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Pljučna�hi�stio�ci�to�za�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic�ali�hi�stio�ci�to�za�X�je�red�ka�in�ter�sti�cij�ska�bo�le�zen
pljuč,�ki�pri�mar�no�pri�za�de�ne�mla�de�odra�sle�in�je�etio�pa�to�ge�net�sko�poveza�na�s�ka�je�njem.�Za�-
ra�di�ne�po�prav�lji�ve�na�pre�du�joče�di�na�mi�ke�pljučnih�spre�memb�je�do�bro,�da�smo�z�bo�lez�ni�jo
sez�na�nje�ni.�Pljučna�hi�stio�ci�to�za�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic�je�sko�raj�iz�ključno�bo�le�zen�ka�dil�cev
ali�bivših�ka�dil�cev.�Snovi�v�ci�ga�ret�nem�dimu�naj�bi�vpli�va�le�na�pa�to�ge�ne�zo�na�stan�ka�bolez�-
ni,�čeprav�de�jav�ni�ki�tve�ga�nja�do�se�daj�še�niso�bili�na�tančno�po�jas�nje�ni.�V�član�ku�želi�mo�pred�-
sta�vi�ti�to�red�ko�bo�le�zen�ka�dil�cev�in�pri�ka�za�ti,�kako�po�memb�no�lah�ko�vpli�va�ci�ga�ret�ni�dim
na�po�jav�bo�lez�ni�tudi�v�pri�me�ru�pasiv�ne�ga�ka�je�nja.�Pred�stav�lja�mo�kli�nični�pri�mer�ne�ka�dil�-
ke,�ki�je�bo�le�zen�raz�vi�la,�kljub�temu�da�ni�ni�ko�li�ak�tiv�no�ka�di�la.�Vse�živ�lje�nje�je�bila�kot�pa�-
siv�na�ka�dil�ka�iz�po�stav�lje�na�ci�ga�ret�ne�mu�dimu.�Mor�da�je�bilo�to�do�volj,�da�se�je�raz�vi�la�bo�-
le�zen,�ki�je�si�cer�značilna�za�ka�dil�ce.�Pri�ka�za�li�bomo,�da�je�za�za�me�ji�tev�bo�lez�ni�ključno
po�pol�no�ma�iz�ključiti�iz�po�stav�lje�nost�ci�ga�ret�ne�mu�dimu�iz�živ�lje�nja�po�sa�mez�ni�ka.
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Pul�mo�nary�Lan�ger�hans�cell�hi�stiocy�to�sis�or�hi�stiocy�to�sis�X�is�a�rare�in�ter�sti�tial�lung�di�-
sea�se.�It�is�pre�do�mi�na�tely�seen�in�young�adults,�with�smo�kers�being�al�most�exc�lu�si�vely
af�fec�ted.�The�cli�ni�cal�cour�se�of�pul�mo�nary�Lan�gerhans�cell�hi�stiocy�to�sis�is�pro�gres�si�ve
and�ir�re�ver�sib�le.�Pat�ho�ge�ne�sis�is�pro�mo�ted�by�ci�ga�ret�te�smo�ke�and�cer�tain�sub�stan�ces
found�in�it.�No�net�he�less,�the�exact�mec�ha�nism�of�di�sea�se�de�ve�lop�ment�re�mains�unc�lear.
This�pa�per�aims�to�pre�sent�this�rare�in�terstitial�lung�di�sea�se.�We�stress�the�im�pact�of�ci�-
ga�ret�te�smo�ke,�even�when�pas�si�vely�ex�po�sed�to�it,�on�the�pat�ho�ge�ne�sis�of�the�di�sea�se.
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KLINIČNa SLIKa IN DIaGNOSTIKa
Za�PHLC�naj�po�go�ste�je�zbo�li�jo�ose�be�starosti
20–40�let.�Bo�le�zen�je�v�zgod�njem�ob�dob�ju
običajno� asimp�to�mat�ska,� čeprav� so� spre�-
mem�be�v�pljučnem�pa�ren�hi�mu�lah�ko�zgodaj
vid�ne�s�sli�kov�no�diag�no�sti�ko.�Z�na�pre�do�va�-
njem� bo�lez�ni� bolnik� raz�vi�je� nes�pe�ci�fične
simp�to�me,�kot�so�suh,�ne�pro�duk�ti�ven�kašelj,
na�pre�du�joča�disp�ne�ja�ob�na�po�ru,�utru�je�nost
ali�pr�sna�bo�lečina.�Te�se�po�go�sto�na�pačno
pri�piše�ne�po�sred�nim�po�sle�di�cam�za�ra�di�ka�-
je�nja.�Pri�10–25%�obo�le�lih�se�PHLC�izra�zi
z�bo�lečino�v�prsih�za�ra�di�spon�ta�ne�ga�pnev�-
mo�to�rak�sa,�ki�se�lah�ko�tudi po�nav�lja�ali na�-
sta�ne�obo�je�stran�sko,�kljub�temu�da�so�spre�-
mem�be�na� sli�kov�ni� diag�no�sti�ki� ta�krat� še
mi�ni�mal�ne.�Pri�na�dalj�njem�na�pre�do�va�nju
bo�lez�ni� se� bol�ni�kom� zniža� tele�sna�masa,
ima�jo�po�višano�te�le�sno�tempera�tu�ro,�sprem�-
lja�no�s�po�te�njem�(6,�8).�Za�ra�di�raz�pršene�na�-
pre�du�joče�pljučne�pri�za�de�to�sti�in�sprememb
v� pljučnem� pa�ren�hi�mu� se� lah�ko� raz�vi�je
huda�pljučna�hi�per�ten�zi�ja�in�kro�nično�pljuč�-
no�srce�(4).�Kli�nični�pre�gled�je�običajno�brez
po�seb�no�sti� in/ali� brez� kliničnih� zna�kov
pljučne�pri�za�de�to�sti�(3).

