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Streszczenie

Srodmiazszowe zapalenie ptuc z cechami reakcji autoimmunologicznej (IPAF) to termin opisujacy przypadki $rédmiazszowych
choréb ptuc i wspéttowarzyszacych im zmian klinicznych, serologicznych i/lub morfologicznych o podtozu autoimmunolo-
gicznym, ktére nie spetniaja reumatologicznych kryteriéw rozpoznania konkretnej choroby tkanki tacznej (CTD). Najczesciej
$rédmigzszowe zapalenie ptuc pojawia sig wtdrnie do choroby tkanki tacznej, zdarza sig jednak, ze jest jej pierwszg i jedyna
manifestacja. Limfocytowe zapalenie ptuc (LIP) to rzadka choroba, ktéra charakteryzuje sie naciekiem $rédmigzszu oraz
przestrzeni miedzypecherzykowych przez limfocyty, plazmocyty oraz inne komorki linii limfopoetycznej. Przyczyna LIP jest
wcigz nieznana, ale moze by¢ ono jedng z manifestacji choroby tkanki tacznej. Kliniczny przebieg bywa bardzo zréznicowany
— od samoistnej remisji po przy$pieszona progresje prowadzaca do niewydolno$ci oddechowej i zgonu pomimo zastoso-
wania systemowej glikokortykosteroidoterapii (sGKS). Poniewaz obecnie brakuje standardéw terapeutycznych, LIP leczy sie
empirycznie.

W pracy zaprezentowano przypadek 54-letniej, HIV-negatywnej kobiety, u ktdrej na podstawie obrazu klinicznego oraz zmian ra-
diologicznych wysunieto podejrzenie LIP. Wyniki badan laboratoryjnych wskazywaty na podtoze autoimmunologiczne, odchylenia
nie byly jednak charakterystyczne dla zadnej konkretnej uktadowej choroby tkanki facznej. Z uwagi na cigzki stan kliniczny chorej,
wadrozono leczenie immunosupresyjne bez wykonywania biopsji ptuca. W pracy opisano okres dwuletniej obserwacji chorej oraz
wszelkie watpliwos$ci diagnostyczno-terapeutyczne.

Stowa kluczowe: limfocytowe $r6dmiazszowe zapalenie ptuc, terapia immunosupresyijna, kliniczne podejrzenie, srédmiazszowe
zapalenie ptuc z cechami reakcji autoimmunologicznej
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Warunkiem postawienia rozpoznania IPAF
jest spelnienie warunkéw z trzech domen: kli-
nicznej —obejmujacej objawy pozaptucne, sero-
logicznej — charakteryzujacej sie obecnoscig spe-
cyficznych autoprzeciwciat oraz morfologiczne;j,
na ktérag sktadaja sie charakterystyczne obrazy
radiologiczne lub histopatologiczne. Sr6dmigz-
szowe zapalenie ptuc jest jedna z najczestszych
klinicznych manifestacji CTD. Moze ono przy-
biera¢ ré6zne postaci, migdzy innymi limfocyto-
wego zapalenia ptuc (LIP, Iymphocytic interstitial
pneumonia) — rzadkiej choroby charakteryzu-
jacej sie histopatologicznie nacieczeniem migz-
szu oraz pecherzykéw plucnych limfocytami,
komérkami plazmatycznymi i histiocytami [1].
Najczesciej opisuje sie je w przebiegu choréb au-
toimmunologicznych, takich jak zespét Sjogrena,
toczen rumieniowaty ukladowy, reumatoidalne
zapalenie stawéw oraz anemia ztoéliwa [2]. Zmia-
ny charakterystyczne dla tej jednostki opisywano
réwniez w przebiegu choréb wywotanych przez
HIV (human immunodeficiency virus) czy EBV
(Ebstein-Barr virus). W czeSci przypadkéw nie
udaje sie ustali¢ przyczyny pierwotnej i wéwczas
choroba okreslana jest mianem idiopatycznego
sr6dmigzszowego zapalenia pluc (IIF, idiopathic
interstitial pneumonia) [4].

