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Samoistne widéknienie ptuc (SWP) — choroba oséb starszych
Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) — disease of the elderly

Sylwia Katucka
| Zaktad Medycyny Rodzinnej, Uniwersytet Medyczny w t.odzi

Streszczenie

Samoistne widknienie ptuc to rzadka, stabo rozpoznawana, przewlekta choroba ptuc. Wystepuje wérdd oséb
w starszym wieku, czesciej u plci meskiej. Jest chorobg o nieustalonej etiologii i réZnorodnym przebiegu klinicz-
nym prowadzacym do nieodwracalnych zmian w plucach, inwalidztwa oddechowego i zgonu pacjenta. W Polsce
nie ma danych o czestosci wystepowania samoistnego wtoknienia ptuc. Do rozwoju przyczyniaja si¢ mutacje
genetyczne, zanieczyszczenie Srodowiska, narazenie zawodowe, palenie papieroséw i inne. Niecharakterystyczne
objawy stanowig powazny problem diagnostyczny i terapeutyczny. Rokowanie w samoistnym wiéknieniu ptuc jest
bardzo niepomyslne. Bardzo wysokie koszty farmakoterapii i nieosiagalny przeszczep ptuca, powoduja, ze $redni
okres przezycia wynosi 2-3 lata od chwili rozpoznania. W pracy przedstawiono najnowsze dane epidemiologiczne,
czynniki ryzyka, kryteria diagnostyczne, zalecenia terapeutyczne w tym najnowsze leki Pirfenidon (Esbriet)
i Nintedanib (Ofev) stosowane w samoistnym wtdknieniu pluc. Geriatria 2016; 10: 105-111.

Stowa kluczowe: samoistne widknienie ptuc (SWP), rozpoznanie, leczenie, osoby starsze

Skroty: SWP = IWP - samoistne widknienie ptuc, idiopatyczne widknienie ptuc; TKWR - tomografia komputerowa
wysokiej rozdzielczosci; TGF-f - transformujgcy czynnik wzrostu 3; PDGF - plytkopochodny czynnik wzrostu;
FVC - natgzona pojemnosc Zyciowa

Abstract

Idiopathic pulmonary fibrosis is a rare, poorly recognized, chronic pulmonary disease. It occurs among elderly
people, more common among males. It is a disease of unknown etiology and diverse clinical course leading to
irreversible changes in the lungs, respiratory disability and death of a patient. In Poland there is no data concerning
the occurrence of idiopathic pulmonary fibrosis. To contribute to the development of genetic mutations, environ-
mental pollution, occupational exposure, smoking, and others. Uncharacteristic symptoms are a serious diagnostic
and therapeutic problem. The prognosis of idiopathic pulmonary fibrosis is very inauspicious. Very high costs of
medical treatment and unreachable lung transplantation cause that the average survival time is 2-3 years from
the time of diagnosis. In this article we have presented latest epidemiological data, risk factors, diagnostic criteria,
the cure therapy including the latest medicines Pirfenidon (Esbriet) and Nintedanib (Ofev) used in idiopathic
pulmonary fibrosis. Geriatria 2016; 10: 105-111.

Keywords: idiopathic pulmonary fibrosis, diagnosis, treatment, elderly
Abbreviations: IPF - idiopathic pulmonary fibrosis; HRCT - high resolution computed tomography; TGF-J - trans-
forming growth factor ;; PDGF - platelet-derived growth factor; FVC - forced vital capacity

Wstep chorych, aby propagowa¢ na calym $wiecie wiedze

0d 5 do 11 pazdziernika obchodzony jest Swiatowy o idiopatycznym witdknieniu ptuc - chorobie rzadkiej,
Tydzien Idiopatycznego Wldknienia Ptuc (IPF World stabo poznanej, przewleklej, wystepujacej u osob star-
Week). Zostal zorganizowany z inicjatywy samych szych, o wysokiej $miertelnosci. Poziom wiedzy jest
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niedostateczny, takze wérdéd personelu medycznego,
co dodatkowo pogarsza rokowanie chorego. Obecnie
uwazana jest jako choroba rzadko wystepujaca, ale
z powodu starzenia si¢ wielu spoleczenistw na $wiecie
i wzrostu zanieczyszczenia srodowiska, bedzie coraz
czestszym problemem. Idiopatyczne widknienie pluc
(ang. idiopathic pulmonary fibrosis - IPF) jest choroba,
ktorej $miertelnos¢ jest nawet wyzsza niz w przypadku
wielu nowotwordw zlosliwych, takich jak: rak piersi,
jajnika czy jelita grubego.

