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Wioknienie sradpiersia z nadcisnieniem ptucnym jako rzadkie
powikianie sarkoidozy

Fibrosing mediastinitis with pulmonary hypertension as a rare complication
of sarcoidosis

Praca wykonana w ramach dzialalnosci statutowej Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc w Warszawie.

Abstract

Fibrosing mediastinitis is a rare disease, mostly associated with previous granulomatous diseases, such as histoplasmosis, tuber-
culosis, or sarcoidosis. We present a case of 42-year-old woman with sarcoidosis, who had developed fibrosing mediastinitis and
pulmonary hypertension. Contrast-enhanced computer tomography showed abnormal, bilateral, solid tissues surrounding the hila
and mediastinum. Magnetic resonance imaging showed: abnormal, intermediate signal tissue in the mediastinum, surrounding
hila, narrowing both lower lobe arteries and both lobe bronchi, left upper lobe atelectasis, and contrast enhancement of mediastinal
infiltration. The patient was treated with steroids for 14 months (initial dose of prednisone was 1 mg/kg/day, then tapered) with
clinical and radiological improvement. We reviewed the literature concerning fibrosing mediastinitis. The various causes of that
disorder, the radiological manifestation, and possible treatment modalities are discussed. The causes of pulmonary hypertension
in our patient are another aspect of the article. It could be associated with both the fibrosing mediastinitis and the sarcoidosis.
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Streszczenie

Widknienie $rddpiersia jest rzadkg choroba, ktéra najczesciej wigze sie z przewlektym procesem zapalnym przebiegajgcym z
tworzeniem ziarniniakdw gtéwnie w przebiegu histoplazmozy, gruzlicy lub sarkoidozy. W prezentowanej pracy przedstawio-
no przypadek 42-letniej kobiety z sarkoidoza, u ktérej w przebiegu choroby doszto do wtéknienia $rodpiersia i nadcisnienia
ptucnego. W tomografii komputerowej klatki piersiowej z kontrastem uwidoczniono nieprawidiowe, obustronne, lite masy
tkankowe otaczajace $rddpiersie i wneki. W rezonansie magnetycznym stwierdzono nieprawidifowa tkanke w $rédpiersiu,
o posrednim sygnale, ze wzmocnieniem kontrastowym, otaczajgca wneki, zwezajaca obie tetnice dolnoptatowe i oskrzela
ptatowe, niedodme ptata gérnego lewego. U chorej podjeto prébe leczenia steroidami (1 mg/kg w stopniowo zmniejszane;j
dawce przez 14 mies.), uzyskujgc poprawe kliniczna, przy czesciowej regresji zmian radiologicznych. W doniesieniu doko-
nano przegladu piSmiennictwa na temat widknienia $rddpiersia i na tej podstawie omdwiono jego réznorodne przyczyny,
diagnostyke radiologiczng i ewentualne préby leczenia. Kolejnym problemem poruszanym w pracy byto nadci$nienie ptucne
obserwowane u opisywanej pacjentki, ktére mogto by¢ zwigzane zaréwno z wiéknieniem Srédpiersia, jak i sarkoidoza.
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Wstep

Sarkoidoza jest uogélniona choroba ziarni-
niakowa o nieznanej etiologii, a jej przebieg ma
charakter tagodny. U 90% chorych ziarniniaki sg
zlokalizowane w plucach oraz wezlach chtonnych
wnek i §rédpiersia [1]. W pracy przedstawiono
przypadek chorej, u ktérej dolegliwosci zwigzane
z rzadkimi powiklaniami tej choroby stanowity
duzy problem diagnostyczny, a wlasciwe rozpo-
znanie bylo postawione dopiero po 3 latach od
poczatku dolegliwosci.

Opis przypadku

U 42-letniej chorej pierwsze dolegliwoéci pod
postacia nawracajgcych zakazen uktadu oddecho-
wego, kotatan serca i dusznosci wysitkowej pojawi-
ty sie w 2006 roku. Badanie rentgenowskie klatki
piersiowej (RTG klp) wykazalo zmiany rozsiane,
poszerzenie wnek plucnych i srédpiersia oraz cze-
sciowa niedodme ptata gérnego ptuca lewego. Po
nieskutecznych prébach leczenia antybiotykami,
pacjentka zostala hospitalizowana (luty 2007 r.)
w szpitalu rejonowym z podejrzeniem guza pluca
lewego. W tomografii komputerowej (CT, computer
tomography) klatki piersiowej (CT klp) stwierdzono
mase guzowata zamykajaca oskrzele gérnoptatowe
lewe, otaczajaca tetnice ptucna lewa i powodujaca
prawie catkowitg niedodme ptata gérnego; w obu
plucach uwidoczniono réwniez drobne guzki,
zlokalizowane wzdluz peczkéw naczyniowych.
W dwukrotnie wykonywanym badaniu broncho-
fiberoskopowym oskrzele gérnoplatowe lewe byto
nacieczone i prawie niedrozne. W pobranych
licznych wycinkach nie stwierdzono komérek
nowotworowych, opisano ziarniniaki nabtonko-
wate bez cech martwicy. Wykonane barwienia
Ziehl-Neelsena w kierunku pratkéw byly ujem-
ne. W diagnostyce réznicowej brano pod uwage
gruzlice i sarkoidoze. Po uzyskaniu z wydzieliny
oskrzelowej dodatniego wyniku sondy genetycznej
(Mycobacterium tuberculosis), przy ujemnych ba-
daniach mikrobiologicznych, u chorej rozpoznano
gruzlice i zastosowano 6-miesieczne leczenie prze-
ciwpratkowe, po ktérym nie uzyskano poprawy.
W kolejnym CT klp z marca 2009 roku stwierdzo-
no progresje zmian wezlowych i liczniejsze guzki
w plucach, ktére byly interpretowane jako cienie
okragle. Z podejrzeniem zaawansowanej choroby
nowotworowej pacjentka zostata skierowana do
Instytutu Gruzlicy i Choréb Phuc.

