz hipoksemiczna
niewydolno$¢ oddechowa (Pa0, 48 mm Hg, PaCo0,
41 mm Hg, Sp0, 83,9%). W badaniu tomokompu-
terowym klatki piersiowej (CT, computed tomo-
graphy) uwidoczniono rozlegle obszary zacienien
w plucach o typie ,matowej szyby”, a w badaniu
bronchoskopowym — $wieza krew w drzewie
oskrzelowym. Na podstawie calosci obrazu kli-
nicznego, radiologicznego oraz bronchoskopowego
rozpoznano rozlane krwawienie do pecherzykéw
plucnych. W leczeniu zastosowano glikokortyko-
steroidy (GKS) systemowe (metyloprednizolon
2 X 80 mg i.v., nastepnie prednizon p.o.), empi-
ryczng antybiotykoterapie (amoksycylina/kwas kla-
wulanowy, doksycyklina), leki przeciwkrwotoczne
(etamsylat), tlen oraz przetoczono 2 j. koncentratu
krwinek czerwonych (KKCZ), uzyskujac poprawe,
a nastepnie przeniesiono chorego do IGiChP w celu
ustalenia przyczyn DAH.

Przy przyjeciu do IGiChP chory byl w stanie
og6lnym dos¢ dobrym, zglaszal ostabienie oraz
utrzymujace sie niewielkie krwioplucie ,starg”
krwia, byl wydolny oddechowy (Pa0, 70 mm Hg,
PaCo0, 37 mm Hg). W morfologii krwi obwodowej
obserwowano poprawe parametréw (wzrost Hgb

do 10g%). Stezenie kreatyniny i wskazniki zapalne
byly w normie, wynik badania ogélnego moczu —
prawidtowy. Wartosci D-dimera byly podwyzszone
do 1666 ug/l, pozostale parametry krzepniecia —
prawidlowe. W badaniu CT klatki piersiowej (opcja
angio) nie wykazano cech zatorowosci ptucnej
ani obecnosci przetok tetniczo-zylnych. W obu
plucach utrzymywaly sie masywne zageszcze-
nia o typie plamistych obszaréw matowej szyby
i wewnatrzzrazikowych guzkéw, odpowiadajace
obecnosci krwi w pecherzykach ptucnych (ryc.
1A,B). W badaniu echokardiograficznym (ECHO)

Rycina 1A, B. Skany CT klatki piersiowej pokazujgce rozlane obsza-
ry ,matowej szyby” odpowiadajgce krwawieniu pecherzykowemu

Figure 1A, B. CT scans of chest showing diffuse ,ground glass”
appearance of alveolar hemorrhage
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nie stwierdzono nieprawidlowosci, ultrasonogra-
fia (USG) zyt koniczyn dolnych byla prawidlowa.
W badaniu bronchoskopowym uwidoczniono
niewielka ilo§¢ §wiezej krwi w drzewie oskrze-
lowym. Z posiew6w wydzieliny oskrzelowej nie
wyhodowano patogenéw, wyniki badan w kierunku
gruzlicy byly negatywne. Wykonano biopsje prze-
zoskrzelowa pluca — w badaniu histologicznym
stwierdzono jedynie ztogi hemosyderyny oraz
makrofagi ze zlogami hemosyderyny, bez cech
zapalenia naczyn. Skrawek pluca oceniono takze
w badaniu immunofluorescencyjnym, nie stwier-
dzajac obecnosci zlogéw immunoglobulin (IgG,
IgM, IgA), sktadowych dopelniacza (C3, C1q) ani
lekkich tancuchéw kappa i lambda w badanym
materiale.

W mechanice oddychania parametry objeto-
sciowe ptuc byly prawidtowe z podwyzszonym
wskaznikiem dyfuzji (DLCO [diffusing capacity of
the lung for carbon monoxide] 112% tj. 14,02 mmol/
/min/lPa, norma do 12,52 mmol/min/kPa).

Szukajac przyczyn krwawienia do pecherzy-
kéw plucnych, nie wykryto przeciwciat przeciwja-
drowych (ANA, antibody to nuclear antigens),
przeciwcial skierowanych przeciw cytoplazmie
neutrofiléw (ANCA, anti-neutrophil cytoplasmic
antibody), przeciwcial przeciw blonie podstawnej
ktebuszkéw nerkowych (anty-GBM [glomerular
basement membrane]), czynnika reumatoidalne-
go (RF, rheumatoid factor), przeciwcial przeciw
ludzkiemu wirusowi niedoboru odpornosci (HIV,
human immunodeficiency virus). Badania w kie-
runku zespotu antyfosfolipidowego (APS, antipho-
spholipid antibody syndrome) byty w toku.