Definicja

Samoistne (idiopatyczne) wldknienie ptuc (SWP)
to rzadka posta¢ idiopatycznego $rédmigzszowego
zapalenia ptuc. Nalezy do $rodmigzszowych choréb
pluc, ktore stanowia heterogenng grupe choréb doty-
czacych rozsianych zmian, ograniczonych tylko do
pluc. Jest choroba postepujaca, przewlekla, powodujaca
uposledzenie wymiany gazowej w plucach. Przebieg jej
jest réznych, co stanowi duze wyzwanie dla klinicysty,
poniewaz dotyczy oséb starszych, u ktorych wspét-
istniejg inne przewlekle choroby. W obrazie histolo-
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gicznym i/lub radiologicznym odpowiada zwyktemu
$rédmigzszowemu zapaleniu ptuc [1].

Podzial sSrodmigzszowych choréb ptuc
Srédmigzszowe choroby ptuc (SChP) to grupa
bardzo niejednorodna pod wzgledem przebiegu cho-
roby, obrazu radiologicznego i histopatologicznego,
atakze sg jednostki, gdzie diagnoza jest niemozliwa do
jednoznacznego postawienia. Aktualnie obowigzujaca
klasyfikacja SChP (z 2013 roku) ulegla rozszerzeniu
w stosunku do podzialu z 2002 roku o: rzadkie samo-
istne srodmigzszowe zapalenia ptuc i niemozliwe do
sklasyfikowania i braku mozliwosci wlaczenia do zad-
nej z grup samoistne idiopatyczne zapalenia pluc [2].
W obrebie podstawowych §rédmigzszowych zapa-
len ptuc (grupaI) wyrdznia si¢ idiopatyczne wldknienie
plucoraz 5 innych choréb §rodmigzszowych (ryc. 112).

Historia

Po raz pierwszy choroby $rédmigzszowe pluc
zostaly opisane w 1935 roku przez Luisa Hamman
i Arnold Richa, pod nazwa Zespdt Hammana-Richa.
Synonim tego zespotu to ostre srodmigzszowe zapale-
nie pluc (acute interstitial pneumonia — AIP) [3]. AIP
to rzadka posta¢ gwaltownie przebiegajaca idiopa-
tycznego $rodmiazszowego zapalenia pluc o bardzo
niepomys$lnym rokowaniu. U pacjenta w wywiadzie
wystepuja typowe objawy jak w ostrej infekcji wiru-
sowej drég oddechowych: bole migsni, bole glowy,
bol gardla, suchy kaszel i duszno§¢é. W badaniu
przedmiotowym mozna stwierdzi¢ sinice, tachykar-
die, tachypnoe i trzeszczenia nad polami ptucnymi.
W rozpoznaniu pomaga radiogram lub/ i tomografia
komputerowa (TK) klatki piersiowej, gdzie stwierdza
sie charakterystyczne zacienienia pod nazwg ,,mlecz-
nego szkla”. Zmiany w TK wystepujace w AIP s3 wyni-
kiem znacznego zageszczenia pecherzykéw plucnych
i majg charakter rozlany. Niestety $miertelnos¢ siega
60%. W pozostatych przypadkach moze rozwinac¢ sie
przewlekta niewydolnos¢ oddechowa, gdzie zabiegiem
ratujacym zycie pozostaje tylko przeszczep ptuc.
Obecnie w leczeniu AIP stosuje si¢ kortykosteroidy,
cyklofosfamid, azatiopryne, winkrystyne [2,3].

Pierwszy podzial widknien ptuc na ostre i przewlekle
odnotowano w 1967 roku [4]. Pelna klasyfikacje idiopa-
tycznych srédmiazszowych ptuc dokonaly Towarzystwa
Naukowe zajmujace si¢ chorobami uktadu oddechowego
w 2002 roku: Amerykanskie — ATS (American Thoracic
Society) 1 Europejskie- ERS (European Respiratory
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Society) [5]. Klasyfikacja ta zostala zmodyfikowana
w 2013 roku, ze wzgledu na wprowadzenie nowych
lekéw i obowigzuje do dzisiaj [6].

