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Abstract

A case of a 43-year-old man with clinically diagnosed neurofibromatosis type | (NF-1, von Recklinghausen disease), was
referred to a lung disease unit in order to diagnosis of worsening tolerance to physical effort, and aetiology of radiological
cystic lesions in the lungs, seen in the high-resolution computed tomography (HRCT). Since childhood the patient has been
treated for epilepsy, and a 3 degree tricuspid valve incompetence, without pulmonary hypertension was detected during
right heart catheterization. Finally, the interstitial pulmonary lesions were attributed to the primary disease, and it was said
they need further clinical observation in order to determine their dynamics. The observed deterioration in patient'’s tolerance
to physical effort was connected to the accompanying infection of the respiratory system with Klebsiella oxytoca and
Staphylococcus aureus, with cystic lesions in lungs and tricuspid valve incompetence.

The report describes the criteria for NF-1 diagnosis, as well as points out the controversies of coexistence of interstitial
pulmonary lesions in the clinical picture of the disease.

Key words: neurofibromatosis type 1, cystic lung disease, pulmonary fibrosis, high-resolution computed tomography,
interstitial lung diseases
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Streszczenie

Chory, lat 43 u ktérego na podstawie kryteriéw klinicznych rozpoznano nerwiakowtékniakowato$¢ typu 1 (NF1, choroba van
Recklinghausena), zostat skierowany na oddziat choréb ptuc w celu przeprowadzenia diagnostyki przyczyn pogorszenia
tolerancji wysitku fizycznego oraz etiologii torbielowatych zmian w piucach uwidocznionych w tomografii komputerowej
wysokiej rozdzielczo$ci (HRCT). Od dziecifstwa pacjent byt leczony z powodu padaczki, rozpoznano takze niedomykalno$¢
zastawki trdjdzielnej Il stopnia, nie stwierdzajgc nadci$nienia pfucnego w trakcie cewnikowania prawego serca. Ostatecznie
przyjeto, ze w omawianym przypadku zmiany $rédmigzszowe w ptucach sg zwigzane z chorobg zasadniczg i wymagajg
dalszej obserwaciji klinicznej. Obserwowane pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego byto zwigzane z towarzyszacym
zakazeniem uktadu oddechowego bakteriami Klebsiella oxytoca i Staphylococcus auresus u chorego za zmianami torbielko-
watymi w ptucach i niedomykalno$cig zastawki tréjdzielnej bez wspétistnienia nadcisnienia w tetnicy ptucnej.

W doniesieniu omdwiono kryteria rozpoznania NF1, a takze kontrowersje dotyczace wspéfistnienia sSrddmigzszowych zmian
ptucnych w obrazie choroby.

Stowa kluczowe: nerwiakowlidkniakowato$¢ typu 1, zmiany torbielkowate w ptucach, wiéknienie ptuc, tomografia
komputerowa wysokiej rozdzielczosci, choroba §rédmigzszowa ptuc
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Wstep

Nerwiakowlékniakowatosé¢ typu 1 (NF1
[neurofibromatosis type I], choroba von Recklin-
ghausena) nalezy do grupy genetycznie uwarun-
kowanych choréb o zloZzonej symptomatologii
z zakresu narzadéw wywodzacych sie z tkanek po-
chodzenia neuroektodermalnego. Popularne okre-
$lenie tej grupy choréb to fakomatozy (z greckiego
phakos — naznaczony od urodzenia). Objawy cho-
robowe dotycza gtéwnie skdry, uktadu nerwowe-
go, narzadu wzroku, a takze wielu nieprawidtowo-
§ci ze strony innych narzadéw, w tym pluc [1, 2].
Nerwiakowlékniakowato$¢ typu 1 jest choroba au-
tosomalna dominujaca wystepujaca z czestoscia
okoto 1:3500 zywych urodzen, o indywidualnie
i wiekowo zmiennej ekspresji. Jest zwigzana z mu-
tacja genu NF1 o lokalizacji chromosomalnej
179q11.2. Zlozonos¢ budowy genu, jego rozmiary
oraz mnogo$¢ mozliwosci zmian w réznych ekso-
nach powodujg r6znorodnoéé objawéw klinicz-
nych, ich nasilenia oraz pojawiania sie w czasie.
Prawdopodobienistwo wystgpienia NF1 u potom-
ka chorego wynosi 50%. Okoto polowa przypad-
kéw jest wynikiem nowych mutacji i nie ma cha-
rakteru rodzinnego [2]. Diagnostyka molekularna
nie jest rutynowo stosowana, a rozpoznanie opie-
ra sie na objawach klinicznych sprecyzowanych
w formie konsensusu w 1997 roku [3]. W nowym
konsensusie z 2007 roku kryteria kliniczne rozpo-
znania nie ulegly zmianie [4]. Choroba zazwyczaj
jest rozpoznawana przez pediatrow, zwlaszcza
w przypadku wystepowania nasilonych zmian skor-
nych. Z powodu réznorodnosci objaw6éw klinicz-
nych oraz ich zmiennosci u czesci pacjentéw roz-
poznaje sie ja w wieku dorostym lub nie zostaje
w og6le rozpoznana [5]. W opisanym przypadku
kliniczne rozpoznanie NF1 ustalono u dorostego
pacjenta w trakcie diagnostyki na oddziale choréb
ptuc.