Zredukowano dawke GKS. Dnia 15 wrze-
$nia 2009 roku wykonano biopsje otwarta pluca.
W badaniu histologicznym stwierdzono ogniska
wylewéw $rédpecherzykowych ze skupieniami
makrofagéw zawierajacych zlogi hemosyderyny,
naczynia krwionos$ne o prawidlowej budowie,
bez cech zapalenia. Nie stwierdzano tez zakrzepi-
cy. Obraz mikroskopowy odpowiadatl rozlanemu
krwawieniu pecherzykowemu (ryc. 2).

W miedzyczasie otrzymano wyniki badan se-
rologicznych, ktére wykazaty podwyzszone miano
przeciwcial antykardiolipinowych (aCL) w klasie
IgM do 37,06 RU/ml (przy normie do ponizej 12)
oraz przeciwcial przeciw beta-2-glikoproteinie 1
(B-2GPI) w klasie IgM do 70,78 RU/ml (przy normie
do ponizej 20). Antykoagulantu tocznia (LA, lupus
anticoagulant) nie wykryto.

Chorego wypisano do domu z podejrzeniem
APS i zaleceniem dalszej redukcji dawki GKS (az
do odstawienia) oraz planowej kontroli po okoto
12 tygodniach.

Rycina 2. Zdjecie histologiczne migzszu ptuca: Krwawienie peche-
rzykowe. Liczne makrofagi obtadowane hemosyderyng widoczne
wewnatrz pecherzykéw ptucnych. Barwienie H&E, powigkszenie
400 x

Figure 2. Microphotography of the lung: Alveolar hemorrhage. Nu-
merous hemosiderin laden macrophages are seen within pulmonary
alveolars. H&E, magnification 400 x

Na wyznaczona kontrole w Klinice chory
zglosil sie w stanie ogélnym bardzo dobrym, bez
dolegliwosci, bez krwioplucia, byl wydolny odde-
chowo. W badaniu CT klatki piersiowej wysokiej roz-
dzielczosci (HRCT, high-resolution CT) stwierdzono
wyrazng, prawie catkowita remisje zmian w plucach.
Powtérzono badania immunologiczne (ANA, ANCA,
anty-GBM, RE HIV), ktérych wyniki byly negatywne,
oraz badania w kierunku APS, stwierdzajac po raz
kolejny podwyzszone miano przeciwcial zar6wno
aCL w klasie IgM (36,4 RU/ml) oraz przeciwko B-2GPI
w klasie IgM (90,42 RU/ml).

Ostatecznie rozpoznano APS (prawdopodob-
nie pierwotny) z DAH w jego przebiegu. Wobec
nieobecnosci cech choroby tkanki tgcznej (gtéw-
nie tocznia rumieniowatego uktadowego), jak
i nieobecno$ci cech zapalenia naczyn plucnych
w badaniu histologicznym, nie kontynuowano
leczenia GKS ani nie wdrazano leczenia immuno-
supresyjnego. Chorego pozostawiono w obserwacji,
planujac wdrozenie leczenia przeciwplytkowego
i ewentualnie statyny jako profilaktyki przed-
wczesnej miazdzycy i choroby wiencowej serca,
zalecanej przez coraz wigksza liczbe autoréw [6, 7].

Omodwienie

Podstawowa cechg zespotu antyfosfolipido-
wego jest zakrzepica, dotyczaca zar6wno naczyni
zylnych, jak i tetniczych wszystkich kalibrow oraz
czesto wystepujaca wieloogniskowo. Najczestsza
postacia zajecia ptuc u tych chorych jest zator
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Tabela 1. Manifestacja objawdw klinicznych zwigzanych z zespotem antyfosfolipidowym [3, 9]

Table 1. Clinical maninifestations associated with the antiphospholipid syndrome [3, 9]

Zajety narzad
Organ involved

Objaw kliniczny
Clinical symptom

Sino$¢ siatkowata/livedo reticularis, owrzodzenia/ulcers, niedokrwienie/digital ischemia, martwica skéry/cuta-

Matoptytkowos$¢/thrombocytopenia, niedokrwisto$¢ hemolityczna/hemolytic anemia, dodatni odczyn Coombsa/