Etiologia

Idiopatyczne wtoknienie ptuc (IWP) jest cho-
roba o nieustalonej etiologii i nieprzewidywalnym
przebiegu, prowadzaca do nieodwracalnych zmian
w plucach, inwalidztwa oddechowego i zgonu pacjenta.
Polega na postepujacym procesie wloknienia ograni-
czonego do ptuc. Podlozem rozwoju jest mikroskopijne
uszkodzenie blony podstawnej komoérek nablonka
pecherzykéw plucnych, co prowadzi do rozwoju
stanu zapalnego pecherzykdw, a nastepnie procesu
gojenia poprzez otaczanie pasmami zbitej tkanki
tfacznej. Przebieg procesu naprawy przebiega w sposob
niekontrolowany. Uruchomione czynniki wzrostu
(szczegolnie TGF-B i PDGF) powoduja nagromadzenie
fibroblastéw i miofibroblastéw oraz biatek macierzy
pozakomorkowej w przestrzeni srédmiazszowej ptuc.
Komorki te, w przeciwienstwie do komodrek nabtonka
ukfadu oddechowego ulegajace apoptozie, maja dluzszy
okres przezycia. W miejsce uszkodzonych, obumar-
tych pecherzykéw plucnych powstaje zbliznowacenie
uszkodzonych miejsc, stwardnienia tkanki ptucne;.
Powstate w ten sposob zwioknienie, ktore nie moze
rozszerzac sig, tak jak to czynig pecherzyki plucne,
ani prowadzi¢ efektywnej wymiany gazowej, przez co
zmniejsza si¢ ilo$¢ tlenu docierajaca do krwi i tkanek.
W konsekwencji dochodzi do uszkodzenia czynnosci
innych narzadéw [7].

Przyczyna, dlaczego dochodzi do uszkodzenia
pecherzykow plucnych, pozostaje niewyjasniona.

Epidemiologia

Ryzyko zachorowania na samoistne widknie-
nie pluc zdecydowanie wzrasta wraz z wiekiem [8].
W Polsce nie ma danych o czestosci wystepowania
samoistnego widknienia ptuc. Wynika to takze, iz
rzadkie choroby (jest ich okolo kilku tysiecy) nie maja
swojego kodu wg klasyfikacji ICD-10. Lekarz wpisujac
J84 okreéla rézne choroby tkanki srédmiazszowej
pluc. Blizej IWP jest kod J84.1, ale lekarze kwalifi-
kujacy widknienie ptuc rzadko wpisuja ten kod, gdyz
potwierdzenie diagnozy opiera si¢ na bardzo rzadko
wykonywanej biopsji ptuca.

IPF jest rzadka choroba, ktéra dotyka okoto
5 milionéw 0s6b na catym swiecie. Czgstos¢ wyste-
powania szacuje si¢ nieznacznie wiekszg u mezczyzn
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(20,2 /100000) niz u kobiet (13,2 /100000). Sredni
wiek w chwili rozpoznania wynosi 66 lat [9]. Kazdego
roku w Europie diagnozuje si¢ ok. 35 000 nowych
przypadkow zachorowan na IPE. Wszelkie prognozy
podkreslaja, ze z roku na rok liczba ta bedzie rosla.
Badania amerykanskie czy brytyjskie podaja roczna
zapadalnos¢ 6-8 chorych na 100 tys. ludzi. W Europie
chorobowos¢ ocenia sie na 3,4 do 18 os6b na 100 tys.
ludzi [8]. Nie wiadomo, czy wzrost zachorowan podyk-
towany jest rzeczywiscie wieksza zapadalnoscia, czy
lepszym diagnozowaniem tej rzadkiej choroby.

Czynniki ryzyka IPF
Jak sugeruje nazwa, przyczyna choroby nie jest
znana, jednakze w czeéci przypadkéw mozna podej-
rzewac:
= Zaburzenia, mutacje genetyczne (2-20%) - doty-
czy to bialek surfaktantu i telomerazy. Coraz
wiecej danych wskazuje, ze czynniki genetyczne
moga odgrywac role w rozwoju choroby. U ok.
5% pacjentow z IPF choroba wystepuje rdwniez
u czlonkéw ich rodziny.
= Palenie papierosdéw (cz¢$ciej rozpoznawana jest
wsrdd osob palacych, szczegdlnie palgcych dluzej
niz 20 paczkolat).
= Narazenie nazanieczyszczenie Srodowiska (m.in.
pyly metali, pyt drewna). Szacuje si¢, ze choroba
bedzie wstepowac coraz czesciej, gdyz nastepuje
wzrost zanieczyszczenia $rodowiska, w ktorym
Zyjemy.
= Narazenie zawodowe (hodowla ptactwa, rolnic-
two, fryzjerstwo, obrébka metalu/kamienia).
= Przewlekle zakazenia wirusowe (EBV, HCV).
= Refluks zotadkowo-przetykowy, czyli zarzucanie
treéci zotadkowej do ukladu oddechowego.
= Czesciej wystepuje u plci meskiej (bardziej
zwigzane z czegstszym paleniem papierosdéw niz
rzeczywista zalezno$cig od plci) [2,7-10].