Przy przyjeciu do Kliniki w kwietniu 2009
roku chora byla w dobrym stanie ogélnym, zgta-
szala niewielki suchy kaszel, kotatania serca,

dusznos¢ wysitkowa, wysitkowy bol zamostkowy,
promieniujacy do kregostupa. W badaniu przed-
miotowym z odchylen stwierdzono: powiekszone
do 2 cm wezly chlonne nadobojczykowe po stronie
lewej i $wist wydechowy w gérnym polu ptuca
lewego.

Morfologia, podstawowe badania bioche-
miczne, biatko C-reaktywne, d-dimer, NT-proBNP
(N-koficowy fragment propeptydu natriuretycz-
nego typu B), stezenie immunoglobuliny G — IgG
(w tym podklasa IgG4) byly w normie. Aktywnos¢
enzymu konwertujacego angiotensyne (ACE, angio-
tensin converting enzyme) byla nieznacznie pod-
wyzszona do 67,8 j./1 (N: 8-52 jm./1). W gazometrii
stwierdzano zasadowice oddechows (pO, 69,1 mm
Hg; pCO, 28,4 mm Hg; ph 7,47). Wyniki badan
czynno$ciowych uktadu oddechowego wykazaty
cechy tagodnej obturacji z ujemna prébg rozkur-
czowa i ze zwiekszonym oporem oddechowym
oraz graniczne wartosci zdolnosci dyfuzyjnej dla
tlenku wegla. W RTG klp uwidoczniono obustron-
nie guzkowe i pasemkowate zmiany rozsiane,
najbardziej nasilone w srodkowych partiach ptuc,
cze$ciowa niedodme plata gérnego pluca lewego
oraz poszerzone wneki i §rédpiersie (ryc. 1). W celu
rozszerzenia diagnostyki dusznosci wysitkowej
i wykluczenia wspélistniejgcej zatorowoéci plu-
cnej wykonano CT klp z podaniem kontrastu,
w ktérym nie uwidoczniono ubytkéw wskazuja-
cych na obecno$¢ skrzeplin w tetnicach ptucnych.
Pien ptucny byl poszerzony do 40 mm. Nieprawi-
diowe lite masy we wnekach i §rédpiersiu, otacza-
jac oskrzela i naczynia, powodowaly ich zwezenie
(ryc. 2, 3). W plucach widoczne byty drobne guzki

‘a 1
Rycina 1. RTG klatki piersiowej — poszerzone wneki, $rédpiersie,

powiekszone serce. W ptucach rozsiane, odwnekowe, pasmowate
zageszczenia

Figure 1. Chest X ray shows enlarged hila, mediastinum and heart.
Disseminated parenchymal, perihilar, linear opacities
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Rycina 2. CT klatki piersiowej — nieprawidtowe, obustronne, lite
masy tkankowe otaczaja $rédpiersie i wneki

Figure 2. CT scan shows abnormal, bilateral, solid tissues surrounding
hila and mediastinum

Rycina 3. CT klatki piersiowej, projekcja maksymalnej intensyw-
nosci (MIP) — gatezie dolnoptatowe obu tetnic ptucnych zwezone
przez nieprawidiowe masy widoczne w $rédpiersiu

Figure 3. MIP CT scan shows narrowing of both lower lobar pulmo-
nary arteries by abnormal tissues surrounding mediastinum

(ryc. 4). Powyzszy obraz przemawial za sarkoidoza
z wiéknieniem $rédpiersia, ale wymagat weryfi-
kacji badaniem rezonansu magnetycznego (MR,
magnetic resonance) klatki piersiowej (MR klp).
W badaniu na tle powiekszonych weztéw chtonnych
w Srédpiersiu uwidoczniono nieprawidtowa tkanke
o posrednim sygnale w obrazach T1- i T2-zalez-
nych, ktora otaczata struktury naczyniowe oraz

Rycina 4. TK klatki piersiowej, okno ptucne — w polach gérnych
i $rodkowych widoczne drobnoguzkowe i pasmowate zageszczenia,
$rédpiersie poszerzone

