Streszczenie

Temat pracy

Ocena zmian radiologicznych w klatce piersiowej uwidacznianych badaniem tomografii

komputerowej u chorych na ptucng postac¢ histiocytozy z komérek Langerhansa.
Wstep

Histiocytoza z komérek Langerhansa (LCH) jest rzadka chorobg cechujgcy sie proliferacjg
komodrek Langerhansa obarczonych mutacjami gendw szlaku kinazy stymulowanej mitogenami
z towarzyszgcym polimorficznym naciekiem zapalnym. Dochodzi do formowania sie
ziarniniakow eozynofilnych i postepujacej destrukcji otaczajgcych tkanek. Procesem
chorobowym objete sg zwykle te narzady, w ktérych wystepowanie komérek Langerhansa jest
fizjologiczne. Jednym z nich, w szczegdlnosci u dorostych, sg ptuca. Ptuca moga by¢ zajete jako
organ izolowany, albo jako jeden z wielu organdéw w przebiegu choroby wielosystemowe].

Wystepuje gtownie u mtodych dorostych, z podobng czestotliwoscig u obu pfci.

Diagnostyka radiologiczna stanowi jeden z wazniejszych elementéw prowadzacych do
postawienia diagnozy. Stosowane sg rézne metody obrazowe, od radiogramoéw przeglagdowych
klatki piersiowej, poprzez tomografie komputerowg (TK), rezonans magnetyczny do
pozytonowa tomografii emisyjnej skojarzonej z tomografia komputerowa (PET/TK). Na
szczegblng uwage zastuguje tomografia komputerowa o wysokiej rozdzielczosci (TKWR), na
ktorej nierzadko oparte jest rozpoznanie pftucnej postaci histiocytozy z komérek Langerhansa

(PLCH).

Przedmiotem pracy byfa ocena badan TK klatki piersiowej u chorych na PLCH. Ponadto
istotnym celem byta ocena odmiennosci zmian radiologicznych zmian w obrebie klatki
piersiowej obrazowanych u chorych na izolowang posta¢ ptucng histiocytozy z komarek
Langerhansa (IPLCH) w stosunku do postaci wielosystemowej (MS-PLCH), w ktérej ptuca s3

jednym z wielu zajetych chorobg narzgdow.



Materiat i metody

W badaniu poddano retrospektywnej ocenie 129 pacjentéw hospitalizowanych w Instytucie
Gruzlicy i Choréb Ptuc w Warszawie w latach 2007 — 2021 z rozpoznaniem LCH. Do badania
kwalifikowano chorych spetniajgcych nastepujgce kryteria: obraz kliniczny i radiologiczny
odpowiadat LCH, wykluczono inne choroby mogace by¢ przyczyng stwierdzanych zmian i/ lub
uzyskano potwierdzenie rozpoznania badaniem histologicznym wspartym badaniami

immunohistochemicznymi.

Analizowano dane kliniczne dotyczace wieku, ptci, palenia tytoniu, palenia marihuany, choréb
towarzyszacych, opdznienia diagnostycznego, objawdw choroby w chwili rozpoznania w tym
szczegdblnie obecnosci odmy optucnowej, rozlegtosci choroby, badan czynnosciowych uktadu
oddechowego i echokardiograficznej oceny cisnienia w tetnicy ptucnej. Szczegdtowej analizie

poddano badanie TK klatki piersiowe;j.

Rozlegtos¢ choroby ustalano zgodnie z kryteriami zaproponowanymi przez Towarzystwo
Histiocytozy uwzgledniajac liczbe i zajecie poszczegdlnych uktadédw. Chorych zakwalifikowano
do MS-PLCH, jesli poza zmianami w ptucach choroba zajmowata inny narzad lub system. Celem
ustalenia rozlegtosci choroby wykonywano badania laboratoryjne, TK twarzoczaszki, MR
mozgu i przysadki mézgowej, PET/TK, scyntygram kosci, USG jamy brzusznej i tarczycy, a zmiany
w obrebie kosci czy rdzenia kregowego potwierdzano dedykowanymi ich ocenie badaniami

obrazowymi.

Badanie TK klatki piersiowej wykonano w Pracowni Tomografii Komputerowej Instytutu
Gruzlicy i Choréb Ptuc w Warszawie. W zaleznosci od wstepnych podejrzen byto ono wykonane
w protokole TK klatki piersiowej z podaniem lub bez podania $rodka kontrastowego lub TKWR.