Obraz kliniczny i rozpoznanie IPF
Gléwnymi objawami podmiotowymi samoistnego
zapalenia ptuc sa:
= kaszel, suchy, meczacy, stopniowo nasilajacy sie
i czesciej wystepujacy,
= dusznos¢, ktora poczatkowo pojawia si¢ podczas
wysitku, w miare rozwoju choroby wystepuje
podczas wykonywania codziennych czynnos¢,
jak np. toaleta poranna, a nawet w trakcie roz-
mowy,
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= gorsza tolerancja wysitku,

= palce pateczkowate (30-40%), ktore sa wyrazem
duzego niedotlenienia,

* czasami utrata masy ciala,

= ogdlne ostabienie.

W badaniu przedmiotowym, podczas ostuchiwa-
nia pluc chorego, wystepuja trzeszczenia wdechowe
nad ptucami. Plytki, przyspieszony oddech. W kran-
cowym okresie choroby dochodzi do rozwoju serca
plucnego [2,7,9,10].

Celem potwierdzenia diagnozy nalezy skorzystaé
z badan obrazowych - tomografii komputerowe;.

Samoistne widknienie ptuc — diagnoza

Diagnoza za pomoca badania podmiotowego
i przedmiotowego w przypadku IPF jest malo precy-
zyjna, nawet dla doswiadczonego klinicysty. Choroba
wystepuje na tyle rzadko, a poczatkowe objawy sa
malo charakterystyczne, aby nasuwaly jej rozpoznanie.
Postawienie ostatecznej diagnozy wymaga wielodyscy-
plinarnego podejscia i wspolpracy specjalistow: pulmo-
nologa, radiologa, patologa, poniewaz postepowanie
w rozpoznaniu polega na stopniowym wykluczaniu
innych choréb.

Pulmonolog do potwierdzenia rozpoznania
potrzebuje badania czynno$ciowego ukladu oddecho-
wego, testu 6-minutowego marszu (6MTM) i badan
laboratoryjnych. U zdrowego czlowieka pojemnosé
pluc wynosi okoto 4 litréw, a u chorego na samoistne
wloknienie ptuc - okoto 2 litréw. W spirometrii
chory ma obnizong pojemno$¢ zyciowa (VC - vital
capacity) oraz catkowitg pojemno$¢ ptuc (TLC - total
lung capacity). Test 6-minutowego marszu pokaze
zdecydowanie skrocony dystans, jaki pokonuje chory.
Czlowiek ze zdrowymi ptucami w ciaggu 6 minut
pokona 500-700 metréw. Osoba cierpigca na swoiste
wldknienie ptuc ma problem z przejéciem dystansu
300, a nawet 150 metréw w tym samym czasie. Badania
laboratoryjne wskazuja na hipoksemie (zwykle bez
hiperkapnii), czyli zmniejszenie ilo$ci tlenu we krwi.
Desaturacja < 88% w trakcie 6MTM zwieksza §mier-
telnos¢ chorego [11].

Rola radiologa jest ocena zmian wystepujacych
w badaniach radiologicznych (radiogram klatki pier-
siowej i/lub TKWR). W radiogramie ptuc wystepuje
zmniejszenie pdl plucnych, symetryczne zmiany sia-
teczkowate i linijne zlokalizowane gtéwnie podoptuc-
nowo w dolnych polach ptucnych. Zmiany potwierdza
badanie TKWR [2,7,10].
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Do klasycznych zmian IPF w TKWR naleza:
- zmiany siateczkowate podoplucnowe,
- zmiany nasilone w dolnych partiach ptuc,
- rozstrzenia z ,pocigganiem”,
- ,plaster miodu” (masywne widkniste zageszcze-
nia z torbielkami).

Wrystapienie wszystkich w/w zmian potwierdza
chorobe IPF, w razie watpliwo$ci nalezy rozwazy¢
wykonanie biopsji ptuca.