Figure 4. Lung window CT scan shows linear and nodular consoli-
dations within upper and medium zones, mediastinum enlarged

oskrzela, powodowala obustronne przewezenie
oskrzeli ptatowych, zamykajac oskrzele gérno-
platowego lewego i powodujac niedodme. Obie
tetnice dolnoptatowe i zyla ptucna gérna lewa byly
zwezone przez masy tkankowe (ryc. 5 A—C). Obrazy
CT i MR klp wskazywaly na wiéknienie srédpiersia
wtérne do sarkoidozy. Wzmocnienie kontrastowe
tkanki wl6knistej w §rédpiersiu sugerowato proces
aktywny. Wykonano biopsje iglowa powiekszonego
wezla chtonnego szyjnego oraz konsultowano pre-
paraty histologiczne z wycinkéw uprzednio pobra-
nych w czasie bronchoskopii. Obraz mikroskopowy
odpowiadal zmianom zapalnym z wytworzeniem
ziarniniakéw. Odczyn tuberkulinowy i wyniki
badania mikrobiologicznego w kierunku gruzlicy
nadal byly ujemne.

Ze wzgledu na zgtaszane dolegliwosci oraz
zaburzenia stwierdzane w badaniach radiolo-
gicznych, rozszerzono diagnostyke kardiolo-
giczna. W elektrokardiogramie (EKG) stwierdzo-
no dekstrogram i niski woltaz zatamkéw QRS
w odprowadzeniach konczynowych. W badaniu
EKG metodg Holtera uwidoczniono dosé¢ licz-
na wieloosrodkowa ekstrasystolie komorowa.
W ECHO serca stwierdzono powiekszone obie jamy
prawego serca, poszerzong tetnice plucng i zyle
gléwna dolng. Uwidoczniono nieprawidtowy ruch,
hipokineze i splaszczenie przegrody miedzykomo-
rowej. Obecne byly cechy nadci$nienia ptucnego
i przeciazenia prawej komory — gradient wsteczny
przez zastawke tréjdzielng (TVPG, tricuspid valve
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Rycina 5 A-C. MR klatki piersiowej, obrazy T1-zalezne GRE (VIBE),
z supresja tkanki ttuszczowej i wzmocnieniem kontrastowym; przekro-
je poprzeczne (A, B) i czotowy (C). Nieprawidtowa tkanka w $rddpier-
siu, o posrednim sygnale, otaczajgca wneki, zwezajgca obie tetnice
dolnoptatowe i oskrzela ptatowe. Niedodma ptata gérnego lewego.
Wzmocnienie kontrastowe nacieku $rédpiersia — strzatka (C)

Figure 5 A-C. Chest MRI, T1-weighted GRE (VIBE), fat-suppressed
images with contrast enhacement; axial (A, B) and coronal imag-
es (C). Abnormal, intermediate signal tissue in the mediastinum,
surrounding hila, narrowing both lower lobe arteries and both lobe
bronchi. Left upper lobe atelectasis. Contrast enhancement of me-
diastinal infiltration — arrow (C)

peak systolic gradient) 50 mm Hg (N < 25 mm Hg),
czas wyrzutu do tetnicy ptucnej (AcT, acceleration
time) skrécony do 63 ms (N > 90 ms). W MR serca
frakcja wyrzutowa lewej komory wynosita 63%.
Na obrazach uzyskanych technikg czarnej krwi
stwierdzono podwyzszony sygnat w $cianie bocz-
nej i przegrodzie miedzykomorowej §wiadczacy
o obrzeku. Podczas podawania $rodka kontrasto-
wego w warunkach spoczynku perfuzja miokar-
dium byta prawidtowa, ale obserwowano obszar
p6éznego wzmocnienia kontrastowego §rodsciennie
w podstawnym segmencie przednio-przegrodo-
wym i dolnym.

Ostatecznie u chorej rozpoznano sarkoidoze
z zajeciem serca, wiéknieniem $rédpiersia i wtor-
nym nadci$nieniem plucnym. Rozpoczeto leczenie
prednizonem, poczatkowo 1 mg/kg, ktére konty-
nuowano w stopniowo zmniejszanych dawkach
przez 14 miesiecy.

W badaniach kontrolnych po 3 miesigcach
leczenia uzyskano znaczng poprawe kliniczna
oraz regresje zmian w ptucach. W MR klp zmniej-
szyly sie masy tkankowe otaczajace struktury
naczyniowe i oskrzela w srédpiersiu. W badaniu
spirometrycznym ustgpila obturacja, gazometria
spoczynkowa znormalizowata sie. W ECHO serca
stwierdzano granicznej wielkoéci prawa komore
(27 mm), tagodne nadci$nienie ptucne (TVPG —
32 mm Hg). Ustgpily nieprawidtowy ruch i hipo-
kineza przegrody miedzykomorowej. W MR serca
opisano cechy przebytego zapalenia bez obecnosci
procesu aktywnego.

Omdwienie

Najistotniejszym problemem w prezentowa-
nym przypadku bylo masywne zajecie srédpier-
sia w przebiegu sarkoidozy, prowadzace do jego
wldknienia, nadci$nienia plucnego oraz zmian
imitujacych guz ptuca.