Nas�prot�no�pa�te�sti�pljučne�funk�ci�je�ne�-
e�not�no�od�sto�pa�jo�od�nor�ma�le�pri�več�kot
80%�vseh�bol�ni�kov�(4).�Naj�po�go�stejša�mot�-
nja,�ki�se�pojavlja�pri�vsaj�dveh�tret�ji�nah
vseh�bol�ni�kov,�je�zmanjšana�di�fu�zij�ska�ka�-
pa�ci�te�ta�pljuč�za�og�lji�kov�mo�nok�sid�(angl.
dif�fu�sing�ca�pacity�of�the�lungs�for�car�bon�mo�-
no�xi�de,�DLCO).�Pri�sot�na�je�lah�ko�samo�re�strik�-
tiv�na,�samo�ob�struk�tiv�na,�naj�po�go�ste�je�pa
mešana� re�striktiv�no-ob�struk�tiv�na�mot�nja
diha�nja�(9).�Re�zul�ta�ti�pljučne�funk�ci�je�pri
PHLC�ne sov�pa�da�jo�z�rezul�ta�ti�ok�var�ma�lih
di�hal�nih poti� za�ra�di� ka�je�nja� (4).� Upo�rab�-
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Such�was�the�case�of�our�pa�tient�who�ne�ver�smo�ked�but�was�con�stantly�ex�po�sed�to�ci�-
ga�ret�te�smo�ke�as�a�pas�si�ve�smo�ker.�This�could�have�been�a�trig�ge�ring�and�the�most�im�-
por�tant�fac�tor�of�her�di�sea�se�de�ve�lop�ment.�Our�aim�is�to�show�that�only�a�com�ple�te�exc�lu�sion
of�the�pa�tient�from�the�cau�sa�ti�ve�en�vi�ron�ment�and�ci�ga�ret�te�smo�ke�may�lead�to�com�ple�-
te�re�mis�sion.

UvOD
Pljučna�hi�stio�ci�to�za�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic
(PHLC)�ali�hi�stio�ci�to�za�X�je�red�ka�in�ter�sti�-
cij�ska�bo�le�zen�pljuč,�po�ve�za�na�z�vnet�jem
ma�lih�di�hal�nih�poti� in�drob�nih�žil.�PHLC
se naj�po�go�ste�je�po�jav�lja�pri�beli�rasi�v�se�-
verni�Evro�pi�in�pri�mar�no�pri�za�de�ne�mla�de
odrasle,�čeprav�se�lah�ko�po�ja�vi�v�ka�te�ri�koli
sta�rost�ni�sku�pi�ni�(1,�2).

PHLC�je�običajno�ome�je�na�na�pljuča,�iz�-
ven�pljuč�pa�so�le�zi�je�naj�po�go�ste�je�v�ko�steh,
koži,�ne�vro�hi�po�fi�zi�in�je�trih�ter�so�pri�sot�ne
pri�15%�vseh�obo�le�lih�(3–5).�Pri�bol�ni�kih
z�mul�ti�sistem�sko�ob�li�ko�bo�lez�ni�je�tve�ga�-
nje�za�zgod�nejšo�smrt�pre�cej�večje�(3).�

Dom�ne�va�se,�da�ima�ka�je�nje�pri�na�stan�-
ku�PHLC�ključno�vlo�go,�saj�so�sko�raj�vsi
obo�le�li�ak�tiv�ni�ka�dil�ci�ali�pa�so�ka�di�li�v�pre�-
te�klo�sti.�Do�se�daj�dru�gih�de�jav�ni�kov�tve�ga�-
nja�ali�ge�netskih�po�seb�no�sti,�ki�so�vple�te�ni
v�raz�voj�bo�lez�ni,�ni�bilo�pre�poz�na�nih�(3).

PaTOHISTOLOGIJa
Pa�to�hi�sto�loško�je�hi�stio�ci�to�za�klon�ska�de�-
li�tev� imu�no�fe�no�tip�skih� in� funk�cio�nal�no
ne�zre�lih� okro�glih� Lan�ger�han�so�vih� ce�lic.
Te�so�po�seb�na�sku�pi�na�den�dri�tičnih�ce�lic,
ki�se�prve�po�vežejo�z�zu�na�njim�an�ti�ge�nom,
v�pri�me�ru�PHLC�s�ci�ga�ret�nim�di�mom.�Hi�-
stio�ci�to�za�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic�je�po�sle�dica
mo�no�klon�ske�de�li�tve�teh�ce�lic,�PHLC�pa bi
lah�ko�bila�po�sle�di�ca�reak�tiv�ne�ga�po�li�klon�-
ske�ga,�vnet�ne�ga�pro�ce�sa,�spod�bu�je�ne�ga�z�de�-
javniki�v�ci�ga�ret�nem�dimu�(4,�6).�Pri�PHLC
se�Lan�ger�han�so�ve�ce�li�ce�značilno�po�jav�lja�-
jo�v�skup�kih�in�šte�vilčno�izra�zi�to�pre�sežejo
ti�ste,�vid�ne�pri�dru�gih�pljučnih�bo�lez�nih.
Ob tem�kvan�ti�ta�tiv�ne�smer�ni�ce�za�diag�no�-
zo�PHLC�še�niso�bile�do�ločene�(7).