Jezeli w obrazie TKWR zmiany sg niecharakte-
rystyczne, pozostaje ocena patomorfologa. Chorego
nalezy skierowa¢ do wysoko specjalistycznego o$rodka
i wykona¢ biopsje ptuca, ale tylko w uzasadnionych
przypadkach, gdy jest podejrzenie zwidéknienia pluc
w przebiegu choroby tkanki tacznej i bedzie mozna
wlaczy¢ odpowiednie leczenie [12].

Postawienie szybkiej diagnozy IPF utrudnia sam
jej przebieg, trudny do przewidzenia. Mozna wyrdzni¢
4 odmienne postepy choroby:

- tempo zmian jest bardzo gwaltowne i szybko
prowadzi do $mierci,

- tempo zmian jest stopniowe z okresami stabili-
zacji i epizodami zaostrzen,

- tempo zmian jest powolne i stale postepujace,

- tempo zmian jest rdwniez wolne, ale z bezobja-
wowym poczatkowym przebiegiem choroby.

Dwa ostatnie typy przebiegu choroby daja cho-
remu najdiuzszy okres przezycia [13].

Samoistne widknienie ptuc — leczenie

W przypadku samoistnego wioknienia ptuclecze-
nie przyczynowe nie istnieje. Stosuje si¢ optymalne
leczenie wspomagajace, polegajace na terapii chorob
wspotwystepujacych — np. POChP, refleksu, nadci-
$nienia, cukrzycy. Nalezy pamieta¢ o kontroli masy
ciata irehabilitacji pulmonologicznej. Najwazniejszym
lekiem dla pacjenta jest tlen i koordynacja do oérodka
domowego leczenia tlenem. Koncentrator, ktéry
otrzymuje chory caly czas. Od momentu wprowa-
dzenia nowej klasyfikacji Srédmigzszowych Choréb
Pluc wiadomo, ze nie powinno si¢ rekomendowa¢
glikokortykosteroidow, lekéw immunosupresyjnych,
N-acetylocysteiny, jak to byto to do tej pory. Badanie
Panther potwierdzilo stosowanie terapii potrojnej
zwigksza calkowita $miertelnos¢, liczbe hospitalizaciji
iliczbe zwigzanych zleczeniem dzialan niepozadanych
w tagodnym i umiarkowanym IPF [14

Obecnie sg dostepne i zarejestrowane dwa nowe
leki: pirfenidom (od 2011 roku w Unii Europejskiej)
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i nintedanib (od 2014 roku w USA i od 2015 roku
w Unii Europejskiej). Ich dziatanie jest nie tylko prze-
ciwzapalne, ale przede wszystkim istotnie zwalniaja
postep widknienia ptuc. Bezposérednio przeklada si¢ na
spowolnienie tempa zmniejszenia pojemnosci zyciowej
pluc, zmniejszenia liczby zaostrzen, przedluzajac zycie
choremu. Zarejestrowanie nowych lekéw byto punk-
tem zwrotnym w leczeniu samoistnego wtdknienia ptuc
dzigki badaniom klinicznym. Badania CAPACITY-1,
Capacity-2, ASCEND dotyczg pirfenidonu. Pirfenidon
to 5-metylo-1-fenylo-pirydon, ktéry hamuje: prolifera-
cje fibroblastow, synteze i aktywnos$¢ TGF-f (poten-
cjalnego mediatora zwigzanego z wldknieniem ptuc),
synteze TNF-a (mediatora zwigzanego z wioknieniem
oraz cytokiny prozapalnej) oraz produkeje kolagenu
[15). Istotnie takze wplywa na zmniejszenie spadku
$redniej FVC w stosunku do warto$ci wyjsciowej [16),
a tym samym $rednie przezycie chorych jest znacznie
wyzsze, w poréwnaniu z chorym objetymi standar-
dowg opieka. Pirfenidon (Esbriet) stosowany jest
w postaci doustnej, dobrze wchiania si¢ z przewodu
pokarmowego i rzadko powoduje objawy niepozadane
(m.in. zmiany skorne, zaburzenia dyspeptyczne) [17].

Nie nalezy taczy¢ pirfenidonu z lekami: abirateron,
amiodaron, chloramfenikol, ciprofloksacyna, enoksa-
cyna, etynyloestradiol, flukonazol, fluoksetyna, fluwok-
samina, meksyletyna, paroksetyna, peginterferona-2b,
propafenon, fenylopropanoloamina, tiabendazol,
zileuton [18]. Podczas stosowania leku nalezy unikaé
ekspozycji na slonce, nie popija¢ preparatu sokiem
grejpfrutowym i nie pali¢ papierosow [19]. Z 5-letnich
badan nad pirfenidonem wynika, ze przyczynia sie
on do zmniejszenia $miertelnosci pacjentéw po 52.
tygodniach leczenia. Wéréd chorych, ktérzy brali
pirfenidom, byly 22 zgony, a wérdd chorych, ktorzy
przyjmowali placebo - 42 [7].