Oceniono jakosciowo i ilosciowo uwidocznione zmiany radiologiczne.
Wyniki

Przeanalizowano dane dotyczace 129 chorych na PLCH. IPLCH rozpoznano u 94 (73%) chorych,
natomiast u 35 (27%) pacjentow poza ptucami wykryto zajecie réwniez innych narzagdow
takich jak: przysadka mdzgowa (46%), kosci twarzoczaszki (43%), kosci pokrywy czaszki (37%),
skdra (11%), mozg (14%), watroba (6%) i Sluzowki jamy ustnej (3%). Poza tym u czterech
pacjentéw zajete byty inne koSci: kregostup, zebra, ko$ci udowe i kosci biodrowe. MS-PLCH z

zajeciem narzadéw zwiekszonego ryzyka rozpoznano u 20% chorych. Sredni wiek pacjentéw



W momencie rozpoznania wynosit 39,1 (+ 14,1) lat. Mediana czasu od wystgpienia pierwszych
objawdw do rozpoznania wynosita 18,8 (1-156) miesiecy. W analizowanej grupie 96% chorych
byto palaczami tytoniu, bierng ekspozycje na dym tytoniowy notowano u 2,5%, a 1,5% oséb
nigdy nie palito papieroséw. Srednia intensywnos$¢ palenia tytoniu wyrazona wskaznikiem
liczby paczko/lat wynosita 18,5 (+ 16,8). Marihuane palito 13% chorych. Analiza statystyczna
wykazata, ze chorzy na MS-PLCH palili istotnie mniej papieroséw niz chorzy na IPLCH.
Najczesciej stwierdzanymi zmianami w badaniu TK klatki piersiowej byly odpowiednio:
torbiele (89%), guzki (73%), objaw ztacza (32%), rozedma (31%), zmiany siateczkowate (22%),
guzki z rozpadem (21%). Zacienienia o charakterze matowe] szyby uwidoczniono u 11%
chorych. Rozstrzenie oskrzeli i zmiany o typie plastra miodu wystepowaty stosunkowo rzadko
i widoczne byty odpowiednio u 7% i 1% chorych. Guzki o $rednicy ponizej 5mm stwierdzono u
74% chorych, guzki o srednicy od 5-10mm u 24% chorych, a najrzadziej guzki o srednicy
powyzej 10mm, ktore wykryto jedynie u 2% chorych. Torbiele cienkoscienne, torbiele

gruboscienne i torbiele zatokowate uwidoczniono odpowiednio u 89%, 43% i 60% chorych.

Ocena ilosciowa wykazata, ze najczesciej wystepowato mate nasilenie zmian guzkowych (74%),
za$ srednie i duze stwierdzono odpowiednio u 24% i 2% chorych. Nasilenie zmian
torbielowatych byto dos$¢ jednorodne w catej grupie i uwidoczniono mate u 26% chorych,
$rednie u 29% chorych, a duze i bardzo duze odpowiednio u 26% i 19% chorych. Stwierdzono
istotng statystycznie ujemng zaleznosci pomiedzy nasileniem zmian torbielowatych oraz
nasileniem zmian guzkowych (R=-0,319; p=0,0002). Limfadenopatie wnek i Srédpiersia
uwidoczniono u 16% chorych, a poszerzenie pnia tetnicy ptucnej w badaniach TK klatki
piersiowej wykazano u 9% chorych. Szczegétowa ocena partii nadprzeponowych ptuc
wykazata, ze u 50% chorych wolne od zmian byty zaréwno partie przednie i tylne podstawy
ptuc. Ponadto dos¢ czesto wolne od zmian byty jedynie partie przednie (19%), w
przeciwienstwie do wolnych jedynie partii tylnych podstawy ptuc (5%). Zajecie partii
nadprzeponowych pftuc obserwowano u 26% chorych. Istotna statystycznie okazafa sie
zaleznos¢ pomiedzy obecnoscig objawu ztgcza a $rednig nasilenia zmian torbielowatych.
Nasilenie zmian torbielowatych byto zdecydowanie wieksze u chorych, u ktérych ten objaw
zobrazowano (17 + 3,9 vs. 9,5 + 6,4; p=0,0000). W grupie chorych, u ktérych uwidoczniono
objaw ztgcza srednia nasilenia zmian guzkowych byfa istotnie nizsza, w przeciwienstwie do

chorych, u ktérych objaw ten byt niewidoczny (3,2 + 3,1 vs. 5 + 3,4; p=0,005). Ponadto



wykazano, ze wraz z postepem nasilenia zmian torbielowatych w ptucach zwiekszat sie
odsetek 0sdb, u ktorych stwierdzono objaw ztgcza, natomiast zmniejszato sie nasilenie zmian
guzkowych. Mezczyzni chorzy na PLCH w stosunku do kobiet charakteryzowali sie wiekszg
czestoscig wystepowania zmian rozedmowych (44% vs. 19%; p= 0,002) oraz wiekszym

nasileniem zmian torbielowatych (13,3 + 6,4 vs. 10,6 + 6,7; p=0,022).