Wiéknienie srédpiersia (FM, fibrosing media-
stinitis) to rzadkie, uznawane za tagodne, schorze-
nie charakteryzujace sie nadmierna proliferacja
kolagenu i tkanki widknistej z towarzyszacym
przewleklym procesem zapalnym w obrebie §réd-
piersia [2, 3]. Pacjenci z FM sa zwykle mlodzi
(§r. 35-46 lat), ale choroba moze wystapi¢ w kaz-
dym wieku [3-6].

Przyczyny FM nie sa dokladnie sprecyzowa-
ne. Przypuszcza sie, ze dochodzi do nadmiernej
odpowiedzi immunologicznej, w przebiegu ktérej
powstaje odczyn zapalny, prowadzacy do tworze-
nia sie ziarniniakéw, a nastepnie nadmiernego
wléknienia. Uwaza sie, Ze najczestszg przyczyne
choroby stanowia czynniki infekcyjne — przede
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wszystkim histoplazmoza i gruzlica, rzadziej nie-
infekcyjne — gléwnie sarkoidoza [2, 7]. Jeszcze
rzadziej udaje sie udowodni¢ zwigzek z innymi
infekcjami (aspergiloza, mukormykoza, blastomy-
kozg, kryptokokoza, aktinomykoza) lub innymi
schorzeniami, na przyktad w przebiegu choréb
autoimmunologicznych, po radioterapii, polekowe
(methysergide maleate), pourazowe [2, 3, 5, 7-9].
Wiéknienie srédpiersia moze by¢ tez zwigzane
z chorobami o nieustalonej etiologii, jak zwtéknie-
nie zaotrzewnowe, zwldknienie drog zétciowych,
choroba Riedla czy pseudoguzy pozagatkowe
[5, 7, 10]. W wielu przypadkach nie udaje sie
ustali¢ przyczyny, rozpoznaje sie wéwczas idio-
patyczne wiéknienie §rédpiersia. Ze wzgledu na
swoja rzadko$¢, prezentowane przez badaczy grupy
pacjentéw sg mate. Wiekszos¢ przypadkow w Sta-
nach Zjednoczonych, w szczeg6lno$ci w rejonach
endemicznego wystepowania (dorzecze rzek Ohio
i Mississippi), wiaze sie z zakazeniem histoplasma
capsulatum. Sherrick i wsp. [11], opisali 33 cho-
rych z FM, gdzie w 70% przypadkéw rozpoznano
zakazenie histoplazma. W Europie FM czeSciej
jest spowodowane gruzlica [2, 9]. Mole i wsp.
[9] opisali 18 przypadkéw FM, potwierdzonych
badaniem histologicznym, hospitalizowanych
w latach 1970-1993 w Royal Brompton Hospital.
Najczestsza przyczyng FM u tych chorych byla
gruzlica (polowa przypadkéw), prawdopodobna
etiologie choroby ustalono jeszcze u 6 chorych
(u 2 chorobe tkanki tgcznej, 3 przebyta choroba
nowotworowa, u 1 histoplazmoza). Devaraj i wsp. [4]
opisali 12 przypadkow FM, etiologia u 7 z nich nie
zostala ustalona, u 2 zwigzana byla z sarkoidoza,
u pojedynczych chorych stwierdzono: gruzlice,
aspergiloze, przebyta radioterapie.

Wiéknienie §rédpiersia w swoim przebiegu
moze by¢ bezobjawowe, wykryte przypadkowo
[4, 5] lub moze dawa¢ r6znorodne dolegliwosci,
w zalezno$ci od struktury w §rédpiersiu, w oto-
czeniu ktérej dochodzi do wiéknienia. Zwykle
sg to objawy zwiazane z uciskiem na duze drogi
oddechowe, zyte gléwna gérna, naczynia plucne
i przetyk [2, 3, 7, 9] — najczestsze to: dusznosé
(14-66%), kaszel (41-45%), nawracajgce infekcje
uktadu oddechowego, krwioplucie, ale réwniez
objawy ogélne jak goraczka i ubytek masy ciata
[2, 3, 7-9, 11]. Tak jak w przypadku opisywanej
chorej moze dochodzié¢ do niedodmy ptlata, suge-
rujac chorobe rozrostowa. Wiéknienie $rédpier-
sia poprzez ucisk na zyle gtéwng gérng stanowi
tagodna przyczyne zespolu zyly gtéwnej gérnej
imoze niekiedy wymagac¢ interwencji chirurgicznej
w celu wykonania zespolenia omijajacego zwezenie
[3, 9]. Wedlug prac z lat 80. i 90. XX wieku 5-11%

przyczyn zespolu zyly gléwnej gérnej stanowia
schorzenia nienowotworowe, a wéréd nich FM
bywa najczestsze [2].