nost�RTG�kot�sli�kov�ne�diag�no�sti�ke�je�ome�-
je�na,�saj�so�začetne�spre�mem�be�v�pljučnem
pa�ren�hi�mu�za�to�prei�ska�vo�ne�zaz�nav�ne�(6).
Bolj�po�ve�den�je�CT�pr�snih�or�ga�nov,�kjer�so
vid�ni�mi�kro�no�du�li,�ci�ste�in�pa�ren�him�ski�in�-
fil�tra�ti.�Spre�mem�be�so�običajno�in�ten�ziv�-
nejše�v�sred�njem�in�zgor�njem�režnju�pljuč.
Mi�ni�mal�ne� spre�mem�be� ali� pa� nor�mal�na
slika� je� na�vad�no� pri�sot�na� v� ple�vral�nih
kosto�dia�frag�mal�nih� si�nu�sih� ter� lin�gu�li
levega�zgor�nje�ga�režnja�pljuč�(10,�11).�Bron�-
ho�skop�sko�so�di�hal�ne�poti�vi�de�ti�nor�mal�-
ne (12).�V�bron�hoal�veo�lar�nem�iz�pir�ku�(angl.
bronc�hoal�veo�lar�lava�ge,�BAL),�ki�je�za�to�bo�-
le�zen�lah�ko�diag�no�stičen,�je�po�leg�šte�vil�nih
Lan�ger�han�so�vih�ce�lic�zvišana�tudi�kon�cen�-
tra�ci�ja�be�lja�ko�vi�ne�CD�(angl.�clu�ster�of�dif�-
fe�ren�tia�tion)� 1a,� lan�ge�ri�na� in� be�lja�ko�vi�ne
S-100,�ki�se�izraža�v�ci�to�plaz�mi�(9).�Za�diag�-
no�zo je�močno sum�lji�va�najd�ba�vsaj�5%�Lan�-
ger�han�so�vih� ce�lic� s� pri�sot�no� be�lja�ko�vi�no
CD1a�v�BAL,�ven�dar�nižji�od�sto�tek�bo�lez�ni
ne�more�iz�ključiti�(13).�V�ne�ja�snih�pri�me�-
rih�je�zato�ključen�do�kaz�pljučnih�no�du�lov.
Včasih�za�pri�do�bi�tev�us�trez�nih�hi�sto�loških
vzor�cev�zato�ne�za�do�stu�je�trans�bron�hial�na
biop�si�ja�pljuč�med�bron�ho�sko�pi�jo�in�je�po�-
treb�na� od�pr�ta� ki�rurška� pljučna� biop�si�ja.
Hi�sto�loško�so�značilne�zgod�nje�vnet�ne lezije,
ki�vse�bu�je�jo�skup�ke�eo�zi�no�fil�nih�gra�nu�lo�-
ci�tov,�lim�fo�ci�tov�innev�tro�fil�nih�gra�nu�lo�citov
ter�ob�krožajo�manjše�bron�hio�le,�ki�izobli�-
ku�je�jo�značilne�t. i.�zvez�daste�lezije.�Ko�bo�-
le�zen�na�pre�du�je,�v�pljučih�na�sta�ja�jo�male
ciste� in� in�ter�sti�cij�ska� fi�bro�za,� kar� lahko
v�na�pre�do�va�lem�ob�dob�ju�pri�ve�de�do�končne
pljučne�od�po�ve�di�(6,�14,�15).

ZDRavLJENJE 
Bo�le�zen�zdra�vi�mo�z�glu�ko�kor�ti�koi�di� (GK)
peroralno,�vsem�bol�ni�kom�pa�se�sve�tu�je�ta�-
kojšnje�pre�ne�ha�nje�ka�je�nja,�ki�pri�večini�bol�-
ni�kov� z� blažjim� po�te�kom� PHLC� mo�goča
po�polno�re�gre�si�jo�(6,�10).�S�pred�sta�vi�tvi�jo�kli�-
ničnega�pri�me�ra�pou�dar�ja�mo,�da� je�tre�ba
ved�no�pre�ve�ri�ti,�ali�bol�nik�ne�ka�di�lec�pri�ha�-
ja�v�stik�s�ci�ga�ret�nim�di�mom�v�svo�jem�živ�-