Pogrubienie zastawek, wegetacje/valve thickening dysfunction, vegetations, zawat serca/myocardial infarction,

dfawica piersiowa/angina, kardiomiopatia/myocardiopathy, skrzeplina wewnatrzsercowa/intracardiac thrombus

Skora/skin
neous necrosis, zakrzepowe zapalenie zyl/thrombophlebitis
Krew/blood
/positive Coomb’s test
Serce/heart
Ptuca/lung

Zator tetnicy ptucnej ostry lub przewlekly/pulmonary embolus acute or chronic, zakrzepica drobnych naczyn

ptucnych/pulmonary microthrombi, ptyn w optucnych/effusions, wiékniejace zapalenie oskrzelikdw/fibrosing
alveolitis, rozlane krwawienie pecherzykowe/diffuse alveolar hemorrhage, nadcisnienie ptucne/pulmonary
hipertension, zespot ostrej niewydolnosci oddechowej typu dorostych/acute respiratory distress syndrome

Uktad nerwowy
Nervous system

Udar i przemijajgce ataki niedokrwienia/stroke and transient ischemic attacks, zakrzepy zyt mézgowych/
/[cerebralvenous thromboses, niedokrwienie gatki ocznej/ocular ischemic events, gluchota czuciowo-nerwowa/

/sensorineural heating loss, ataki apopleksji/seizures, migrena/migraine, padaczka/epilepsy

Jama brzuszna
Abdomen

Objawy nerkowe: zawat nerki, zakrzepica tetnicy nerkowej i zyty nerkowej/renal manifestations: renal
infarction, renal artery thrombosis and renal vein thrombosis, niedokrwienie przetyku czy krezki/esophageal

or mesenteric ischemia, zawat $ledziony, trzustki/splenic, pancreatic infarction, zakrzepica matych zyt watrobowych/
/small hepatic vein thrombosis, zesp6t Budda-Chiari/Budd-Chiari syndrome

Narzad wzroku/eye

Objawy potoznicze
Obstetric manifestations

Zakrzepica tetnicy, zyly siatkdwki/retinal artery, vein thrombosis, porazenie nerwu wzrokowego/amaurosis

Stan przedrzucawkowy/pre-eclampsia, rzucawka/eclampsia, odklejenie tozyska/abruptio placenta, poporodowy
zespot sercowo-plucny/post-partum cardio-pulmonary syndrome, poronienia wczesne < 10 Hbd/early fetal

losses < 10 weeks, poronienia pézne > 10 Hbd/late fetal losses > 10 weeks, porody przedwczesne/prematu-

res, martwe urodzenia/stillbirth

Zakrzepica naczyn
Vascular thrombosis

Zakrzepica zyt gtebokich/deep vein thrombosis, zakrzepica zyt powierzchownych/superficial thrombosis

tetnicy ptucnej (38,9%), rzadziej nadci$nienie
plucne (1,8-3,5%), zespot ostrej niewydolnosci
oddechowej (ARDS, acute respiratory disease syn-
drome) oraz zesp6l poporodowy charakteryzujacy
sie goraczka, dusznoscia, naciekami w plucach
stwierdzanymi w badaniach radiologicznych oraz
cechami uszkodzenia nerek i serca. Do rzadkich
objaw6w (wystepujacych u mniej niz 2% chorych
na APS) zalicza sie zakrzepice tetnicy plucnej oraz
patologie niezakrzepowe, takie jak widékniejgce
zapalenie pecherzykéw ptucnych czy krwawienie
pecherzykowe [8-11].

Manifestacje objawéw klinicznych mogacych
wystepowaé w przebiegu APS przedstawiono
w tabeli 1 [9, 3], natomiast aktualnie obowigzujace
kryteria diagnostyczne APS —w tabeli 2 [12, 13].

Mimo ze DAH nie znajduje sie w obowigzu-
jacych klinicznych kryteriach diagnostycznych,
wiadomo, ze moze by¢ zaréwno pierwszym, jak
i jedynym objawem APS. Chorzy to najczesciej
mezczyzni w srednim wieku, prezentujacy szybko
narastajacg duszno$¢, kaszel, goraczke z krwio-
pluciem lub bez i rozwijajgcy ostrg niewydol-

no$¢ oddechowa. W badaniach laboratoryjnych
stwierdza sie czesto hipoksemie oraz anemie,
a w badaniach radiologicznych klatki piersiowe;j
— obszary typu ,matowej szyby” §wiadczace
o wypelnieniu pecherzykow plucnych krwig. W lite-
raturze opisano niewiele przypadkéw krwawienia
pecherzykowego w przebiegu APS. Deane i wsp.
przedstawili przypadki 4 mezczyzn [3], Martine-
z-Vazquez C. i wsp. — 2 mezczyzn [4], natomiast
Al-Hajjaj — przypadek jednej kobiety [5]. Kolejnym
przypadkiem jest prezentowany przez nas chory.