Objawy radiologiczne w przebiegu FM moga
by¢ réznorodne, najczesciej jest to poszerze-
nie Srddpiersia (45-90%) lub masa we wnece
(23-39%). Czesto zmiany zawieraja zwapnienia
(10-30%). Rzadziej stwierdza sie zwezenie tcha-
wicy lub oskrzeli z towarzyszaca niedodma, plyn
w oplucnej lub podoplucnowe zageszczenia sugeruja-
ce zawaly ptuca [2, 3,7, 9, 10]. W CT w przypadku
powiekszenia wezléw chtonnych w §rédpiersiu,
w przebiegu choréb z tworzeniem ziarniniakéw,
takich jak gruzlica, histoplazmoza czy sarkoiodza,
zmiany sg ostro ograniczone od otoczenia. Tluszcz
srédpiersiowy o niskiej gestosci jest zastepowany
przez tkanke widknista o wysokiej gestosci [2, 7, 10].
Tomografia komputerowa lepiej uwidacznia nad-
miar tkanki wléknistej w obrebie §rédpiersia,
zwapnienia i ucisk na drogi oddechowe. Podanie
kontrastu pozwala uwidoczni¢ obmurowanie,
zamkniecie lub zwezenie zyl i tetnic plucnych.
Ucisk na zyly powoduje zaburzenia srédmiazszo-
we widoczne na oknach plucnych pod postacia
lokalnego lub rozsianego wzmocnienia wysyce-
nia migzszu, wystepowania obszaréw matowej
szyby i pogrubienia przegréd miedzyzrazikowych
[2-4]. Zar6wno zwezenie tetnic, jak i zyl, moga
powodowa¢ zawaly pluca manifestujace sie jako
obszary zageszczen tréjkatnego ksztattu bez bron-
chogramu powietrznego [2, 4]. W pracy Sherrick
i wsp. [11] wiekszo$¢ pacjentéw (82%) miala
zmiany zlokalizowane, najczeéciej wystepujace
w prawej okolicy przytchawiczej i podostrogowej,
w ktérych widoczne byly zwapnienia. U tych
chorych stwierdzano w wywiadzie zakazenia,
w przebiegu ktérych moga sie tworzy¢ ziarniniaki
(najczesciej histoplazmoza lub gruzlica). Pozostali
chorzy (18%) mieli zmiany rozlane w §rédpiersiu,
najcze$ciej bez zwapnien. U tych chorych nie byto
dowodéw na przebytg infekcje. Dlatego przyjmuje
sie podzial zmian radiologicznych na: typ pierwszy
— zlokalizowany do jednej okolicy w §rédpiersiu
lub we wnece, z masywnymi zwapnieniami, naj-
czesciej wystepujacy w Stanach Zjednoczonych,
prawdopodobnie spowodowany odpowiedzia na
antygeny histoplasma capsulatum; typ drugi —
rozlany, czestszy w Europie, prawdopodobnie
niewywolany przez czynnik infekcyjny, czesto
okreslany jako idiopatyczny lub zwigzany z innymi
schorzeniami, przebiegajacymi z wiéknieniem, na
przyklad zaotrzewnowym [2, 3, 7]. W badaniach
MR w obrazach T2-zaleznych mozna uwidocznié
heterogenng mase w $rédpiersiu, ktérej wzmoc-
nienie sygnalu w obrazach T1-zaleznych sugeruje
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aktywne zapalenie, a obnizenie sygnalu prawdopo-
dobnie odpowiada zwldknialej juz tkance. Jednak
nie przeprowadzono badan oceniajacych zgodnosé
miedzy obrazem MR a oceng aktywnoéci zmian
w badaniu histologicznym [2, 3]. W badaniu pozy-
tonowej emisyjnej tomografii komputerowej (PET,
positron emission tomography) oceniano FM tylko
w pojedynczych przypadkach, a wyniki dotychcza-
sowych publikacji sa niejednoznaczne [3, 12, 13].

U opisywanej chorej gtéwne dolegliwosci
(dusznos¢ i bole klatce piersiowej w trakcie wy-
sitku) najpewniej zwiazane byly z nadciénieniem
plucnym. Czesto$é wystepowania nadci$nienia
plucnego zwigzanego z sarkoidoza (SAPH, sarco-
idosis-associated pulmonary hypertension ) ocenia-
na jest na 5-28% , jednak u pacjentéw z dusznoscia
czesto$¢ ta wzrastata do 50%, osiggajac nawet
74% w przypadku chorych zakwalifikowanych
do przeszczepienia ptuc [1, 14-18]. Nadciénienie
plucne zwiazane z sarkoidoza najczesciej wigze sie
z IV stadium zaawansowania, gdzie w przebiegu
wléknienia dochodzi do hipoksji spowodowanej
zmniejszeniem powierzchni wymiany gazowej
i zniszczeniem sieci naczyn wlosowatych. Jednak
ciezko$¢ nadci$nienia ptucnego u tych chorych
nie zawsze koreluje ze stopniem zaawansowania
zmian plucnych [16, 18-20]. W badanej przez Su-
lica i wsp. [18] grupie chorych z SAPH tylko 60%
stanowili pacjenci w IV stadium zaawansowania,
10% chorych nie mialo zmian w RTG klp, co moze
sugerowac, ze rozleglte wldknienie nie jest jedyna
przyczyna nadci$nienia plucnego w sarkoidozie.
Wsréd oczekujgcych na przeszczep pluc, chorzy
na sarkoidoze maja wyzsze $rednie ci$nienie
w tetnicy ptucnej niz chorzy na samoistne wiéknienie
pluc [17]. Nadci$nienie plucne jest powiklaniem
sarkoidozy powodujacym zwiekszona $miertelnosé
iumieralno$é [14, 16, 19]. Szacowane 5-letnie prze-
zycie pacjentéw z SAPH wynosi 59% [19]. Bour-
bonnais i Samavati [15] oceniali grupe 141 chorych
na sarkoidoze. U wszystkich wykonano ECHO oraz
u 35 chorych z duzym podejrzeniem nadci$nie-
nia plucnego wykonano cewnikowanie serca [15].
Nadciénienie ptucne zwiazane z sarkoidoza potwier-
dzono u 22 chorych, u nich wykazano znaczaco
glebsza desaturacje w 6-minutowym tescie chodu
i DLCO (carbon monoxide diffusion in the Iung)
< 60% n. Sulica i wsp. [18] u 5 sposrdd 54 chorych na
nadci$nienie plucne wykonali ECHO i cewnikowanie
serca — wyniki obu badan byly zgodne.