Opis przypadku

Mezczyzna 43-letni, ogrodnik, od 9. roku zycia
leczony z powodu padaczki (aktualnie duze napa-
dy wystepuja kilka razy w roku pomimo przyjmo-
wania lekéw przeciwpadaczkowych), nigdy niepa-
lacy papieroséw, niepijacy alkoholu, przyjety na
oddzial w celu przeprowadzenia diagnostyki pul-
monologicznej zmian radiologicznych w ptucach
uwidocznionych w badaniu HRCT (high-resolution
computed tomography). Zmiany wykryto w trakcie
diagnostyki nadci$nienia plucnego w klinice kar-
diologii, gdzie byt diagnozowany z powodu pogar-
szajacej sie od okoto 2-3 lat tolerancji wysitku fi-
zycznego. Okolo 5 miesiecy wczeéniej byl leczony

na oddziale wewnetrznym szpitala miejskiego,
gdzie rozpoznano zapalenie ptuc. W tym okresie
pacjent skarzyt sie na dusznos$é¢, niewielki kaszel
oraz wystepowaly stany podgoraczkowe. W wyni-
ku zastosowanej wéwczas antybiotykoterapii em-
pirycznej stan ogdlny pacjenta ulegt poprawie. Jed-
nak juz po krétkim czasie ponownie doszlo do
nasilenia zadyszki wysilkowej i ostabienia.
W zwiazku z tymi objawami zostal skierowany do
kliniki kardiologii. W trakcie diagnostyki wykona-
no wiele badan czynnosciowych i obrazowych dla
wyjadnienia przyczyn dusznosci wysitkowej.
W badaniu echokardiograficznym z odchylen od
normy stwierdzono powiekszenie wymiaru prawej
komory, niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej III
stopnia oraz mitralnej I stopnia. Warto$¢ srednie-
go ciénienia w prawym przedsionku (RVSP, right
ventricular systolic pressure) wynosita 54 mm Hg.
Frakcja wyrzutowa, morfologia pozostatych zasta-
wek oraz kurczliwo$é serca byly prawidiowe.
W spoczynkowym zapisie EKG obserwowano pla-
sko ujemne zalamki T w odprowadzeniach ze Scia-
ny dolnej. Zapis 24-godzinnego EKG byt prawidlo-
wy. Test wysitkowy EKG na biezni byl ujemny kli-
nicznie i elektrokardiograficznie. Poszukujac przy-
czyn nadcisnienia plucnego, wykonano badanie
CT klatki piersiowej oraz scyntygrafie perfuzyjna
pluc. W badaniu CT nie stwierdzono cech zatoro-
wosci w tetnicach ptucnych i ich rozgalezieniach.
Uwidoczniono natomiast w obu plucach bardzo
liczne, drobne zmiany torbielkowate zlokalizowa-
ne gtéwnie w obwodowych partiach ptuc oraz po-
jedyncze nieco wieksze pecherze (do ok. 2 cm)
w szczytach pluc (ryc. 1), a takZe pogrubienie prze-
gréd miedzyzrazikowych (ryc. 2). Wezty chtonne
srédpiersia oraz wnek byly miernie powiekszone.
Scyntygraficznie uwidoczniono cechy uposledze-
nia perfuzji w segmentach obwodowych obu ptuc.
Nie stwierdzono segmentowych ubytkéw perfuzji
pozwalajacych na jednoznaczne rozpoznanie za-
torowosci. Wykonano cewnikowanie prawego ser-
ca, w trakcie ktérego stwierdzono prawidlowe
wartos$ci ci$nien i oporéw w krazeniu malym. Nie
wykazano istotnego dorzutu tlenowego w prawym
sercu. Wykonano takze koronarografie i badanie
MRI (magnetic resonance imaging) serca, wyniki
obu badan nie wykazaly patologii w zakresie
ukrwienia i kurczliwosci serca. Wykonano 6-mi-
nutowy test marszu, stwierdzajgc znamienny spa-
dek saturacji krwi tetniczej tlenem z poczatkowej
wartoéci 99% do 77% na zakonczenie testu oraz
przyspieszenie tetna z 67/min do 113/min. Prze-
byty dystans marszu wynosit 330 m. Na podsta-
wie przeprowadzonej diagnostyki ostatecznie roz-
poznano u chorego niedomykalno$¢ zastawki tréj-
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Rycina 1. Drobne zmiany torbielkowate zlokalizowane gtéwnie
w obwodowych partiach ptuc oraz pojedyncze nieco wigksze pe-
cherze (do ok. 2 cm) w szczytach ptuc

