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Twardzina uktadowa (TU) jest uktadowa chorobg tkan-
ki tacznej o ztozonej etiopatogenezie, ktdrej istota
jest widknienie skory, tkanki podskérnej oraz narza-
déw wewnetrznych. Czestos¢ wystepowania twar-
dziny waha sie od 126 do 253 przypadkoéw na 1 milion
mieszkancow i jest 3-krotnie czestsza u kobiet. Szczyt
zachorowalnosci na sklerodermie przypada na pia-
ta dekade zycia. Kobiety chorujg 3-krotnie czescigj
niz mezczyzni. Twardzina ukfadowa charakteryzuje
sie réznorodnoscig obrazu klinicznego wynikajgcego
z dysfunkcji wielonarzadowej. W Polsce brak jest
danych epidemiologicznych we wszystkich dziatach
medycyny, w tym w reumatologii, dlatego ponizsze
opracowanie dotyczgce oceny stanu epidemiologicz-
nego twardziny uktadowej w Polsce jest bardzo cenne,
zaréwno z punktu widzenia naukowego, jak i systemo-
wego.

Jest to pierwszy raport analizujacy dane epidemiolo-
giczne tego schorzenia w Polsce, w ktérym przedsta-
wiono czestos¢ wystepowania oraz chorobowos¢ i za-
chorowalnos$¢ w zaleznosci od ptci. W catym badanym
okresie wystepowata znaczna przewaga liczebnosci
chorych na twardzine uktadowa ptci zenskiej nad cho-
rymi ptci meskiej. Ksztattowata sie ona na poziomie od
82,5% do 84,3%. Taki rozktad ptci jest zgodny z analiza-
mi populacji chorych na omawiana chorobe w innych
krajach. Wykazano réznice regionalne w chorobowo-
sci wsrod kobiet i mezczyzn, ktére nalezy uznac za
znaczne.

Niemniej waznym zagadnieniem byto przedstawie-
nie liczby chorych w poszczegdlnych wojewddztwach.
Miedzy innymi, wojewddztwa sSciany wschodnigj

(podlaskie, lubelskie) charakteryzuja sie najwyzszymi
wskaznikami liczby chorych na twardzine uktadowa
w stosunku do populacji. Na drugim biegunie znajdu-
ja sie wojewodztwa z rejonu potudniowo-zachodniego
— dolnoslaskie, lubuskie, a w szczegdlnosci opolskie,
gdzie chorobowos¢ stanowi okoto potowy tego wskaz-
nika dla catej Polski.

Zajecie ptuc w przebiegu twardziny uktadowej w la-
tach 2008-2018 spadio, co nalezy uznac¢ za zastana-
wiajace. Proporcja chorych, u ktérych stwierdzono
srodmigzszowa chorobe ptuc zmniejszyta sie z 14,7%
w 2008 r. do 9,6% w 2018 r. W badanym okresie licz-
ba chorych ustabilizowata sie na poziomie ok. 500 pa-
cjentéw w skali catego kraju.

Nalezy uznag, ze przedstawione dane epidemiologicz-
ne uzyskane na podstawie bazy danych Narodowego
Funduszu Zdrowia sktaniajg do zadania pytan moga-
cych przynies¢ korzysci zaréwno z punktu widzenia
pacjenta, lekarza jak i ptatnika.




Niniejszy dokument jest pierwszym tego typu opraco-
waniem w Polsce. Pozyskanie wiarygodnych danych
epidemiologicznych dotyczacych choréb rzadkich
to bardzo trudne zadanie. Dlatego podjecie sie przez
autorow niniejszego opracowania oceny czestosci wy-
stepowania choroby srédmigzszowej ptuc w przebie-
gu twardziny jest szczegdlnie cenne. Analiza pismien-
nictwa $wiatowego wskazuje, ze zmiany w ptucach
w przebiegu wszystkich chordb tkanki tgcznej stano-
wig okoto 20% wszystkich chordb srédmigzszowych
diagnozowanych w pulmonologicznych osrodkach re-
ferencyjnych'. Wéréd tych chordb twardzina uktadowa
stanowi znaczacy odsetek. Szczegdlne znaczenie pro-
blemu wynika réowniez z faktu, ze manifestacja ptuc-
Na jest szczegoblnie czesta w tej jednostce chorobowe),
a postepujace widknienie srodmigzszowe ptuc jest
gtébwna przyczyna zgonu chorych na twardzine. Do-
datkowym problemem u czesci chorych, niezaleznym
od choroby srédmigzszowej, jest tetnicze nadcisnienie
ptucne.