Wydaje sie, ze wystepowanie DAH u chorych
na APS jest niekorzystnym czynnikiem rokowni-
czym. Moze na to wskazywac¢ analiza retrospek-
tywna przeprowadzona przez Elazary’ego [14],
ktory sposréd 63 chorych na APS wyodrebnil 13,
u ktérych stwierdzano DAH. U tych chorych cze-
$ciej obserwowano zmiany na zastawkach serca,
zmiany w obrebie o§rodkowego uktadu nerwowe-
go, niepowodzenia poloznicze oraz zmiany skdrne.
Wyzsze byly tez miana aPL w poréwnaniu z ,,grupa
kontrolng”. Suzuki i wsp. [15] opisali natomiast
fatalnie zakonczona historie 58-letniej chorej,
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Tabela 2. Aktualne kryteria diagnostyczne zespotu antyfosfolipidowego [12, 13]

Table 2. Actual criteria for classification of the antiphospholipid syndrome [12, 13]

Kryteria kliniczne
Clinical criteria

Niepowodzenia potoznicze:

Zakrzepica w naczyniu tetniczym lub zylnym, potwierdzona metodami obrazowymi lub badaniem histologicz-
nym, bez obecno$ci zapalenia $ciany tego naczynia

* jedno lub wigcej obumarcie prawidtowego ptodu w okresie od 10. tygodnia cigzy

* jedno lub wigcej przedwczesne urodzenie prawidtowego noworodka przed 34. tygodniem cigzy z powodu
rzucawki, cigzkiego stanu przedrzucawkowego, niewydolnos$ci fozyska

* trzy lub wigcej kolejne samoistne poronienia przed 10. tygodniem ciazy, po wykluczeniu innych przyczyn

Kryteria laboratoryjne
Laboratory criteria

* obecno$¢ antykoagulantu tocznia

Rozpoznanie
Diagnosis

niz 5 lat po wykryciu przeciwciat)

* podwyzszone miano przeciwciat antykardiolipinowych
* podwyzszone miano przeciwciat przeciwko beta-2 glikoproteinie |

Gdy jest spetnione przynajmniej jedno z kryteriéw klinicznych i przynajmniej jedno z kryteriéw laboratoryjnych
Objawy kliniczne musza by¢ zwiazane czasowo z wykryciem przeciwciat (nie krécej niz 12 tygodni i nie diuzej

Nieprawidtowe wyniki badan laboratoryjnych powinny by¢ stwierdzone dwukrotnie w odstepie 12 tygodni

u ktorej w przebiegu APS, obok DAH stwierdzano
zmiany na zastawce aortalnej, czego nastepstwem
byly wieloogniskowe zawaly w obrebie mézgu
i zgon pomimo stosowania intensywnego leczenia
(GKS, IgM, plazmafereza).

U opisywanego w niniejszej pracy chorego
nie obserwowano innych zmian narzadowych
ani objawéw, poza DAH. Chory nie prezentowal
objawéw neurologicznych. Nie stwierdzano tez
zmian zakrzepowych w zytach koniczyn dolnych,
a zastawki serca w badaniu echokardiograficznym
byly prawidtowe.

Patomechanizm, w ktérym dochodzi do krwa-
wienia pecherzykowego w przebiegu APS, nie
jest do kofica znany. Uwaza sie, ze najistotniejszg
role pelnig przeciwciata aPL, ktére po potaczeniu
z B-2GPI aktywuja komorki sr6dbtonka naczyn, pro-
wadzac do translokacji czynnika transkrypcyjnego
NFkB. Duze znaczenie maja prawdopodobnie takze
inne mediatory aktywujace $§rédbtonek, w tym
czynniki infekcyjne. Zaburzenia regulacji komoérek
srédblonka powoduja aktywacje i migracje neu-
trofilow do przegréd pecherzykowych, uwalnianie
proteaz, co prowadzi do destrukcji pecherzykow
i krwawienia pecherzykowego. Prawdopodobnie
istotny udzial w patomechanizmie krwawienia pe-
cherzykowego ma tez sktadowa C5a dopelniacza, kt6-
ra bezposrednio aktywuje komérki sr6dbtonka [16].