Figure 1. Fine cystic lesions situated mainly in the peripheral lung
parts, and singular larger ones (up to 2 cm) in the lung apex

Rycina 2. Pogrubienie struktur $rédzrazikowych i liczne zmiany
torbielowate w polach dolnych obu ptuc

Figure 2. Thickening intralobular structures and numerous cystic
lesions in lower areas of both lungs

dzielnej oraz zmiany plucne wymagajace dalszej
diagnostyki.

W dniu przyjecia na oddzial stan ogélny cho-
rego byl dobry, zwracata uwage drobna ,dziecie-
ca” budowa ciata (wzrost 155 cm, masa ciata
51 kg). Pacjent zglaszal skargi na niezbyt nasilong

Rycina 3. Rozproszone na catym ciele zmiany skdérne w postaci
migkkich, wyniostych nieco przebarwionych guzkéw

Figure 3. Skin lesions in the form of soft, prominent, slightly disco-
loured nodules scattered all throughout the body

zadyszke wysilkowa, nie kaszlal i nie goraczkowat.
W badaniu przedmiotowym stwierdzano liczne
rozproszone na calym ciele zmiany skérne w po-
staci miekkich, wyniostych nieco przebarwionych
guzkéw (ryc. 3), kilka r6znej wielkosci bezowych
przebarwien o typie plam , kawy z mlekiem” (ryc. 4)
oraz liczne drobne przebarwienia skérne ,piegi”
zlokalizowane pod pachami (ryc. 5). Pacjent twier-
dzit, ze zmiany skérne ma od dziecinstwa, jakkol-
wiek najwieksza ich liczba pojawita sie w okresie
pokwitania i wzrasta z wiekiem. Nad polami pluc-
nymi stwierdzano prawidtowy szmer pecherzyko-
wy. Wobec deklarowanej przez chorego poprawy
tolerancji wysitku powtérzono test chodu. Pacjent
pokonat dystans 350 m, poczatkowa saturacja krwi
wynosila 97%, natomiast koicowa 94%, tetno od-
powiednio 69 i 103/ min. Wykonano badanie bron-
choskopowe, nie stwierdzajac patologii w zakresie
drzewa oskrzelowego. Pobrano wycinki z blony
sluzowej oskrzeli, poptuczyny do badania bakte-
riologicznego ogoélnego, mykologicznego oraz
w kierunku pratkéw gruzlicy (BACTEC). W badaniu
histologicznym wycinkéw nie stwierdzono pato-
logii w budowie btony §luzowej oskrzeli. Z poptu-
czyn oskrzelowych wyhodowano: Klebsiella oxy-
toca (liczne kolonie) oraz Staphylococcus aureus
MSS (pojedyncze kolonie). Oba drobnoustroje mia-
ty zachowang wrazliwo$¢ na miedzy innymi amok-
sycyline z kwasem klawulanowym, wobec czego
zastosowano ten antybiotyk. Nie stwierdzono prat-
kéw gruzlicy w badaniu bezposrednim i w wyni-
ku hodowli materiatu z poptuczyn oskrzelowych.
Wykonane badanie pletyzmograficzne nie wyka-
zalo zaburzen wentylacji. Wobec obecnych w ba-
daniu przedmiotowym charakterystycznych zmian
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Rycina 4. Owalne przebarwienie o typie plam ,kawy z mlekiem”
Figure 4. Oval, discoloured café au /ait spots