Ocena wystepowania zmian w ptucach w przebie-
gu twardziny, a takze znaczenia tego problemu
w praktyce klinicznej w duzej mierze zalezy od profi-
lu pacjentéw diagnozowanych w miejscu prowadze-
nia badania i od specjalizacji osrodka. W os$rodkach
o profilu reumatologicznym, gdzie kierowani sg cho-
rzy z tym rozpoznaniem, niezaleznie od pierwotnej
manifestacji klinicznej, czestos¢ wystepowania cho-
roby srodmigzszowej bedzie zapewne znacznie nizsza
niz w osrodkach o profilu pulmonologicznym, cho¢
zapewne bardziej zblizona do rzeczywistosci. Pulmo-
nolodzy zajmujacy sie chorobami srédmigzszowymi
majg znacznie czesciej kontakt z pacjentami, u kté-
rych zmiany w ptucach sg poczatkowo dominujaca,
a nawet jedyna manifestacja choroby. U wielu chorych
inne cechy kliniczne pojawiaja sie niejednokrotnie

1. Lederer DJ, Martinez FJ. Idiopathic Pulmonary Fibrosis. N Engl J
Med 2018;378(19):1811-1823

w odlegtym czasie, czesto po wielu latach obserwa-
cji2. Sg wsréd nich chorzy z okreslonymi cechami cho-
roby autoimmunologicznej, ktére jednak nie sg wy-
starczajace do rozpoznania choroby uktadowej (IPAF
— interstitial pneumonia with autoimmune features)>.
Wymaga to od pulmonologa duzej czujnosci, a takze
statej wspdtpracy z reumatologiem.

W przedstawionym raporcie na szczegdélng uwage
zwraca obserwowany w latach 2008-2018 systema-
tyczny wzrost czestosci wystepowania twardziny ukta-
dowej. To niepokojace zjawisko mozna tylko czesciowo
wyttumaczy¢ poprawa mozliwosci diagnostycznych.
Niewatpliwie gtdwna przyczyna jest rzeczywisty
wzrost zapadalnosci na choroby autoimmunologicz-
ne. Raport potwierdza rdwniez znacznie czestsze
wystepowanie twardziny u kobiet i jej wystepowanie
w szerokim przedziale wiekowym, z mediang dla ko-
biet 56 lat i dla mezczyzn 51 lat.

Ocena rzeczywistej czestosci wystepowania tego zja-
wiska, a co za tym idzie rzeczywistych kosztéw lecze-
nia, wymaga przeprowadzenia wieloosrodkowych
prospektywnych badan. Szczegdlnie istotna wydaje
sie systematyczna wspdtpraca pomiedzy pulmonolo-
giem i reumatologiem, a takze innymi specjalistami
np. radiologiem. Diagnostyka zmian w ptucach wy-
maga doboru witasciwych metod diagnostycznych,
ktorych wykonanie i wtasciwa interpretacja pozostaja
w obszarze kompetencji specjalisty chordb ptuc lub
radiologa wyspecjalizowanego w diagnostyce choréb
srodmigzszowych. Ze wzgledu na rzadkie wystepo-
wanie tych chordéb taka diagnostyka powinna odby-

2. Ito Y, Arita M, Kumagai S, Takei R, Noyama M, Tokioka F, Nishimu-
ra K, KoyamaT, Notohara K, Ishida T. Serological and morphological
prognostic factors inpatients with interstitial pneumonia with auto-
immune features. BMC Pulm Med 2017,17(1):111

3. Fischer A, Antoniou KM, Brown KK, Cadranel J, Corte TJ, du Bois
RM, Lee JS,



wac sie w osrodkach referencyjnych, gdzie koncen-
tracja pacjentdw z rzadkimi chorobami gwarantuje
odpowiednie do$wiadczenie specjalistdw zaangazo-
wanych w proces diagnostyczny. Umozliwia to two-
rzenie zespotdw wielospecjalistycznych, ztozonych ze
specjalistdw doswiadczonych w tej dziedzinie takich,
jak pulmonolog, radiolog, reumatolog i inni specjali-
Sci w zaleznosci od potrzeby (MDD - multidisciplina-
ry discussion). Ten model sprawdzit sie juz w praktyce
wodniesieniudoidiopatycznegowidknienia ptuc (IPF)“.
Nie bez znaczenia jest réwniez odpowiedni dobdr me-
tod do optymalnego skriningu chorych na twardzine,
ktérego celem bytoby okreslenie rzeczywistej czesto-
sci wystepowania zmian w ptucach, a takze wczesne
wykrycie zmian srédmigzszowych, najlepiej jeszcze
w okresie bezobjawowym, co umozliwitoby wdrozenie
systematycznej i bezposredniej obserwacji pacjenta
pod katem progresji zmian, a takze wczesne zasto-
sowanie leczenia. Do tych metod nalezy z pewnoscia
tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci
(HRCT) a takze badania czynnosci ptuc (spirometria
i dyfuzja dla CO). Wspbtpraca taka powinna zostac za-
wigzana na poziomie istniejgcych struktur na bazie
os$rodkéw akademickich lub instytutdw naukowych
i powinna miec charakter regionalny, obejmujacy ob-
szar wojewoddztwa.

