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Резюме
У статті викладені відомості літератури про захворюваність, мож-

ливі причини, патогенез і клінічні прояви рідкісного інтерстиціального 
захворювання легень — легеневого альвеолярного протеінозу (ЛАП), 
сучасні принципи діагностики та лікування. Представлений власний 
досвід діагностики та терапії ЛАП у 18 пацієнтів з оцінкою віддалених 
результатів лікування протягом від 1 року до 7 років.

У 15 хворих діагноз ЛАП, встановлений за допомогою комп’ютерної 
томографії (КТ) високої роздільної здатності, був верифікований 
результатами патогістологічного дослідження біоптатів легені (транс-
бронхіальна біопсія — у 13, відкрита — у 2). У 3 випадках підставою для 
діагнозу ЛАП була високоспецифічна КТ-семіотика, а також відсутність 
альтернативних діагнозів.

Всім хворим було проведено лікувальний бронхоальвеолярний 
лаваж (БАЛ) з використанням фибробронхоскопії під місцевою ане-
стезією.

Після виписки пацієнтів з клініки характер перебігу захворювання 
оцінювали на основі результатів щорічного обстеження з використан-
ням КТ і функціональних тестів. Тривалість періоду спостереження 
склала від 1 року до 7 років: від 1 до 3 років — 6 пацієнтів, 3 роки — 3, 
4 роки — 4, 5 років — 1, 6 років — 2, 7 років — 2.

У 3 пацієнтів спостерігалося прогресування захворювання в 
середньому через 2 роки після першої госпіталізації, що вимагало 
проведення лікувальних БАЛ. У 15 випадках відзначалася регресія 
процесу, яка при необхідності підтримувалася проведенням додатко-
вих сеансів БАЛ (7 пацієнтів).

Результати показали, що в діагностиці ЛАП комп’ютерна томогра-
фія є досить надійним методом, який за точністю конкурує з патогісто-
логічним дослідженням біоптату легені. Ключовою КТ-ознакою ЛАП є 
присутність «crazy paving»-паттерна з «географічним» розподілом 
ділянок ураження паренхіми.

На відміну від класичного лікувального лаважу легень, лікуваль-
ний лаваж за допомогою фибробронхоскопии є менш обтяжливим і 
більш безпечним для хворого, оскільки не вимагає загальної анестезії 
з роздільною інтубацією обох легень, мінімізує можливість розвитку 
таких ускладнень, як тяжка гіпоксемія, судоми, пневмоторакс, інфекції 
нижніх дихальних шляхів. Разом з тим лікувальний БАЛ за допомогою 
фібробронхоскопії дозволяє досягти швидкої регресії ЛАП і впевнено 
контролювати перебіг хвороби.

Ключові слова: легеневий альвеолярний протеїноз, лікувальний 
лаваж легень, найближчі і віддалені результати.
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Abstract
The literature data regarding the morbidity, etiology, pathogenesis 

and clinical symptoms, diagnostics and treatment of rare interstitial lung 
disease pulmonary alveolar proteinosis (PAP) — are presented in current 
review. Own experience of diagnosing and management of 18 patients 
with PAP, including the analysis of long-term (from 1 to 7 years) treatment 
outcomes is summarized.

In 15 patients the diagnosis of PAP, established using high resolution 
computed tomography (CT), was verified by pathohistology examination 
of lung bioptates (trasbronchial biopsy — 13 cases, open lung biopsy — 2 
cases). In 3 cases the diagnosis of PAP was confirmed solely by highly spe-
cific CT-semiotics and exclusion of alternative diagnoses. 

All patients were treated using broncho-alveolar lavage (BAL) at fiber-
optic bronchoscopy, performed under local anesthesia.

Upon discharge the following course of disease was assessed based 
on annual examination of patients, which included CT scan and functional 
tests. The duration of follow-up period was from 1 to 7 years: 1−3 years 
— 6 patients, 3 years — 3 patients, 4 years — 4 patients, 5 years — 1 
patient, 6 years — 2 patients, 7 years — 2 patients. 

In 3 patients the progression of disease, which required new BAL, has 
been registered in average 2 years after the first hospitalization. In 15 cases 
there was a regression of disease, maintained by additional BAL, per-
formed on as needed basis (7 patients).

The results indicate that high resolution CT scan of chest is a reliable 
method of diagnosing, which competes with histological examination of 
lung bioptate. A key sign of PAP on CT scan is the presence of "crazy 
pa ving" pattern with "geographical" distribution of the lesions across lung 
parenchyma.

To the contrast from classic treatment lavage of lungs, bronchoscopic 
BAL appears to be safer and better tolerated by the patients, since it 
requires no general anesthesia with separate intubation of both lungs, 
minimizing the risk of development of such complications as severe 
hypoxemia, seizures, pneumothorax, lower respiratory tract infections. At 
the same time bronchoscopic BAL allows to achieve fast regression of PAP 
and reliably control the disease.

Key words: pulmonary alveolar proteinosis, treatment pulmonary 
lavage, early and long-term outcomes.

Ukr. Pulmonol. J. 2018; 2:17–27.

Volodymyr K. Gavrysiuk
National institute of phthisiology and pulmonology 
named after F. G. Yanovskyi NAMS of Ukraine
Chief of clinical-functional department
Сorresponding member of NАMS of Ukraine
Doctor of medicine, professor
10, M. Amosova str., 03680, Kyiv, Ukraine
Tel./fax: 38 044270-35-59, gavrysyuk@ukr.net

© Гаврисюк В. К., Шадрина О. В., Страфун О. В., Шпак О. И., Новицкий А. В.,  
    Опанасенко Н. С., Лискина И. В., 2018.
www.search.crossref.org
DOI: 10.31215/2306-4927-2018-101-3-17-27