Rycina 5. Liczne drobne ,,piegi” zlokalizowane pod pachg

Figure 5. Numerous small lentigines situated under the armpit

skérnych oraz wystepowania u pacjenta od dzie-
cinstwa napadéw padaczkowych wysunieto podej-
rzenie NF1. Wykonano badanie mézgu metoda re-
zonansu magnetycznego, stwierdzajac w zakresie
hipokampa, zakretu czotowego ptata czotowego,
sklepistosci prawej pétkuli mézgu i w prawej pot-
kuli mézdzku kilka réznej wielkoéci zmian pato-
logicznych (najwieksza 17 X 17 X 21 mm), niejed-
norodnie wzmacniajacych po podaniu kontrastu,
mogacych odpowiadaé¢ nienowotworowym ogni-
skom hiperplazji/dysplazji komérek glejowych (ha-
martoma). W ocenie opisujacego radiologa zmia-
ny moga odpowiadac¢ sugerowanej klinicznie cho-
robie von Recklinghausena. W wynikach badan la-
boratoryjnych stwierdzono jedynie podwyzszone
wartoéci stezenia biatka C-reaktywnego (CRP,
C-reactive protein) 43 mg/l, co wigzano z bakteryj-
nym zakazeniem uktadu oddechowego. Na podsta-
wie wynikéw przeprowadzonych badan na oddzia-

fach pulmonologii oraz kardiologii rozpoznano
u chorego NF1 z towarzyszgcymi zmianami torbiel-
kowatymi i miernie wyrazonymi cechami wiéknie-
nia pluc oraz towarzyszacym zakazeniem ukladu
oddechowego bakteriami K.oxytoca i S.aureus.
Przyjeto, ze pogorszenie tolerancji wysitku fizycz-
nego z objawami znacznej desaturacji wysitkowej
obserwowane w trakcie diagnostyki w Klinice Ser-
caiNaczyn CMUJ w Krakowie byto zwigzane z ak-
tywnym zakazeniem ukladu oddechowego towa-
rzyszacym zmianom w przebiegu NF-1 w plucach.
W wyniku zastosowanego leczenia antybiotykowe-
go zadyszka wysitkowa zmniejszyla sie. Chorego
wypisano do domu z zaleceniem kontynuowania le-
czenia do 14 dni. Zaplanowano przyjecie na oddziat
za 4 miesigce w celu wykonania badan kontrolnych,
przewidziano miedzy innymi badanie okulistycz-
ne w lampie szczelinowej oraz badania czynnoscio-
we ukladu oddechowego. Zalecono kontynuowanie
statego leczenia neurologicznego, konsultacje neu-
rochirurgiczng oraz okresowe kontrole w naszej po-
radni chor6b pluc. Chorego przyjeto planowo na
oddzial po 4 miesigcach. W dniu przyjecia stan og6l-
ny byl dobry, pacjent zglaszal skargi na zadyszke
wysitkowa oraz miernie nasilony bdl i niewielki
obrzek w okolicy prawego stawu skokowego, ktéry
pojawil sie przed kilkoma tygodniami (pacjent cze-
ka na przyjecie na oddzial reumatologii). Od tygo-
dnia wystepowal takze suchy kaszel i wieczorami
stan podgorgczkowy do 37,4°C. Na oddziale powt6-
rzono podstawowe badania laboratoryjne, stwier-
dzajac z odchyleni od normy: leukocyturie i niewiel-
ki biatkomocz oraz podwyzszone stezenie biatka C-
reaktywnego (CRP, C-reactive protein). Pacjent nie
zgtaszal dolegliwosci ze strony ukladu moczowego.
Wyniki badania pletyzmograficznego byly prawi-
dlowe, jakkolwiek stwierdzono niewielki spadek
warto$ci natezonej objetosci wydechowej pierwszo-
sekundowej (FEV,, forced expiratory volume in one
second) 1 natezonej pojemnosci zyciowej (FVC, for-
ced vital capacity) rzedu 200 ml w poréwnaniu
zbadaniem przed 4 miesigcami. W trakcie testu cho-
du pomimo bolesnosci prawej konczyny dolnej cho-
ry pokonal dystans 400 m ze spadkiem saturacji
krwi tlenem z 96% do 91%. Wyniki badania gazo-
metrycznego krwi tetniczej w spoczynku byly pra-
widlowe. Pacjenta konsultowano okulistycznie,
w badaniu za pomoca lampy szczelinowej w teczéw-
kach obu oczu stwierdzono wystepowanie licznych
guzko6w Lisha charakterystycznych dla NF1 (ryc. 6).