Dane dotyczgce zachorowalnosci i umie-
ralnosci z powodu LIP sg niedoszacowane ze
wzgledu na brak rejestru chorych wynikajgcy
z rzadkiego wystepowania tej choroby. Postawie-
nie ostatecznego rozpoznania LIP wymaga wy-
konania biopsji ptuca, gdyz zaré6wno objawy (tj.
nieproduktywny kaszel, dusznos¢, trzeszczenia
przy ostuchiwaniu) [3], jak i zmiany radiologiczne
(zacienienia typu ,matowej szyby”, zageszczenia
przypodstawne, objaw plastra miodu, rozwdj
zwléknienia, rozstrzenia, pecherze rozedmowe
oraz zmiany cystyczne) obserwowane w przebie-
gu choroby sa nieswoiste. Diagnostyka réznicowa
powinna obejmowac: rozrost rzekomochtoniako-
wy, ziarninowato$¢ limfomatoidalng, grudkowe
zapalenie oskrzelikéw, pierwotny chloniak ptuc,
ziarniniakowato$é bronchocentryczna, chorobe
IgG4 zalezna, alergiczne zapalenie pecherzykow
plucnych (np. niespecyficzne §r6dmiazszowe
zapalenie pluc) oraz zapalenia pluc wywolane
przez Pneumocystis jiroveci, cytomegalowirus
i mykobakterie u pacjentéw HIV-pozytywnych [5].

W zwigzku z rzadkim wystgpowaniem
choroby i duzym zréznicowaniu jej przyczyn,
dane traktujgce o LIP pochodza zazwyczaj z se-
rii opiséw przypadkéw i stad sg niepelne. Jak
dotad nie powstaly zadne standardy leczenia
tej choroby.

Ponizszy opis przypadku dotyczy 54-letniej
kobiety, u ktérej na podstawie obrazu klinicz-
nego oraz nieprawidlowosci w wynikach badan
radiologicznych i laboratoryjnych wysunigto
podejrzenie IPAF.

Opis przypadku

Pacjentka, 54 lata, zostata przyjeta na oddziat
pulmonologii we wrze$niu 2013 roku w zwigzku
z narastajacg dusznos$ciag spoczynkowsg i suchym
kaszlem. Pierwsze objawy niewydolnosci od-
dechowej przy wysiltku pojawily sie w styczniu
2013. W tym czasie u chorej zdiagnozowano
zmiany $§rédmiagzszowe o nieznanej etiologii
i wtérng niewydolno$é oddechowsg. Z powo-
du infekcyjnych zaostrzen w przebiegu choro-
by podstawowej chora otrzymata w przeciagu
9 miesiecy kilka kurséw antybiotykoterapii. Po-
nadto u chorej potwierdzono narazenie na dym
tytoniowy — w wywiadzie 30 paczkolat. W ba-
daniu podmiotowym dotyczacym przeszlosci
medycznej chora zglaszata epizod obustron-
nego bélu stawéw biodrowych w 1996 roku.
Z tego powodu otrzymata niesteroidowe leki
przeciwzapalne od lekarza pierwszego kontaktu
bez konsultacji reumatologicznej. W 2000 roku
przeprowadzono zabieg endoprotezoplastyki sta-
wu biodrowego prawego. Bez objaw6éw od tego
czasu. Ponadto, 11 lat temu pacjentka poddana
byta zabiegowi tyroidektomii w zwigzku z choro-
ba Hashimoto. Poza wyzej wymienionymi, chora
nie zglaszala zadnych innych istotnych dolegli-
wodci, negowata réwniez narazenie na czynniki
draznigce. Wywiad rodzinny i socjoekonomiczny
pozostawal bez znaczenia klinicznego. W chwili
przyjecia na oddziat pulmonologii pacjentka byta
w cigzkim stanie ogélnym, bez goraczki, z tachyp-
noe 30/min, tetnem 91/min, ci$nieniem krwi 90/
/60 mm Hg i saturacjg 71,6%. W badaniu przed-
miotowym stwierdzono wykladniki ortopnoe,
sinicy centralnej, palce paleczkowate oraz suchy
jezyk. W badaniu ostuchowym nad polami ptuc-
nymi obustronne trzeszczenia u podstawy ptluc,
rytm serca miarowy, tony serca czyste, akcentowa-
ne prawidlowo. W badaniu brak wyczuwalnych,
powiekszonych wezléw chtonnych. Jama brzusz-
na oraz koficzyny bez odchylen.