Nalezy pamietaé, ze DAH jest jedynie ob-
jawem, a nie odrebna jednostka chorobowa.
W kazdym przypadku obowiazuje wiec przepro-
wadzenie skrupulatnej diagnostyki ré6znicowej,
w ktérej szczegblnie nalezy uwzgledni¢ zapalenie
naczyn z obecno$cia przeciwcial ANCA, gdzie
DAH nierzadko bywa pierwszym objawem choroby.

Z drugiej strony nalezy tez pamietac, ze przeciwciala
aPL moga by¢ wykrywane w surowicy chorych na
zapalenie naczyn, co nie stanowi oczywiscie pod-
staw do rozpoznania APS, ale moze przyczyniac sie
do nasilenia objawéw klinicznych [8, 10]. Dlatego
wykonanie chirurgicznej biopsji pluca z badaniem
histologicznym jest najczesciej niezbednym ele-
mentem diagnostyki przyczyn DAH, pozwalajacym
ustali¢ ostateczne rozpoznanie. W przypadku
naszego chorego badanie histologiczne migzszu
pluca przyczynilto sie do wykluczenia zapalenia
naczyn, natomiast szczegétowe, skrupulatnie powta-
rzane badania immunologiczne, w tym w kierunku
obecnosci aPL, umozliwily ustalenie rozpoznania.
7 drugiej strony, nalezy pamieta¢, ze w przebiegu
APS moze doj$¢ do zapalenia naczyn ptucnych.
W klasyfikacji przyczyn krwawien pecherzykowych na
podstawie typu zmian znajdowanych w badaniu hi-
stologicznym migzszu ptuca, APS wymienia sie jako
jedna z przyczyn zapalenia naczyn pluc [17] (tab. 3).

Ustalenie ostatecznego rozpoznania APS
jest istotne dla leczenia, ktére generalnie polega
(u chorych objawowych) na stosowaniu prepara-
tow przeciwzakrzepowych [18]. Szczegblna grupa
chorych sg ci, u ktérych wystepuja objawy DAH.
U nich wdrozenie leczenia przeciwzakrzepowego
jest kontrowersyjne. Wedlug niektérych autoréow
leczenie to nalezy wdrozy¢ tylko w przypadku
wystepowania mikrozakrzepicy w naczyniach ptuc
w badaniu histologicznym. Zaleca sie wéwczas
stosowanie heparyny, ktéra zmniejsza aktywacje
dopelniacza przez aPL [19]. U pozostalych cho-
rych, bez cech mikrozakprzepicy naczyn ptucnych,
proponuje sie leczenie przeciwplytkowe kwasem
acetylosalicylowym, ktéry zmniejsza aktywacje
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Tabela 3. Przyczyny rozlanego krwawienia pecherzykowego klasyfikowane wg badania histologicznego [17]

Table 3. Causes of diffuse alveolar hemorrhage classified by histologic examination [17]

Zapalenie naczyn
Capillaritis

Samotne krwawienie
Bland hemorrhage

Ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn, toczen uktadowy rumieniowaty/systemic lupus erythematosus, zapa-
lenie wielomigs$niowe/polymyositis, reumatoidalne zapalenie stawow/rheumatoid arthritis, twardzina/
/scleroderma, mieszana choroba tkanki tgcznej/mixed connective tissue disease, mikroskopowe zapalenie
naczyh/microscapic polyangiitis, krioglobulinemia/cryoglobulinemia, zespét Goodpasture/Goodpasture’s
syndrome, zesp6t Churga-Strauss/Churg-Strauss syndrome, wrzodziejace zapalenie jelita grubego/ulcerative
colitis, przeszczepienie szpiku/bone marrow transplant, odrzucanie przeszczepionego ptuca/lung trans plant
rejection, samoistne wiéknienie ptuc/idiopathic pulmonary fibrosis, zespdt antyfosfolipidowy/antiphospholipid
syndrome, zapalenie wsierdzia/endocarditis, leki/drugs: propylotiouracy! (propothiouracil), fenytoina (pheny-
toin), kwas retinoidowy (retinoic acid)