Nadcis$nienie plucne w prezentowanym przez
autoré6w niniejszej pracy przypadku moglo by¢
zwigzane zaréwno z FM, jak i sarkoidoza, a patome-
chanizm jego rozwoju w przebiegu obu jednostek
chorobowych mégl by¢ podobny.

U chorych z FM nadciénienie ptucne moze by¢
wywolane uciskiem nadmiaru tkanki wiéknistej
na naczynia krwionoéne w kilku mechanizmach.
Ucisk na zyly ptucne moze doprowadzié do obja-
wow jak w stenozie mitralnej (kaszel, narastajgca
dusznosé, krwioplucie), zaburzajgc odplyw krwi
z krazenia plucnego i powodujac wtérne nadcisnie-
nie plucne, a przy braku zwezen tetnic ptucnych
— obrzek ptuc [2, 3, 6, 20]. Taka kliniczna manife-
stacja nazywana jest w literaturze angielskiej "the
pseudomitral stenosis syndrome” [6]. Ucisk na zyly
plucne moze doprowadzi¢ réwniez do zawaltéw
pluca [3]. W wyniku ucisku na tetnice ptucne
przebieg moze nasladowaé zatorowosé ptucna [2].

Zgodnie z ostatnig klasyfikacja kliniczng
nadci$nienia plucnego — przypadki SAPH nalezy
zaliczy¢ do grupy 5 — nadci$nienie ptucne o nie-
wyja$nionym i/lub wieloczynnikowym patomecha-
nizmie [21]. W przebiegu sarkoidozy istnieje kilka
potencjalnych mechanizméw jego rozwoju [1, 17,
19, 20, 22, 23]:

— nasilone wiéknienie prowadzace do hipoksji
i destrukcji naczyn; hipoksja — do obkurcze-
nia naczyn i ich remodelingu, co powoduje
nadci$nienie plucne;

— ucisk z zewnatrz na tetnice plucne przez
powiekszone wezly chlonne lub zwldékniala
tkanke;

— ziarniniakowe zapalenie naczyn;

— zwezenie i zakrzepica drobnych zyl plucnych
mogace nasladowa¢ chorobe zarostowa zyt pluc-
nych (PVOD, pulmonary veno-oclusive disease);

— zaburzenia funkcji lewej komory w wyniku
sarkoidozy serca.

Nie ma ustalonych zalecen co do leczenia
chorych z SAPH, podejmuje sie préby terapii stero-
idami, ale wyniki sa niejednoznaczne [17, 19, 22].
W pracy Nunes i wsp. [19] u 10 spoéréd 22 chorych
z SAPH podjeto prébe leczenia steroidami, ale tylko
u 3 z nich uzyskano obnizenie, ale nie normalizacje
ci$nien w tetnicy plucnej. Prowadzone sg badania
kliniczne nad skutecznoécia leczenia celowanego
na naczynia plucne, aktualnie nie jest ono reko-
mendowane [21, 22].

Dotychczasowe doniesienia o leczeniu
nadciénienia plucnego w przebiegu FM dotycza
pojedynczych przypadkéw lub matych grup
pacjentéw. Réznorodna etiologia powoduje, ze
nie ma ustalonej metody leczenia. U omawianej
chorej obserwowano poprawe po zastosowaniu
steroidow. Wiekszos¢ autoréw twierdzi, ze nie
udowodniono skuteczno$ci leczenia steroidami
[3, 8]. Istniejg w literaturze doniesienia doty-
czace pojedynczych przypadkéw, kiedy leczenie
to bylo skuteczne, przynosito poprawe stanu
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pacjenta i zmniejszenie dolegliwos$ci [6, 11,
12, 20]. W przypadkach, ktére mozna powiazaé
z infekcjg histoplasma capsulatum, niektérzy
autorzy uwazajg, ze leczenie ketokonazolem
moze ustabilizowaé¢ stan pacjenta lub zmniej-
szy¢ dolegliwosci [2, 3]. W przypadku podejrze-
nia etiologii gruzliczej nalezy rozwazy¢ leczenie
przeciwpratkowe [2]. Brak skuteczno$ci leczenia
moze sie wigza¢ z trudnosSciami w okresleniu,
czy sa zmiany majace charakter aktywny, od-
wracalny, czy tez doszlo juz do nieodwracalnego
zwléknienia. Istnieja préby réznicowania cha-
rakteru zmian za pomocg badania MR lub PET,
ale wyniki sg niepewne.