Istotnym celem pracy byfa ocena odmiennosci zmian radiologicznych wykrywanych badaniem
TK klatki piersiowej u chorych na IPLCH w stosunku do chorych na MS-PLCH. Wykazano nieco
wiekszg srednig nasilenia zmian torbielowatych u chorych na MS-PLCH, ale nie osiggnefa ona
istotnosci statystycznej. lloSciowa ocena zmian torbielowatych wykazata istotnie statystycznie
wieksze nasilenie matych zmian torbielowatych w grupie IPLCH w stosunku do chorych na MS-
PLCH (31% vs. 11%; p= 0,025), w przeciwienstwie do duzego nasilenia zmian torbielowatych,
ktdre wystepowato istotnie czesciej u chorych na MS-PLCH, w zestawieniu z chorymi na IPLCH
(40% vs. 20%; p= 0,023). Nie wykazano korelacji pomiedzy nasileniem zmian torbielowatych a
wystepowaniem odmy optucnowej, zardwno w catej badanej grupie chorych jak i w grupach
chorych na IPLCH i MS-PLCH. Natomiast obserwowano ujemng korelacje pomiedzy wiekiem,
intensywnoscig palenia tytoniu wyrazong w paczko/latach a wystgpieniem odmy (40.69 *
14,18 vs. 28,62 +9,99; p=0,00001). Ponadto czesciej doswiadczali odmy mezczyzni niz kobiety
(36% vs. 18%; p=0,029) oraz osoby z MS-PLCH w stosunku do oséb z IPLCH. Oznacza to, ze
osoby u ktdrych wystgpita odma optucnowa byty mtodsze, pality mniej tytoniu, byty ptci

meskiej i chorowaty czesciej na MS-PLCH.

W prezentowanej grupie gradient cisnien fali zwrotne] przez zastawke tréjdzielng (TVPG) byt
istotnie wyzszy u chorych, u ktérych w badaniu TK klatki piersiowej wykazano poszerzenie
(powyzej 30mm) pnia tetnicy ptucnej. Ponadto stwierdzono dodatnig zaleznos¢ pomiedzy
TVPG i nasileniem zmian torbielowatych (R=0,418; p=0,0000), zas ujemng zaleznos¢ pomiedzy
nasileniem zmian guzkowych, a wzrostem TVPG (R=-0,201; p=0,0226). Jednoczasowo z
analizowanymi obrazami radiologicznymi wykonano badania czynnosciowe u chorych na
PLCH. Analiza statystyczna wykazata ujemng zalezno$¢ pomiedzy nasileniem zmian
torbielowatych a natezong objetoscig wydechowg pierwszosekundowg (R=-0,408; p=0,0000),
pojemnoscia zyciowa ptuc (R=-0,262; p=0,0029), wskaznikiem FEV1%/VC (R=-0,343; p=0,0001)
oraz wskaznikiem transferu dla tlenku wegla (R=-0,540; p=0,0000). W przeciwienstwie do

dodatniej zaleznos$ci pomiedzy nasileniem zmian torbielowatych a objetoscig zalegajaca



(R=0,378; p=0,0000). Ponadto w badaniu potwierdzono, ze nasilenie zmian torbielowatych
jest znacznie wieksze u chorych z obturacjg drog oddechowych w stosunku do pacjentéw bez

obturacji (14,76 + 6,30 vs. 10,04 * 6,29; p=0,0000).

Na podstawie analiz jednoczynnikowych, a nastepnie wieloczynnikowych ustalono, ze
najistotniejszymi czynnikami roznicujgcymi IPLCH od MS-PLCH byty palenie papierosow
(wyrazone liczbg paczko/lat) i nasilenie zmian torbielowatych. Stosujac tabele wiarygodnosci
ustalono, ze cechy te z prawdopodobienstwem 79,5% pozwalajg zakwalifikowaé chorych do
faktycznej grupy IPLCH, a z prawdopodobienstwem 20,5% do grupy MS-PLCH. Natomiast,
pacjenci zaliczeni na podstawie wybranych cech do grupy MS-PLCH, pochodzg faktycznie z
prawdopodobiedstwem 11,1% z grupy IPLCH. Reasumujac, fakt wiekszej intensywnosci
palenia i mniejszego nasilenia zmian torbielowatych wigzat sie z wiekszym

prawdopodobienstwem izolowanego zajecia ptuc.
Whnioski:

Tomografia komputerowa klatki piersiowej jest niezwykle pomocna w diagnostyce chorych na
PLCH. Charakter zmian stwierdzanych w tym badaniu koreluje z badaniami czynnos$ciowymi
ptuc i echokardiograficznym. Ponadto, ocena zmian radiologicznych ma wartos¢ predykcyjng

W ocenie zawansowania narzgdowego histiocytozy z komérek Langerhansa.