Ciezkie koagulopatie/severe coagulopathies, mocznica/uremia, toczen uktadowy rumieniowaty/systemie
lapus erythematosus, hemosyderoza/hemosiderosis, stenoza mitralna/mitral stenosis, zastoinowa niewydol-
no$¢ serca/congestive heart failure, zespét Goodpasture/Goodpasture’s syndrome, leki/drugs: nitrofurantoina

(nitrofurantoin), penicylamina (penicyllamine), amiodaron (amiodarone)

Rozlane uszkodzenie
pecherzykdéw/diffuse
alveolar damage

Inne/other

zespot ostrej niewydolnosci oddechowej typu dorostych(adult respiratory distress syndrome), zapalenie
wielomigs$niowe (polymyositis), toczen uktadowy rumieniowaty (systemie lapus erythomatosus), inhalacja
kokainy (cocaine inhalation), zakazenie (infection), leki cytotoksyczne (cytotoxic drugs)

zawat pluca (pulmonary infarction), choroba zarostowa zyt ptucnych (pulmonary veno-occlusive disease),

limfangiolejomiomatoza (lymphangioleiomatosis), stwardnienie guzowate (tuberous sclerosis), hemangiomatoza
naczyn ptucnych (pulmonary capillary hemangiomatosis)

komérek sr6dbtonka powodowang przez aPL [20].
Zaréwno pierwszy, jak i drugi rodzaj leczenia
mozna wprowadzi¢ dopiero po opanowaniu DAH
(w czasie czynnego krwawienia pecherzykowego
leczenia jest to niewskazane).

Sporo kontrowersji budzi tez stosowanie GKS
u tych chorych. W przypadku stanu zagrozenia
zycia, a takim jest DAH, nalezy podaé¢ GKS, aby
krwawienie zahamowa¢ i poprawi¢ stan kliniczny
chorego. Leczenie takie jest najczesciej skuteczne.
Natomiast czas oraz dawka glikokortykoterapii sg
uzaleznione miedzy innymi od wyniku badania
histologicznego migzszu ptuca. W przypadku
obecno$ci zapalenia naczyn ptucnych — leczenie
GKS nalezy kontynuowaé¢ w polaczeniu z lekiem
immunosupresyjnym. W przypadku nieobecnosci
cech zapalenia naczyn ptucnych nie ma celowosci
kontynuowania leczenia [3]. Istotng kwestig decy-
dujaca o wyborze metody leczenia jest tez ustale-
nie, czy APS ma charakter pierwotny, czy wtérny,
na przykiad zwigzany z toczniem rumieniowa-
tym uktadowym. Nieobecno$é objawéw klinicz-
nych oraz laboratoryjnych choroby tkanki tacznej
w momencie rozpoznania APS nie wyklucza jego
wtérnego charakteru. Dopiero 5-letnia negatywna
obserwacja pozwala na rozpoznanie pierwotnego
APS. Terapie GKS i immunosupresyjna nie sa
wskazane w pierwotnym APS, poniewaz nie po-
woduja trwalego obnizenia stezenia przeciwcial
aPLitym samym nie zapobiega zakrzepom. W APS
z towarzyszacg choroba tkanki Iacznej GKS sg obo-
wigzujacym leczeniem, oczywiscie w skojarzeniu
z lekami przeciwzakrzepowymi [21, 22].

U przedstawionego w pracy chorego w okre-
sie 2 lat nie obserwowano cech choroby tkanki
lacznej, nie stwierdzano tez objawéw zapalenia
naczyn w badaniu histologicznym migzszu pluca.
Wobec tego nie kontynuowano leczenia GKS ani
nie wdrazano leczenia immunosupresyjnego. Nie
przediuzano tez leczenia przeciwzakrzepowego
z powodu niewystepowania mikrozakrzepicy
w naczyniach ptucnych w badaniu histologicznym.
Zaplanowano natomiast dtugotrwate stosowanie
kwasu acetylosalicylowego oraz statyny, jako
profilaktyke przyspieszonego rozwoju miazdzycy.

Zespot antyfosfolipidowy jest istotnym pro-
blemem klinicznym. Duza r6znorodnosé¢ objawow,
w tym niezwiazanych z zakrzepica, moze sprawiac
trudnos$ci diagnostyczne, a co za tym idzie — op6z-
nia¢ prawidlowe leczenie. Jednym z takich obja-
wow jest DAH, ktére wystapito u analizowanego
chorego. Rozpoznanie DAH wymaga ustalenia jego
przyczyny, co ma istotne konsekwencje w prowa-
dzeniu leczenia.
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