ljenjskem�oko�lju,�in�iz�ve�sti�vse�ukre�pe�za
po�pol�no� iz�ključitev� iz�po�stav�lje�no�sti� ci�-
garet�ne�mu�dimu�iz�živ�lje�nja po�sa�mez�ni�ka.
To�je�ključni ukrep,�saj�je�si�cer�zdrav�lje�nje
z�GK�le�red�ko�učin�ko�vi�to.�Tudi�z�dru�gi�mi
zdra�vi�li,�ki�de�lu�je�jo�na�za�vi�ra�nje�imun�ske�-
ga� si�ste�ma,� večino�ma� ne� do�sežemo� za�-
dostne�ga�iz�boljšanja�(4).�Po�go�sto�bo�le�zen
na�pre�du�je�do�te�stop�nje,�da�je�edi�na�preo�-
sta�la�možnost�pre�sa�di�tev�pljuč,�ven�dar�se
lah�ko�tudi�po�pre�sa�di�tvi�bo�le�zen�iz�do�slej
še� nez�na�nih� raz�lo�gov� po�no�vi. V� pri�me�ru
pljučne�hi�per�ten�zi�je�lah�ko�na�bo�le�zen�ugod�-
no�vpli�va�uved�ba�sil�de�na�fi�la�za�ra�di�nje�go�-
ve�ga�va�zo�di�la�tativne�ga�in�re�mo�du�la�cij�ske�ga
učinka�na�pljučno�žilje,�ven�dar�za�to še ni
trd�nih�do�ka�zov.�Ta�zau�stav�lja�raz�voj�pljučne
hi�per�ten�zi�je�za�ra�di�bo�lez�ni�in�pred�stav�lja�po�-
mem�ben� te�ra�pevt�ski�most� do� pre�sa�di�tve
pljuč� (če�niso�pri�sot�ne�dru�ge�po�memb�ne
kon�train�di�ka�ci�je)�(16).

KLINIČNI PRIMER
Fe�bruar�ja� 2004� je� bila� 55-let�na� bol�ni�ca
obrav�na�va�na�za�ra�di�suma�na�pljučno�embo�-
li�jo�za�ra�di�disp�ne�je�že�ob�manjšem�na�po�ru.
V�dveh�le�tih�pred�pre�gle�dom�se�je�disp�ne�-
ja�izra�zi�to�po�slabševa�la�med�na�po�rom,�dva�-
krat�je�ko�la�bi�ra�la.�Ni�ko�li�ni�ka�di�la.�Si�cer�se
je�zdra�vi�la�za�ast�mo,�ar�te�rij�sko�hi�per�ten�zi�-
jo,�hi�per�li�pi�de�mi�jo�in�hi�po�ti�roi�diz�mom�po
re�sek�ci�ji�golše.�V�le�tih�raz�vo�ja�disp�ne�je�se
nje�no�zdrav�lje�nje�ni� spre�mi�nja�lo.�Pri�kli�-
ničnem�pre�gle�du�je�bila�evp�noična�z�zna�ki
pe�ri�fer�ne�in�cen�tral�ne�cia�no�ze,�na�sičenost
he�mo�glo�bi�na�brez�do�da�ne�ga�ki�si�ka�je�bila
88%,�ar�te�rij�ski�tlak�je�bil�170/100mmHg.
Dru�gih�od�sto�panj,�ra�zen�že�pri�sot�nih�bo�lez�-
ni,�ni�bilo.�Plin�ska�ana�li�za�ar�te�rij�ske�krvi�je
po�ka�za�la�hi�pok�se�mično�kom�pen�zi�ra�no�res�-
pi�ra�tor�no�al�ka�lo�zo.�Osnovne�la�bo�ra�to�rijske
prei�ska�ve�so�bile�v�me�jah�nor�mal�ne�ga. Testi
pljučne�funk�ci�je�so�po�ka�za�li�močno�znižano
DLCO brez�ob�struk�ci�je�(ta�be�la�1).�Oprav�ljen
je�bil�RTG�pr�sne�ga�koša�(sli�ka�1,�ta�be�la�1).
Z� ven�ti�la�cij�sko-per�fu�zij�sko� scin�ti�gra�fi�jo
je bila�pljučna�em�bo�li�ja�iz�ključena,�na�CT

95Med�Razgl.�2019;�58�(1):



so bile�vid�ne�spre�mem�be�v�pljučnem�pa�-
renhimu,�naj�ver�jet�ne�je�v�sklo�pu�em�fi�ze�ma,
limfan�gio�mio�ma�to�ze�in�PHLC�pa�se�ni�dalo
za�nes�lji�vo�iz�ključiti�(sli�ka�2).�Bol�ni�ca�je bila
za� po�tr�di�tev� na�po�te�na� na� od�pr�to� pljučno
biop�si�jo.�V�vzorcu�pljuč,�od�vze�tem�s�teh�niko
VATS�(angl.�vi�deo�as�si�sted�tho�ra�cos�co�pic�sur�-
gery),�so�bile�vid�ne�ne�na�vad�ne�in�ter�sticijske
spre�mem�be�v�pljučnem�pa�ren�hi�mu�z�ne�na�-
vad�no�hi�sto�loško�sli�ko,�ki�so�bile�po�ob�li�ki
in�se�sta�vi�naj�bolj�značilne�za�PHLC.�Do�dat�-
no�oprav�ljeni�se�ro�loški�te�sti�za�si�stem�ske
bo�lez�ni�ve�zi�va�so�bili�ne�ga�tiv�ni,�prav�tako
se�ro�loške�prei�ska�ve�za�po�tr�di�tev�far�mar�skih
pljuč,�spe�ci�fični�imu�no�glo�bu�li�ni�(Ig)�G�in
IgE�za�gli�ve,�iz�ključena�je�bila�tudi�okužba
z�gli�va�mi.�Sklad�no�z�de�lov�no�diag�no�zo�je
bilo�uvedeno�zdravljenje�z�GK.