7 uwagi na cechy infekcji drég moczowych zale-
cono antybiotyk doustnie przez okres 7 dni, kontro-
Ine badanie moczu ambulatoryjnie i wizyte u leka-
rza POZ. Zaplanowano kontrole na oddziale za 8 mie-
siecy w celu oceny parametréw wentylacji oraz wy-
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Rycina 6. Liczne brgzowe guzki Lischa w teczéwce

Figure 6. Numerous brown Lisch nodules situated in the iris

konania badania echokardiograficznego oraz HRCT
klatki piersiowej dla oceny dynamiki zmian torbie-
lowatych i ewentualnych cech wiéknienia ptuc.

Omodwienie

Kryteria kliniczne rozpoznania NF1 ustalone
w 1997 roku [3] oraz powtérzone w 2007 roku [4]
opieraja sie na badaniu przedmiotowym. Zgodnie
z nimi chorobe mozna rozpoznaé u pacjenta, u kt6-
rego wystepuja co najmniej 2 z wymienionych tak
zwanych duzych objawéw [2]:

— sze$¢ lub wiecej plam cafe-au-lait o wymiarze
przekraczajacym 5 mm u dziecii 15 mm u do-
roslych;

— dwa lub wiecej nerwiakowtékniaki lub jeden
nerwiak splotowaty;

— piegii/lub przebarwienia w niedostepnych dla
Swiatla okolicach (pachy, wzgérek tonowy);

— glejak narzadu wzroku;

— dwa lub wiecej guzki teczéwki (Lisha);

— charakterystyczne objawy kostne;

— krewny w pierwszej linii spelniajacy powyz-
sze kryteria.

Wymienia sie takze tak zwane objawy mate,
do ktérych naleza makrocefalia oraz niedobér
wzrostu. Czesto wystepuja takze wiékniaki splo-
towe obejmujace pochewki wielu nerwéw obwo-
dowych oraz glejaki mézgu. U wielu pacjentéw
wystepuja objawy wtorne ze strony osrodkowego
uktadu nerwowego (OUN), takie jak: padaczka,
ociezato$¢ umyslowa, niedob6r wzrostu. Ten ostat-
ni objaw ma by¢ wynikiem podwzgérzowej lokali-
zacji glejaka powodujacego wtérny niedobér hor-
monu wzrostu. Leczenie niedoboru wzrostu za
pomoca hormonu wzrostu u tych chorych nie jest
rutynowo stosowane. U okoto 30% chorych na NF-1

stwierdza sie r6znego rodzaju powiktania ortope-
dyczne, zwlaszcza skolioze kregostupa, ale takze
inne deformacje i dysplazje kostne [6].

U opisanego chorego wystepowaly 4 z 7 kry-
teriow rozpoznania NF1: kilkanascie zmian skér-
nych o typie nerwiakowl6kniakéw, bardzo liczne
piegi oraz wieksze przebarwienie pod pachami,
a takze co najmniej 6 plam przebarwieniowych
o $rednicy ponad 15 mm. Stwierdzono takze wy-
stepowanie guzkéw Lisha w teczéwce oczu. Dodat-
kowo wystepowaly zmiany w OUN odpowiadajg-
ce hamartoma z towarzyszaca padaczka, niedobor
wzrostu, a takze zmiany deformacyjne i uposledze-
nie ruchomo$ci prawego stawu skokowego. W ba-
daniu HRCT klatki piersiowej uwidoczniono w ptu-
cach liczne, drobne, cienko$cienne torbielki o éred-
nicy nieprzekraczajacej 20 mm, zlokalizowane
zwlaszcza w platach gérnych, oraz obszary mlecz-
nej szyby z cechami pogrubienia przegréd zrazikéw.