Wyniki nastepujacych badan laboratoryj-
nych: morfologii krwi, enzyméw watrobowych
i parametréw funkcji nerek, BNP, TSH, elektrolity
oraz badanie og6lne moczu miescily sie¢ w grani-
cach norm. W gazometrii krwi tetniczej stwierdzo-
no wyktadniki niewydolnosci oddechowej typu 1:
pH 7,503; pCO,: 36,4 mm Hg; pO,: 34,1 mm Hg;
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Rycina 1. Zmiany radiologiczne w tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczo$ci we wrze$niu 2013 (dzieki uprzejmosci Oddziatu Radiologii SKPP

UM w Poznaniu)

Rycina 2. Zmiany radiologiczne w tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczo$ci w badaniu kontrolnym z lipca 2014 (dzieki uprzejmosci Oddziatu

Radiologii SKPP UM w Poznaniu)

HCO3: 27,4 mmol/L; sat: 71,6%. W badaniach
koagulologicznych stwierdzono podwyzszone
stezenie D-dimeréw do 1932 ng/ml. Wartos¢ CRP
(C-reactive protein) byta podwyzszona do 42,50
mg/l. Stezenie biatka catkowitego miescilo sie
w granicach normy (74,5 g/l), podczas gdy stezenie
albumin bylo obnizone do 26,6 g/l, a gamma-glo-
bulin podwyzszone do 25,0 g/l. Przeciwciala HIV
byty ujemne. Czynnik reumatoidalny byt dodatni,
natomiast wynik przeciwcial anty-CCP ujemny.
Miano przeciwcial przeciwjgdrowych (ANA, an-
ti-nuclear antibodies) bytlo powyzej 1:10.000 bez
obecnosci przeciwciat anty-SSA, anty-SSB, anty-n-
RNP anty-Sm, anty-Jo1. Wykazano jednak obecnosé¢
przeciwcial anty-PM-Scl, anty-dsDNA, przeciwciat
przeciw nukleosomom i przeciw histonom. W bada-
niach laboratoryjnych nie oznaczono antykoagulan-
tu toczniowego, przeciwcial antykardiolipinowych
oraz komérek LE (lupus erythematosus).

Wynik badania bodypletyzmograficznego
wykazal zmniejszenie catkowitej pojemnosci ptuc

(TLC [total lung capacity] 65,9%). Pacjentka z po-
wodu ciezkiej dusznoéci spoczynkowej nie byla
w stanie wykona¢ pozostalych badan czynnoscio-
wych uktadu oddechowego (spirometria, bada-
nie zdolnosci dyfuzyjnej pluc dla tlenku wegla
[DLCO, diffusing capacity for carbon monoxide)).

W badaniu echokardiograficznym stwierdzo-
no upo$ledzenie relaksacji lewej komory oraz nad-
ciénienie plucne z ci$nieniem skurczowym prawe;j
komory (RVSP, right ventricular systolic pressure)
o warto$ci 60 mm Hg. Tomografia komputerowa
wysokiej rozdzielczosci (HRCT, high-resolution
computer tomography) uwidocznita masywne
zmiany Sr6dmiazszowe w obu plucach, rozsiane
zacienienia typu ,,matowej szyby”, torbiele o sred-
nicy do 3 cm umiejscowione symetrycznie przede
wszystkim w dolnych polach ptucnych. Wszystkie
opisane zmiany radiologiczne sugerowaty LIP.

Po konsultacji reumatologicznej wykonano
kapilaroskopie oraz test Schrimera, w ktérych nie
wykazano nieprawidtowosci.
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Z powodu zlego stanu ogdlnego, znaczacych
nieprawidtowosci w badaniach czynnoscio-
wych uktadu oddechowego oraz wspélistnie-
nia niewydolnoéci oddechowej i nadci$nienia
plucnego chorg zdyskwalifikowano z dalszej
diagnostyki inwazyjnej tj. bronchoskopii z BAL
(bronchoalveoral lavage), VAT (video-assisted
thoracoscopy), przezoskrzelowej biopsji ptuca.
Na podstawie objawéw i typowych zmian ra-
diologicznych w plucach u chorej wysunieto
podejrzenie LIP. W opinii reumatologéw obraz
kliniczny oraz obecnoéé¢ dodatnich wynikéw au-
toprzeciwcial nie byly wystarczajace do ustalenia
rozpoznania konkretnej choroby tkanki taczne;j.
W trakcie hospitalizacji wdrozono leczenie prze-
ciwzapalne w postaci systemowej kortykoterapii
(500 mg metylprednizolonu w pulsach przez
3 dni, nastepnie kontynuacja 40 mg prednizonu na
dobe ze stopniowa redukcja dawki w warunkach
ambulatoryjnych). W zwiagzku z przewleklg nie-
wydolnoscia oddechowa, chora zakwalifikowano
do domowego leczenia tlenem (1,5 I/min w razie
potrzeby).