Šele�ko�je�bila�s�ki�rurško�re�sek�ci�jo�histo�-
loško po�tr�je�na�PHLC�pri�ne�ka�dil�ki,�je�bila
bol�ni�ca�po�drobno�pov�prašana�o�pa�siv�nem
ka�je�nju.�Po�tr�di�la�je,�da�so�bili�nje�ni�starši, ka�-
sne�je�so�de�lav�ci�v�pi�sar�ni�ter�mož�strast�ni
ka�dil�ci�in�je�bila�tako�večino�svo�je�ga�živ�lje�-
nja�iz�po�stav�lje�na�in�ten�ziv�ne�mu�pa�siv�ne�mu
ka�je�nju.
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Po�po�sta�vi�tvi�diag�no�ze�in�uved�bi�zdrav�-
lje�nja�je�bila�do�leta�2007�bol�ni�ca sta�bil�na,
nato�pa�so�se�pričeli�po�jav�lja�ti�na�padi�disp�-
ne�je�in�omo�ti�ce,�čeprav�s�prei�ska�va�mi�ob�-
jek�tiv�ne�ga�po�slabšanja�ni�bilo�moč�potr�di�-
ti.�Pred�stav�lje�na�je�bila�možnost�pre�sa�ditve
pljuč.�Ki�rur�gi�so�me�ni�li,�da�je�za�ra�di�pre�ko�-
mer�ne�te�le�sne�mase�in�tve�ga�nja�za�poo�pe�-
ra�tiv�ne�za�ple�te�po�seg�pre�več�tve�gan,�in�so
bol�ni�co�za�vr�ni�li.�Sve�to�va�no�ji�je�bilo,�da�se

Ta be la 1.Kli�nični�po�tek�bol�ni�ce�s pljučno�hi�stio�ci�to�zo�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic.�FVC –�funk�cio�nal�na�vi�tal�na�kapa�-
ci�te�ta�(angl.�for�ced�vo�lu�me�vi�tal�ca�pa�city),�FEV1 –�for�si�ra�ni�eks�pi�ra�tor�ni�vo�lu�men�v prvi�se�kun�di,�Tiff –�Tiffe�-
nau�jev�indeks�(FEV1/FVC%),�DLCO –�di�fuz�na�ka�pa�ci�te�ta�pljuč�za�og�lji�kov�mo�nok�sid�(angl.�dif�fu�sing�ca�pa�city
of�the�lungs�for�car�bon�mo�no�xi�de),�PK –�pr�sni�koš.

Leto 2004 2007 (prva epi zo da 2012 2013
obrav na ve (prvi obisk) po slabšanja) (pnev mo to raks) (pnev mo to raks)

Simp to mi in • disp�ne�ja�ob� • hi�tra�za�di�ha�nost • bo�lečina�na�levi • os�la�be�lost
kli nični zna ki na�po�ru • utru�je�nost�pre�ko stra�ni�PK • bo�lečina�na�levi

ce�le�ga�dne stra�ni�PK
• pa�dec�na�sičeno�sti
he�mo�glo�bi�na

Te sti pljučne • FVC�100% • ni�podatka • FVC�130�% • ni�po�dat�ka
funk ci je • FEV1 94�% • FEV1 96�%

• Tiff�68 • Tiff�62
• DLCO 37�%

Zdrav lje nje • glu�ko�kor�ti�koi�di • sil�de�na�fil • ke�mična� • ki�rurška�
• pod�por�no� ple�vro�de�za ple�vro�de�za
zdrav�lje�nje • traj�no�zdrav�lje�nje
de�sno�stran�ske�ga s ki�si�kom�na�domu
srčnega�po�puščanja

Sli ka 1. RTG�pr�sne�ga�koša�leta�2004.�Vid�no�je�po�-
večano�srce�in�bla�ge�raz�pršene�nes�pe�ci�fične�in�ter�-
sti�cij�ske�spre�mem�be.



ni�ko�li�več�ne�za�držuje�v�pro�sto�rih�kot�pa�-
siv�na�ka�dil�ka�ter�zmanjša�te�le�sno�maso za
boljši�po�tek�bo�lez�ni�in�pri�pra�vo�na�morebit�-
no�pre�sa�di�tev�pljuč.�Za�ra�di�po�ja�va�pljučne
ar�te�rij�ske�hi�per�ten�zi�je�in�de�sno�stran�ske�ga
srčnega�po�puščanja�je�bil�po�leg�pod�por�nega
zdrav�lje�nja�uve�den�sil�de�na�fil.�V�enem�letu
je�us�pe�la�iz�gu�bi�ti�15 kg�te�le�sne�mase,�stiku
s�ci�ga�ret�nim�di�mom�se�je�po�pol�noma�izogi�-
ba�la,�pre�se�li�la�se�je�v�čis�tejše�oko�lje,�na�po�-
deželje�in�je�ma�la�vsa�predpisana�zdra�vila.
Sub�jek�tiv�no�se�ji�je�kli�nično�sta�nje�izra�zito
iz�boljšalo,�po�pra�vil�se�je�tudi�šest�mi�nut�ni
test� hoje.� Sli�kov�ne� prei�ska�ve� so� potr�di�le
stag�na�ci�jo�bo�lez�ni.�Ob�vseh�teh�iz�boljšanjih
je�bila�pre�sa�di�tev�pljuč�časov�no�od�ložena,
ka�sne�je�pa�se�bol�ni�ca�za�njo�ob�možnih�tve�-
ga�njih�za�za�ple�te�in�možno�sti,�da�se�bo�lezen
v�pljučih�po�pre�sa�di�tvi�po�no�vi,�ni�več�od�-
ločila.