Proby chirurgicznej resekcji zmian wigza sie
z wysoka $miertelnoscia [2, 5]. U chorych z obja-
wami zespotu zyly gtéwnej gérnej, przy braku moz-
liwoéci wyciecia zmian, wykonywano zespolenie
omijajace [2, 5, 9]. W literaturze mozna znalez¢ do-
niesienia o podejmowanych heroicznych prébach
leczenia lokalnego, udrazniania dr6g oddechowych
lub naczyn, poprzez rozszerzanie balonem czy
zakladanie stentéw [3, 24-26].

Ze wzgledu na zglaszane przez opisywanag
chorag kotatania serca przeprowadzono zalecana
w takich przypadkach diagnostyke obejmujaca,
poza badaniem elektrokardiograficznym, réw-
niez EKG metoda Holtera, ECHO oraz MR serca.
Wystepujgce u prezentowanej chorej komorowe
zaburzenia rytmu serca sa uwazane za drugie
co do czestosci (po bloku prawej odnogi peczka
Hisa) zaburzenia w badaniu elektrokardiogra-
ficznym u chorych na sarkoidoze serca [27-29].
W opisywanym przypadku w ECHO serca uwi-
doczniono miedzy innymi zaburzenia w morfo-
logii i funkcji przegrody miedzykomorowej, a MR
serca potwierdzil sarkoidoze serca. W ostatnich
latach ukazalo sie wiele artykuléw na ten temat
i szersze oméwienie tego aspektu przekraczaloby
ramy prezentowanej pracy. Nalezy jednak pa-
mietaé, ze zajecie serca w przebiegu sarkoidozy
moze przebiega¢ bezobjawowo, a pierwszymi
symptomami moga by¢ groZzne dla zycia zabu-
rzenia rytmu serca. W badaniach autopsyjnych
sarkoidoza serca stwierdzana byla nawet w 30%
przypadkéw [27-29].

W prezentowanym przypadku zaréwno zajecie
serca, jak i aktywne wldknienie §r6dpiersia z nad-
ciénieniem plucnym zobligowalo autoré6w niniej-
szej pracy do zastosowania leczenia prednizonem
w duzej dawce 1 mg/kg. W pismiennictwie nie ma
jednoznacznej rekomendacji ani co do wysokosci
dawki steroidéw, ani czasu ich stosowania, za-
réwno dla chorych z wiéknieniem érédpiersia, jak
i zajeciem serca w przebiegu sarkoidozy.

Podsumowanie

Prezentowany przypadek pokazuje nietypo-
wy przebieg sarkoidozy, ktéry doprowadzit do
wldknienia $rédpiersia z uciskiem na sgsiednie
struktury i wtérnym nadci$nieniem plucnym.
W trakcie przeprowadzonej diagnostyki u pa-
cjentki rozpoznano réwniez sarkoidoze serca
i wdrozono leczenie steroidami, liczac na korzyst-
ny efekt terapeutyczny. W wyniku leczenia udato
sie uzyskac regresje zmian w sercu oraz cze$ciowa
regresje zmian w plucach i srédpiersiu. Wydaje sie,
ze dotychczasowe metody diagnostyczne nie sa
w stanie odpowiedzieé na pytanie: czy zmiany sa
odwracalne i czy leczenie bedzie skuteczne.

Konflikt intereséw
Autorzy nie zglaszajg konfliktéw intereséw.

PiSmiennictwo:

1. Baughman R.P, Culver D.A., Judson M.A. A concise review of
pulmonary sarcoidosis. Am. J. Respir. Crit. Care Med. 2011; 183:
573-581.

2. Parish J.M., Rosenow E.C. 3": Mediastinal granuloma and media-
stinal fibrosis. Semin. Respir. Crit. Care Med. 2002; 23: 135-143.

3. Rossi S.E., McAdams P, Rosado-de-Christenson M.L., Franks
T.J., Galvin J.R. Fibrosing mediastinitis. Radiographics 2001; 21:
737-757.

4. Devaraj A., Griffin N., Nicholson A.G., Padley S.PG. Comput-
ed tomography findings in fibrosing mediastinitis. Clin. Radiol.
2007; 62: 781-786.

5. Gawdzinski M.PA. Zwldknienie $rédpiersia. Wiad. Lek. 2001;
LIV, 7-8: 429-435.

6. Yangui F, Battesti J.P,, Valeyre D., Kheder A.B., Brillet PY. Fibro-
sing mediastinitis as a rare mechanism of pulmonary oedema in
sarcoidosis. Eur. Respir. J. 2010; 35: 455-456.

7.  Webb W.R., Higgins C.B. Thoracic imaging: pulmonary and car-
diovascular radiology. Philadelphia, Lipincott Wiliams & Wilkins
2005; 250: 640-641.