Po 10 miesigcach terapii glikokortykostero-
idami (sGKS), przy dawce 25 mg prednizonu na
dobe, doszlo u chorej do powiklania w postaci
patologicznego ztamania kregostupa, co stato sie
przyczyng ponownej hospitalizacji. W trakcie
pobytu na oddziale pulmonologii u chorej wy-
konano badania monitorujgce przebieg choroby.
W badaniach kontrolnych stwierdzono znaczaca
poprawe z redukcjg zmian Sr6dmigzszowych
w HRCT oraz zmniejszenie warto$ci RVSP (do
33 mm Hg). Ponadto stan kliniczny pacjentki na
tyle sie poprawil, ze udalo sie wykonaé¢ badania
czynno$ciowe, wlaczajac w to spirometrig, body-
pletyzmografie, pomiar DLCO. Warto$¢ natezonej
pojemnosci zyciowej (FVC, forced vital capacity)
i TLC miescily sie w granicach normy, wartos¢
DLCO sugerowata jednak cigzkie zaburzenia
dyfuzji (21,6% wartosci predykcyjnej). Oprécz
korzysci, leczenie immunosupresyjne spowo-
dowato dziatania niepozadane, takie jak wyzej
wspomniane zlamanie kregostupa, jak réwniez
zaburzenia widzenia, znaczng otylos¢ brzuszng
i kruchoéé naczyn. Wszystkie one znaczaco obni-
zyly jakos¢ zycia pacjentki. Chorej w tym czasie
wlaczono dodatkowo azatiopryne w dawce 100
mg na dobe, co pozwolilo na redukcje dawki sGKS
do 4 mg metyloprednizolonu na dobeg.

Dyskusja

W opublikowanych w 2015 roku wytycznych
European Respiratory Society/American Thora-

cic Society (ERS/ATS) podkreslono koniecznosé
wprowadzenia nowego pojecia IPAF. Stosowanie
tego terminu zostalo zalecone w tych sytuacjach
klinicznych, w ktérych stwierdza sig zmiany $réd-
migzszowe w plucach przy dodatnich wynikach
oznaczen miana przeciwcial, niespelniajacych
jednak kryteriéw rozpoznania konkretnej choroby
tkanki facznej. Ciagle jednak pojawiajg sie watpli-
woéci dotyczgce zaproponowanej nomenklatury.
Kilka miesigcy temu opublikowano artykut, ktéry
rozpoczal dyskusje na ten temat. Autorzy zgodzili
sie z Fischer i wsp. [2], Ze wprowadzenia pojecia
IPAF bylo niezbedne, podkreélili jednak, Zze na-
zewnictwu brakuje walidacji oraz w dalszym cig-
gu pozostaje duza grupa chorych niespetniajaca
wszystkich kryteriéw ani dla konkretnych choréb
tkanki tgcznej, ani dla IPAF [3]. Aby kryteria od-
noszace sie do IPAF byly spelnione, chory musi
mieé cechy zajgcia §rodmigzszu w badaniach
obrazowych i/lub w badaniu histopatologicznym
z biopsji ptuca. Jesli nie spetnia warunkéw rozpo-
znania okre$lonej choroby tkanki tgczneji IIP zo-
stanie wykluczona, pacjent musi mie¢ odchylenia
w co najmniej dwéch z trzech domen: klinicznej,
morfologicznej i/lub serologiczne;j.

Zgodnie z klasyfikacjg ERS/ATS, LIP rozwija
sie gtéwnie wtérnie do infekcji wirusowych [6],
moze powsta¢ na podlozu choroby tkanki tgczne;j,
ale mimo to pojawiajq sie prace sugerujace mozli-
wo$¢ wystepowania idiopatycznych przypadkow
LIP [4, 6]. Ten fakt potwierdza ostatnia Migdzyna-
rodowa Multidyscyplinarna Klasyfikacja Idiopa-
tycznych Sr6dmigzszowych Zapaleri Pluc (IIPs),
w ktérej idiopatyczne LIP zostato sklasyfikowane
w grupie rzadkich IIPs [7].