Bol�ni�ca�je�bila�brez�do�dat�ne�ga�zdrav�lje�-
nja�sta�bil�na�na�slednjih�pet�let�do�leta�2012,
ko�je�ob�ne�nad�ni�bo�lečini�v�pr�sih�dožive�la
spon�ta�ni�pnev�mo�to�raks.�Ob�tem�je�prišlo�do
di�hal�ne�ga�po�puščanja,�ki�pa�se�je�po�pol�no�-
ma�po�pra�vil�po�ple�vro�de�zi�s�tal�kom.�Leto
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Sli ka 2. CT�pr�sne�ga�koša leta�2004.�Pre�pričlji�vih�em�-
bo�lov�v pljučnih�ar�te�ri�jah�ni�vi�de�ti.�V pljučih�so�šte�-
vil�ne�raz�pršene�svet�li�ne,�zlasti�v zgor�njih�režnjih.�Po
vi�de�zu� naj�ver�jet�ne�je� em�fi�zem,� lim�fan�gio�mio�ma�-
to�ze�in�pljučne�hi�stio�ci�to�ze�Lan�ger�han�so�vih�ce�lic�pa
se�ne�da�za�nes�lji�vo�iz�ključiti.

Sli ka 3.CT�pr�snih�or�ga�nov�vi�so�ke�re�so�lu�ci�je�leta�2015.
Raz�vi�ta�sli�ka�pljučne�hi�stio�ci�to�ze�Lan�ger�han�so�vih�ce�-
lic:�izrazita�de�struk�cija�pljuč,�ob�sežne�ci�stične�svet�-
li�ne�in�em�fi�zem�ske�bule�po�ce�lot�nem�pa�ren�hi�mu,
naj�več�v zgor�njih�režnjih.�Vid�ni�spe�ci�fični�ra�dio�loški
zna�ki�pljučne�hi�per�ten�zije.

poz�ne�je�se�je�pnev�mo�to�raks�po�no�vil�na�isti
stra�ni,�to�krat�je�bil�po�pol�ni.�Zdrav�ljen�je�bil
s�ki�rurško�ple�vro�de�zo,�po�po�se�gu�pa�si�bol�-
ni�ca�ni�več�po�pol�no�ma�opo�mo�gla.�Disp�neja
je�bila�pri�sot�na�že�v�mi�ro�va�nju,�ob�manjših
fi�zičnih�na�po�rih�je�na�sičenost�ki�si�ka�v�pe�-
ri�fer�ni�krvi�pad�la�pod�75%,�doma�je�po�tre�-
bo�va�la� doda�tek� ki�si�ka� v� vdihanem� zra�ku
(sli�ka�3).�Kljub�še�ved�no�re�la�tiv�no�do�bri�ka�-
ko�vosti�živ�lje�nja�se�je�nje�no�kli�nično�sta�nje
po�stop�no�slabšalo�vse�do�leta�2016,�ko�je
bila�spre�je�ta�na�od�de�lek�za�in�ten�zivno�nego,
kjer�je�tudi�umr�la.�Bol�ni�ca�je�umrla�v�sta�-
rosti�67�let�za�ra�di�po�slabšanja�kro�nične�di�-
hal�ne�od�po�ve�di�ob�akut�ni�ledvični�od�po�ve�di,
13�let�po�po�sta�vi�tvi�diag�no�ze.

Hi sto loški iz vid
Hi�sto�loški�iz�vid�je�pre�pis�iz�vi�da,�ki�ga�je�na�-
pi�sal�prof. dr.�To�maž�Rott,�dr.med.�(št.�vzor�-
ca:�PB-00133/04,�20. 2. 2004).

Mi kro skop ski opis
Preu�stro�je�no�pljučno�tki�vo�s�pre�težno�in�-
tersti�cij�sko�lo�ka�li�zi�ra�ni�mi�spre�mem�ba�mi.
V�inter�sti�ci�ju�so�ne�red�no�raz�se�ja�ni�mešano�-