8. Fijolek J., Wiatr E., Blasinska-Przerwa K., Roszkowski-Slisz K.
Fibrosing mediastinitis as an untypical complication of tubercu-
losis. Pol. Arch. Med. Wew. 2009; 119: 752-755.

9. Mole T.M., Glover J., Sheppard M.N. Sclerosing mediastinitis:
a report on 18 cases. Thorax 1995; 50: 280-283.

10. McLoud T., Boiselle P. Thoracic radiology. Philadelphia, Mosby
2010: 312-313, 370-371.

11. Sherrick A.D., Brown L.R., Harms G.F,, Myers J.L. The radiograph-
ic findings of fibrosing mediastinitis. Chest 1994; 106: 484-489.

12. Lee K.Y, Yi J.G., Park J.H., Kim Y.J., So Y., Kim J.S. Fibrosing
mediastinitis manifesting as thoracic prevertebral thin band-like
mass on MRI and PET-CT. The Br. J. Radiol. 2007; 80: e141-e144.

13. Onuki T., Ishikawa S., Matsuoka T., Iguchi K., Inagaki M.
Dual-phase FDG-PET imaging shows suspected malignancy that
histological examination later confirmed as sclerosing mediasti-
nitis: report of a case. Ann. Thorac. Cardiovasc. Surg. 2011; 17:
304-306.

14. Baughman R.P, Engel PJ., Taylor L., Lower E.E. Survival in sar-
coidosis-associated pulmonary hypertension. Chest 2010; 138:
1078-1085.

15. Bourbonnais J.M., Samavati L. Clinical predictors of pulmonary
hypertension in sarcoidosis. Eur. Respir. J. 2008; 32: 296-302.

16. Handa T., Nagai S., Miki S. i wsp. Incidence of pulmonary hy-
pertension and its relevance in patients with sarcoidosis. Chest
2006; 129: 1246-1252.

17. Shorr A.F, Helman D.L., Davies DD.B., Nathan S.D. Pulmonary
hypertension in advanced sarcoidosis: epidemiology and clinical
characteristics. Eur. Respir. J. 2005; 25: 783-788.

18. Sulica R., Teirstein A.S., Kakarla S., Nemani N., Behnegar A.,
Padilla M.L. Distinctive clinical, radiographic, and functional

www.pneumonologia.viamedica.pl 219


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Yangui F%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Battesti JP%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Valeyre D%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Kheder AB%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Brillet PY%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Yangui F%22%5BAuthor%5D

Pneumonologia i Alergologia Polska 2013, tom 81, nr 3, strony 273-280

19.

20.

21.

22.

23.

280

characteristics of patients with sarcoidosis-related pulmonary
hypertension. Chest 2005; 128: 1483-1489.

Nunes H., Humbert M., Capron F. i wsp. Pulmonary hypertension
associated with sarcoidosis: mechanisms, haemodynamics and
prognosis. Thorax 2006; 61: 68-74.

Toonkel R.L., Borczuk A.C., Pearson G.D., Horn E.M., Thomashow
B.M. Sarcoidosis-associated fibrosing mediastinitis with resultant
pulmonary hypertension: a case report and review of the literatu-
re. Respiration 2010; 79: 341-345.

ESC/ERS Guidelines: Guidelines for the diagnosis and treatment
of pulmonary hypertension. Eur. Respir. J. 2009; 34: 1219-1263.
Szturmowicz M. Nadci$nienie ptucne w chorobach §r6dmiazszo-
wych. W: Wiatr E., Rowiniska-Zakrzewska E., Pirozynski M. (red.).
Choroby $r6dmiazszowe pluc. a-medica press 2012; 103-110.
Palmero V., Sulica R. Sarcoidosis-associated pulmonary hyper-
tension: assessment and management. Semin. Respir. Crit. Care
Med. 2010; 31: 494-500.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

Guerrero A., Hoffer E.K., Hudson L., Schuler P, Karmy-Jones
R. Treatment of pulmonary artery compression due to fibrous
mediastinitis with endovascular stent placement. Chest 2001;
119: 966-968.

Hamilton-Craig C.R., Slaughter R., McNeil K., Kermeen F,, Walters
D.L. Improvement after angioplasty and stenting of pulmonary
arteries due to sarcoid mediastinal fibrosis. Heart Lung Circ.
2009; 18: 222-235.

Brown K.T., Yeoh C.B., Saddekni S. Balloon dilatation on the left
main bronchus in sarcoidosis. AJR 1988; 150: 553-554.
Martusewicz-Boros M., Wiatr E., Piotrowska-Kownacka D., Tom-
kowski W., Roszkowski-Sliz K. Sarkoidoza serca. Pneumonol.
Alergol. Pol. 2007; 75: 100-107.

Yeboah J., Lee C. Sharma O.P. Cardiac sarcoidosis: a review 2011.
Curr. Opin. Pulm. Med. 2011; 17: 308-315.

Dubrey S.W., Falk R. H. Diagnosis and management of cardiac
sarcoidosis. Prog. Cardiovasc. Dis. 2010; 52: 336-346.

www.pneumonologia.viamedica.pl