Pierwszy opis przypadkéw wspélistnienia
NF1 i choroby §r6dmiazszowej ptuc podat Davies
w 1963 roku na podstawie oceny zdje¢ radiologicz-
nych [7]. Autor, analizujac przebieg NF1 u kilku-
nastu chorych, stwierdzit u 10-20% z nich wspét-
istnienie choroby §r6dmiazszowej pluc przebiega-
jacej z klinicznymi objawi dusznosci wysitkowej.
Zaproponowal, aby zaliczy¢ wystepowanie choro-
by §r6dmiazszowej ptuc do obrazu klinicznego
NF1. W péZniejszych latach Webb i Goodman opi-
sywali wspélistnienie cienkosciennych torbieli
oraz zmian guzkowych zlokalizowanych zwtlasz-
cza podoplucnowo [8]. Po wprowadzeniu do dia-
gnostyki radiologicznej HRCT pojawily sie donie-
sienia o wspdlistnieniu choroby $§r6dmiazszowej
pluc u chorych na NF1 [9-11]. Bezposredni zwig-
zek wystepowania u chorych na NF1 zmian §réd-
miazszowych zwlaszcza o charakterze torbielek
w plucach ciagle budzi kontrowersje. Czes¢ auto-
row wigze wystepowanie tych zmian z obrazem kli-
nicznym NF1 [9, 12], a niektérzy raczej z natogiem
palenia jako gléwnym czynnikiem indukujacym
powstawanie zmian ptucnych [10]. Oikonomau
i wsp. opisali 6 dorostych chorych na NF1, niepa-
lacych tytoniu. U wszystkich uwidoczniono w ba-
daniu HRCT zmiany radiologiczne w plucach
w postaci torbielek w liczbie od kilku do ponad stu,
zlokalizowanych zwlaszcza w ptatach gérnych.
U wszystkich pacjentéw wystepowaly takze obsza-
ry mlecznej szyby. Srednica opisywanych zmian
w plucach nie przekraczata 18 mm [12]. Prezento-
wany chory nie palil papieroséw, liczba zmian, kt6-
rych érednica nie przekraczala 20 mm, byla bar-
dzo duza (ryc. 1). Uwidoczniono takze obszary
mlecznej szyby, zwlaszcza w tylnych partiach pluc
(ryc. 2). Podobne zmiany radiologiczne jak u opi-
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sywanego chorego wystepuja w przebiegu histio-
cytozy X, limfangioleiomiomatozy, a takze w nie-
ktérych przypadkach limfocytarnego $rédmiazszo-
wego zapalenia pluc u chorych w immunosupre-
sji lub w przebiegu zespolu Sjégrena. Pacjent nie
spetnial kryteriéw klinicznych rozpoznania wy-
mienionych choréb. Mechanizm powstawania
zmian torbielowatych w ptucach w przebiegu NF1
nie jest do konica jasny. W materiatach biopsyjnych
z ptuc stwierdzano nacieki limfocytarne w prze-
grodach pecherzykowych i tkance okolooskrzelo-
wej, co sprzyja obturacji w zakresie najdrobniej-
szych oskrzelikéw i powstawaniu drobnych torbie-
lek. W badanych preparatach stwierdzano takze
zlogi amyloidu [7, 13]. U opisanego chorego nie
zdecydowano sie na pobranie fragmentu ptuca do
badania morfologicznego, by¢ moze okaze sie to
wskazane zwlaszcza, gdy w wyniku dalszej obser-
wacji pojawia sie wyktadniki kliniczne postepu
choroby $r6dmiazszowej pluc w badaniach czyn-
no$ciowych i obrazowych. Celem niniejszej publi-
kacji byto przypomnienie kryteri6w rozpoznania
choroby von Recklinghausena, a takze przedsta-
wienie rzadko opisywanego obrazu zmian radio-
logicznych w plucach z towarzyszaca dusznodcia
wysitkowa.

Pomimo wystepowania u pacjenta zestawu
klasycznych kryteriéw, ustalenie rozpoznania NF1
okazalo sie mozliwe dopiero w 43. roku zycia.
Rokowanie u chorego jest trudne do okreslenia, nie
jest bowiem znana dynamika rozwoju zmian
w plucach, ocena taka bedzie mozliwa po wielomie-
siecznej obserwacji. Nie mozna takze przewidzieé¢
ewentualnego rozwoju zmian neurologicznych

zwlaszcza w moézgu, bowiem u okoto 20% chorych
dochodzi do rozwoju nowotworéw zlosliwych.

Chorzy na NF1 wymagajg statej wielodyscy-
plinarnej opieki medyczne;j.
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