celični�vnet�ni�in�fil�tra�ti,�ki�jih�v�raz�ličnih�raz�-
mer�jih�se�stav�lja�jo�lim�fo�ci�ti,�plaz�mat�ke,�eozi�-
no�fil�ni gra�nu�lo�ci�ti,�ma�kro�fa�gi�in�ve�ziv�ne�ce�-
li�ce.�Sled�nje�po�ne�kod�pre�vla�du�je�jo,�tu�je�tudi
več�ve�zi�va,�ki�po�ne�kod�tvo�ri�na�ka�za�ne�zvez�-
da�ste�struk�tu�re.�Okrog�teh�je�vi�de�ti�raz�širje�-
ne�di�hal�ne�pro�sto�re�v�smi�slu�peri�ci�ka�tri�ciel�-
ne�ga�em�fi�ze�ma.�Po�leg�ome�nje�ne�ga�vnet�ja
so�v�in�ter�sti�ci�ju�tudi�po�sa�mični�gra�nu�lo�mi
ali�gra�nu�lo�mi�v�manjših�skup�kih,�ki�so�ne�-
ka�zeoz�ni.�Po�ne�kod�kažejo�špranjaste�vre�-
tena�ste�op�tično�praz�ne�pro�sto�re,�žariščno
tudi�s�kri�sta�li�ničnimi�struk�tu�ra�mi�ali�celo
kal�ci�fi�ka�ci�ja�mi.�Zno�trajp�ljučno�naj�de�mo tudi
red�ke�žariščne�osi�fi�ka�ci�je.�CD1a-po�zitiv�ne
ce�li�ce�so�po�sa�mične�ali�v�manjših�skup�kih
pre�težno�(peri)bron�hial�no�in�de�lo�ma�tudi
v�in�ter�sti�ci�ju,�po�ne�kod�izra�zi�to�ob�že�ome�-
nje�nih�gra�nu�lo�mih.�S-100-po�zi�tivne ce�li�ce
se�na�ha�ja�jo�prib�ližno�na�is�tih�po�dročjih.�Bar�-
va�nje�po�Ziehl-Neel�snu�in�Gro�cot�tu�ne�pri�-
kaže�mi�kroor�ga�niz�mov.�Za�lim�fan�gio�le�io�ma�-
to�zo�značilna�po�zi�tiv�na�reak�ci�ja�HMB�(angl.
hu�man�me�la�no�ma�black)�45�je�ne�ga�tiv�na.

Mne nje
Ne�na�vad�na�hi�sto�loška�sli�ka,�kjer�vse�ka�kor
lah�ko�iz�ključimo�lim�fan�gio�le�io�ma�to�zo.�Ned�-
vom�no�gre�za�ne�red�ne�in�ter�sti�cij�ske�spre�-
mem�be,�ki�tako�po�ob�li�ki�kot�se�sta�vi�naj�bolj
spo�mi�nja�jo�na�PHLC.�Mor�da� je�CD1a-� in
S-100-po�zi�tiv�nih� ce�lic� ne�ko�li�ko� pre�ma�lo
za�dokončno�diag�no�zo,�čeprav�se�zdi�ta�še
naj�bolj�ver�jet�na.�Po�leg�tega�pa�so�ne�navad�-
ni�gra�nu�lo�mi�tuj�ko�ve�ga�tipa,�ki�jih�običaj�-
no�pri�PHLC�ne�opi�su�je�jo.�Ver�jet�ne�je�je,�da
gre glede�na�anamnestične�podatke�še�do�-
datno�za�drugo�bolezen, lah�ko�tudi�za�gra�-
nu�lom�ski� ek�strin�zični� aler�gični� bron�hio�-
alveo�li�tis.�Od�gra�nu�lo�ma�toz�so�manj�ver�jetne
sarko�ido�za�ali�celo�sin�drom�Churg-Strauss,
še�posebej,�zaradi�odsotnosti�kli�nične�eo�zi�-
no�fi�li�je.

RaZPRava
V�član�ku�pred�stav�lja�mo�bol�ni�co� s�PHLC.
Zna�no�je,�da�je�PHLC�običajno�bo�le�zen�ka�-

dil�cev�(4,�5).�Po�leg�tega�da�je�to�re�la�tivno
red�ka�bo�le�zen,�je�bila�pri�naši�bol�ni�ci�posta�-
vi�tev�diag�no�ze�še�težja,�saj�je�bila�ne�ka�dil�-
ka�(1).�V�začet�nem�ob�dob�ju�bo�lez�ni�je�ime�la
nes�pe�ci�fične� ra�dio�loške� spre�mem�be� za
PHLC.�Te�so�ob�nes�pe�ci�fični�kli�nični�sli�ki
in�raz�no�li�kih�te�stih�pljučne�funk�ci�je�ključne
za�po�sta�vi�tev�diag�no�ze�(10).�Do�po�sta�vi�tve
pra�vil�ne� diag�no�ze� je� pri� bol�ni�ci� pre�te�klo
nekaj� let.�Po�po�sta�vi�tvi�diag�no�ze�smo�ob
natančnejši�anam�ne�zi�ugo�to�vi�li,�da�je�bila
ka�je�nju�stal�no�iz�po�stav�lje�na�doma�(starši
in ka�sne�je�part�ner)�in�na�de�lov�nem�me�stu.
Kljub�temu�da�je�bila�bol�ni�ca�ne�ka�dil�ka,�je
kot�pa�siv�na�ka�dil�ka�raz�vi�la�bo�le�zen,�značilno
za�ka�dil�ce.�Iz�našega�pri�me�ra�bo�lez�ni�bol�-
ni�ce�s�PHLC�je�raz�vid�no,�da�je�lah�ko�že�dol�-
go�let�no�in�ten�ziv�no�pa�siv�no�ka�je�nje�za�do�sten
de�jav�nik�tve�ga�nja�za�raz�voj�PHLC�pri�ne�ka�-
dil�cu�(5).