Drugim lekiem zarejestrowanym w leczeniu IFP
jest nintedanib. Nintedanib (Ofev) to wewnatrzkomor-
kowy inhibitor kinaz, ktéry kompetytywnie hamuje
receptory czynnikdw wzrostu biorgcych udzial w roz-
woju tej choroby, takich jak: srodbtonkowego naczynio-
wego czynnika wzrostu (VEGF) i ptytkowego czynnika
wzrostu (PDGF), czynnika wzrostu fibroblastow (FGF).
Badanie kliniczne INPULSIS-1, INPULSIS-2 wyka-
zalo pozytywne zmniejszenie rocznego spadku FVC,
znaczne wydluzenie czasu do pierwszego zaostrze-
nia choroby w poréwnaniu z grupa placebo [20].
Nintedanib stosowany jest w postaci doustnej, dobrze
jest tolerowany, najczestszym objawem niepozadanym
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jest biegunka (u 5% powodowata przerwanie leczenia).
Jak podaja producenci leku, chorzy, ktérzy stosuja ten
lek, rocznie tracg 100 ml pojemnosci oddechowej ptuc,
a ci, ktorzy nie przyjmuja preparatu - 200 ml. Dzieki
temu nastepuje spowolnienie postepu choroby, zmniej-
szenia liczby zaostrzen i wydluzenie czasu przezycia
chorego.

W najnowszych wytycznych ekspertéow dotycza-
cych postepowania w IPF zostaty zatwierdzone przez
towarzystwa naukowe (the American Thoracic Society,
European Respiratory Society, Japanese Respiratory
Society, the Latin American Thoracic Society) trzy
filary opieki nad pacjentem: choroba (leczenie far-
makologiczne i niefarmakologiczne - rehabilitacja
oddechowa), wystepujace objawy (opieka paliatywna
powinna by¢ integralna i rutynowym postepowaniem
w pielegnacji chorych z IPF), pomoc choremu (edukacja
i ustalenie realistycznych celéw indywidualnych do
potrzeb). Takie kompleksowe podejscie do chorego
z IFP daje optymalny komfort w walce z ta podstepna
i rzadko wystepujaca chorobg [21,22].

Samoistne widknienie ptuc — rokowania
Rokowanie w samoistnym widknieniu ptuc jest
bardzo niepomy$lne. 5-letnie przezycie chorych
w wielu przypadkach jest gorsze niz w chorobie
nowotworowej. Sredni okres przezycia wynosi 2-3 lata
od chwili rozpoznania. Chory zgltasza coraz czestsze
problemy z oddychaniem, co prowadzi do ostrych
zaostrzen oddechowych i rozwoju niewydolnosci odde-
chowej. Przedstawione leki nie sg stosowane w leczeniu
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w Polsce. Barierg jest wysoki koszt rocznego leczenia
ibrak refundacji NFZ. Nie sa takze dostepne programy
lekowe, tak jak w przypadku innych choréb rzadkich
czy nowotwordw, ktére pomoglyby w sfinansowaniu
kosztow leczenia. Ratunkiem dla pacjenta jest prze-
szczep pluc, co ze wzgledu na podeszty wiek (nie zaleca
sie przeszczepu po 65 roku zycia) i wielo$¢ schorzen
oraz dlugi czas oczekiwania jest czgsto niemozliwe.
W Polsce wykonuje si¢ zaledwie kilka przeszczepow
rocznie. Zwigzane jest to z bardzo wysokimi kosztami
samej procedury, brakiem dawcéw i osrodkéw wyko-
nujacych zabieg przeszczepu. W Polsce sa zaledwie
3 o$rodki (Zabrze, Szczecin, Poznan). Pozostaje zatem
leczenie farmakologiczne.

Podsumowanie

Konieczne jest stworzenie systemu opieki nad
ta rzadka choroba, aby da¢ wigksza szans¢ chorym
w szybszej diagnostyce, a lekarzom mozliwo$¢ pokiero-
wania do dalszej kompleksowej wysokospecjalistycznej
opieki i leczenia.
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