W prezentowanym przypadku wykluczono
infekcjg wirusem HIV, nie obserwowano objawéw
sugerujacych zakazenie wirusem EBV ani niedo-
boréw odpornosci. U chorej stwierdzono zmiany
srédmiagzszowe sugerujace LIP w badaniu HRCT,
w surowicy krwi za§ obecno$¢ autoprzeciwecial,
ktérych uktad nie spetniat kryteriéw konkretnej
choroby tkanki tacznej, pozwolit jednak na po-
stawienie rozpoznania IPAF.

Zgodnie z klasyfikacja ATS/ERS dotyczaca
IIPs z 2002 roku do zdiagnozowania LIP wy-
maga sie wspdlistnienia obrazu klinicznego,
radiologicznego i histopatologicznego, do cze-
go niezbedne jest wykonanie torakoskopowej
lub otwartej biopsji ptuca. Nasuwajg sie zatem
pytania — dlaczego u dzieci HIV-pozytywnych
objawy wraz z charakterystycznym obrazem
radiologicznym uznano za wystarczajace do zdia-
gnozowania LIP, bez koniecznosci wykonywania
procedur inwazyjnych [9] i jak w takim kontek-
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Scie sklasyfikowaé¢ dorostych chorych, ktérzy
spelniajg wiekszo$¢ kryteriéw z wyjatkiem typo-
wego obrazu histopatologicznego? W jaki spos6b
ustali¢ ostateczne rozpoznanie u chorych, ktérzy
zostali zdyskwalifikowani z dalszych procedur
inwazyjnych z powodu ztego stanu ogélnego? Po-
dobne watpliwo$ci byty przedmiotem rozwazan,
ktérych wynik mozna odnalezé w najnowszych
wytycznych dotyczacych klasyfikacji IIPs z 2013
roku. Poprzedni ,,ztoty standard” w ustaleniu
rozpoznania §rodmiagzszowego zapalenia ptuc,
jakim byl wynik badania histopatologicznego,
zostal zastapiony przez ,,dynamiczne zintegro-
wane podej$cie” rozumiane jako multidyscy-
plinarng decyzjg. Podejscie wielodyscyplinarne
nie umniejszyto wagi i znaczenia biopsji pluca
w diagnostyce IIPs, pozwolilo jednak wyodrebnic
takie sytuacje, w ktérych biopsja zdecydowanie
przewyzsza warto$¢ diagnostyczng HRCT i takie,
w ktérych biopsja nie jest wymagana [7]. W po-
wyzszej publikacji, LIP nie znalazlo sie na liscie
choréb, w ktérych nie jest wymagana inwazyjna
diagnostyka, jednoczes$nie dokument nie daje
odpowiedzi, co zrobi¢ w sytuacji podejrzenia
choroby i braku mozliwosci jej potwierdzenia
wynikajacej ze ztej kondycji chorego. Odnoszac
sie do powyzszych wytycznych, w prezentowa-
nym przypadku, typowy obraz kliniczny oraz
radiologiczny bez potwierdzenia badaniem hi-
stopatologicznym umozliwit jedynie postawienie
podejrzenia LIP bez mozliwosci ustalenia rozpo-
znania ostatecznego.

W zwigzku z rzadkim wystepowaniem choro-
by, dane zwigzane z zachorowalno$cig, umieral-
noécia i leczeniem sg niepelne. Nie ma wynikéw
randomizowanych badan klinicznych dla LIP.
Dane dotyczace opcji terapeutycznych wynikaja
jedynie z opiséw przypadkéw. Leczenie dorostych
pacjentéw zalezy od nasilenia objawéw, niepra-
widlowo$ci w badaniach czynnosciowych ptuc,
a takze obecno$ci lub braku wspétwystepowania
innych choréb. Dotychczas nie zostaty ustalone
zadne szczegbtowe wytyczne. Wiekszo$¢ danych
dotyczy pacjentéw z chorobami autoimmunolo-
gicznymi, u ktérych zastosowano systemowa gli-
kokortykosteroidoterapie. Nieznana jest réwniez
optymalna dawka i czas trwania takiej terapii.
Najwazniejszym celem jest uzyskanie maksymal-
nego efektu przy minimalnej dawce.