Izo�la�ci�ja�iz�ka�dil�ske�ga�oko�lja�in�iz�gu�ba
te�le�sne�mase�sta�ned�vom�no�po�memb�no do�-
pri�ne�sli�k�boljšemu�po�te�ku�bo�lez�ni,�kar�je
v�li�te�ra�tu�ri�opi�sa�no�tudi�za�ak�tiv�ne�ka�dil�-
ce.�Pri�ak�tiv�nih�ka�dil�cih�so�na�mreč�po�po�-
pol�ni�pre�ki�ni�tvi�ka�je�nja�in�sti�ka�s�ci�ga�ret�nim
di�mom�kli�nični�in�ra�dio�loški�ka�zal�ci�bo�lez�-
ni�del�no�ali�celo�po�pol�no�ma�iz�gi�ni�li�(17,�18).
Ob�pr�vem�po�slabšanju�bo�lez�ni�smo�pri�bol�-
ni�ci�raz�mišlja�li�tudi�o�možno�sti�pre�sa�di�tve
pljuč,�ven�dar�je�bila�ta,�spr�va�za�ra�di�ugodne�-
ga�po�te�ka�bo�lez�ni�in�po�memb�ne�ga�tveganja
za�poo�pe�ra�tiv�ne�za�ple�te,�vključno�s�po�no�-
vi�tvi�jo�bo�lez�ni�v�pre�sa�je�nih�pljučih,�od�lo�-
žena.�Iz�li�te�ra�tu�re�je�na�mreč�raz�vid�no,�da�se
PLHC�lah�ko�po�no�vi�tudi�pri�20,5%�bol�ni�-
kov�po�pre�sa�di�tvi�pljuč�(19).�Ka�sne�je�se�bol�-
ni�ca�po�dol�go�let�nem�sta�bil�nem�sta�nju� iz
is�tih�raz�lo�gov�za�njo�v�skup�nem�do�go�vo�ru
s�ki�rur�gi�ni�več�od�ločila.�

Raz�voj�in�po�tek�bo�lez�ni�PHLC�še�ni�do�-
volj�do�bro�po�jas�njen.�Zna�no�pa�je,�da�je�pove�-
zan�s�ci�ga�ret�nim�di�mom�in�da�lah�ko�z�izo�-
gi�ba�njem�ci�ga�ret�ne�mu�dimu�ak�tiv�no�in�pri
naši�bol�ni�ci�pa�siv�no�do�sežemo�vid�no�iz�bolj�-
šanje�kli�ničnega�sta�nja.�V�opi�sa�nem�pri�me�-
ru�po�te�ka�PHLC�smo�pri�ka�za�li,�da�je�tudi
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konzervativno�zdravljenje�pri�bol�ni�kih, pri
ka�te�rih�je�za�ra�di�dru�gih�de�jav�ni�kov�tvega�-
nja�pre�sa�di�tev�pljuč�bolj�tvegana,�ustrezno,
čas� preživet�ja� se� s� tem� lah�ko� po�daljša.
V�na�šem�pri�me�ru�je�bol�ni�ca�dočaka�la�12�let,
kar�je�več�kot�pov�prečno�pričako�va�no�pre�-
živet�je�bol�ni�kov�s�pre�sa�di�tvi�jo�pljuč.

ZaKLJUČEK
Naš�na�men�je�bil�pri�ka�za�ti,�da�PHLC�ni�samo
bo�le�zen�ak�tiv�nih�kadil�cev,�am�pak�ima�lahko
po�dob�no�kli�nično�sli�ko�in�po�tek�pri�pasiv�-
nih�ka�dil�cih,�kot�je�bil�pri�mer�naše�bol�ni�-
ce.�Prav�tako�se�je�pri�pa�siv�ni�ka�dil�ki�s�PHLC
po�pre�ne�ha�nju�iz�po�stav�lje�no�sti�pa�siv�nemu
ka�je�nju�kli�nično�sta�nje�bo�lez�ni�po�pravi�lo,

kot� se� običajno� lah�ko� po�pra�vi� pri� PHLC
kadil�cev�po�pre�ne�ha�nju�ka�je�nja.�Re�zul�ta�ti
naše�ra�zi�ska�ve�naj�to�rej�še�do�dat�no�pod�pira�-
jo�družbeno�po�bu�do,�ki�je�pred�časom�dose�-
gla�uki�ni�tev�ka�je�nja�v�vseh�jav�nih�pro�sto�rih,
in�ji�po�ma�ga�jo,�da�bi�se�še�ak�tiv�ne�je�oza�veš�-
čalo�o�po�me�nu�pre�ne�ha�nja�ak�tiv�ne�ga�in�pa�-
siv�ne�ga�ka�je�nja�v�vseh�sta�rost�nih�sku�pi�nah
pre�bi�vals�tva.

ZaHvaLa
Za� po�moč� pri� na�sta�ja�nju� in� ob�li�ko�va�nju
član�ka�s�pi�snim�hi�sto�loškim�iz�vi�dom�biop�-
si�je�pljuč�se�naj�lepše�zah�va�lju�je�mo�prof. dr.
Nini�Gale,�dr.med.
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