Sugeruje sie, by dawka poczatkowa wynosita
od 0,75 do 1 mg/kg w przeliczeniu na prednizon
(maks. 100 mg). Faza wstgpna powinna trwac
8-12 tygodni, po czym stopniowo nalezy reduko-
wac¢ dawke ustalajac warto$¢ dawki minimalne;j.
Monitorowanie leczenia polega na obserwac;ji

stanu klinicznego chorego, kontrolowaniu obra-
zu radiologicznego w HRCT oraz wykonywaniu
badan czynnosciowych ptuc (FVC, TLC, DLCO).
Jesli systemowa glikokortykosterydoterapia nie
przynosi zadowalajgcych efektéw, nalezy rozwa-
zy¢ dotaczenie kolejnego leku immunosupresyj-
nego, na przyktad azatiopryny czy cyklosporyny
A. Wydaje sie, ze jest to najskuteczniejsza opcja
terapeutyczna [6, 10, 11], ukazalo sig jednak do-
niesienie, w ktérym opisywano dobra odpowiedz
na cyklosporyne A stosowang w monoterapii.
Ponadto obserwowano poprawe stanu klinicz-
nego u chorych z LIP w przebiegu pospolitego
zmiennego niedoboru odpornosci (CVID, common
variable immunodeficiency syndrome), u kté-
rych zastosowano suplementacje preparatami
immunoglobulin, bez stosowania sGKS i lekéw
immunosupresyjnych [12]. W 2013 roku pojawi-
ty sie doniesienia dotyczace dobrej odpowiedzi
na leczenie mykofenolanem mofetylu zar6wno
w przypadkach LIP, idiopatycznego, jak i wtor-
nego do choro6b tkanki tacznej [13, 14]. W Polsce
mykofenolan mofetylu nie jest zarejestrowany
do leczenia LIP. W przytaczanym przypadku diu-
gotrwale stosowana glikokortykosteroidoterapia
najprawdopodobniej uniemozliwita rozpoznanie
konkretnej choroby tkanki tgcznej. Ponadto po-
wyzsze leczenie bylo powodem licznych dzialan
niepozadanych, takich jak: osteoporoza, otytosc¢,
kruchosé¢ naczyn, zaéma. Préba redukcji dawki
sGKS destabilizowala jednak przebieg choroby,
powodujac nasilenie objawéw i pogorszenie sta-
nu ogb6lnego. Decyzje o dolgczeniu azatiopryny
do terapii podjeto w celu zmniejszenia dawki
sGKS i zminimalizowaniu tym samym prawdo-
podobiefistwa wystapienia kolejnych dziatan
niepozadanych. Dwuletnia obserwacja chorej,
w ktoérej stwierdza sie stabilizacje w przebiegu
choroby, pozwala potwierdza¢ wstepne zalozZenia.

Whioski

W zwigzku z rzadkim wystepowaniem choro-
by, niejasnoSciami dotyczgcymi zaréwno patoge-
nezy, niespecyficznych cech klinicznych, zmian
w badaniach obrazowych, jak i standardéw tera-
peutycznych, LIP jest nadal niedodiagnozowang
jednostkg chorobowa.

Poniewaz istnieje wiele watpliwoéci i nie-
pewnosci, pojawia sig pytanie, czy przypadki
zdiagnozowane wczesniej jako idiopatyczne §rod-
migzszowe zapalenie pluc z dodatnimi wynikami
testéw miana autoprzeciwcial powinny by¢ le-
czone jako IPAF? Aktualizacja Miedzynarodowej
Multidyscyplinarnej Klasyfikacji Idiopatycznych
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Srédmiazszowych Zapalen Pluc z 2013 i inne
najnowsze publikacje dotyczace IIP moga by¢
przydatne dla lekarzy zajmujacych sie tg grupag
pacjentéw w przypadku watpliwosci diagnostycz-
nych. Natomiast nadal aktualnym i budzacym
wiele watpliwosci jest pytanie dotyczace optyma-
lizacji leczenia. Jakie prowadzenie terapii pozwoli
wydtuzy¢ oczekiwang dtugosé ich zycia i, a moze
— przede wszystkim — poprawié jego jako$é?
Poniewaz nie zostaly ustalone zadne standardy
leczenia, kazda informacja dotyczaca tej kwestii
jest cenna. Potrzebne sg dalsze badania kliniczne
i prace w tym kierunku. Obecnie najistotniejsze
jest oszacowanie ryzyka dziatan niepozadanych
nad potencjalnymi korzy$ciami i zapewnienie
pacjentom jak najlepszej jakosci zycia.
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