Wypracowanie takiego modelu wspdtpracy ma zasad-
nicze znaczenie dla optymalizacji leczenia chorych.
Oproécz coraz skuteczniejszych i bezpieczniejszych le-

4. Raghu G, Remy-Jardin M, Myers JL, Richeldi L, Ryerson CJ, Lederer
DJ, Behr J, Cottin V, Danoff SK, Morell F, Flaherty KR, Wells A, Marti-
nez FJ, Azuma A, BiceTJ, Bouros D, Brown KK, Collard HR, Duggal A,
Galvin L, Inoue Y, Jenkins RG,Johkoh T, Kazerooni EA, Kitaichi M, Kni-
ght SL, Mansour G, Nicholson AG, Pipavath SNJ, Buendia-Roldan |,
Selman M, Travis WD, Walsh S, Wilson KC; American ThoracicSocie-
ty, European Respiratory Society, Japanese Respiratory Society, and
LatinAmerican Thoracic Society. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary
Fibrosis. AnOfficial ATS/ERS/IRS/ALAT Clinical Practice Guideline.
Am J Respir Crit Care Med2018;198(5):.e44-e68

kéw immunosupresyjnych. (np. mykofenolanu mofety-
lu) pojawia sie mozliwos¢ zastosowania lekdw antyfi-
brotycznych w terapii witdknienia srodmigzszowego
W przebiegu twardziny. Nintedanib to jeden z dwéch
lekéw antyfibrotycznych stosowanych w leczeniu IPF.
W randomizowanych badaniach klinicznych wykaza-
no efekt spowalniajacy tempo progresji widknienia
u chorych na IPF°. Niedawno zakonczone randomizo-
wane badanie kliniczne oceniajgce skutecznosc¢ i bez-
pieczenstwo nintedanibu w leczeniu witdknienia ptuc
W przebiegu twardziny otwiera nowy rozdziat w lecze-
niu tej ciezkiej choroby®.

Podsumowujac, niniejsze opracowanie to bardzo
wazny krok na drodze do poprawy jakosci opieki nad
chorymi na twardzine uktadowa ze wspotistniejacym
widknieniem srédmigzszowym ptuc.

5. Richeldi L, Cottin V., du Bois RM, Selman M, Kimura T, Bailes Z,
Schlenker-Herceg R, Stowasser S, Brown KK. Nintedanib in patients
with idiopathicpulmonary fibrosis: Combined evidence from the
TOMORROW and INPULSIS(®) trials.Respir Med 2016,113:74-9

6. 5.Distler O, Highland KB, Gahlemann M, Azuma A, Fischer A, May-
es MD, Raghu G, Sauter W, Girard M, Alves M, Clerisme-Beaty E, Sto-
wasser S, Tetzlaff K, Kuwana M,Maher TM; SENSCIS Trial Investiga-
tors. Nintedanib for Systemic Sclerosis-Associated Interstitial Lung
Disease. N Engl J Med 2019,380(26).2518-2528.



Niniejsze opracowanie dotyczy epidemiologii twardzi-
ny uktadowej (ang. systemic sclerosis, SSc) ze wspotist-
niejgcag srodmiazszowa choroba ptuc (ang. interstitial
lung disease, ILD). Broszura zajmuje sie niezwykle
aktualnym tematem dotyczacym danych epidemio-
logicznych tej powiktanej autoimmunologicznej cho-
roby rzadkiej.

W ciggu ostatnich 20 lat dokonano ogromnego po-
stepu w diagnostyce i monitorowaniu pacjentow cier-
pigcych na chorobe srédmigzszowa ptuc w przebiegu
twardziny uktadowej (ang. systemic sclerosis associa-
ted interstitial lung disease, SSc-ILD). Dzieki wyko-
rzystywanej w ostatnich latach diagnostyce ultraso-
nograficznej, rozszerzono mozliwosci rozpoznawania
choroby, dajac réwniez mozliwos¢ nieinwazyjnego
monitorowania postepu zmian w uktadzie oddecho-
wym.

Twardzina uktadowa jest chorobga rzadka tkanki tacz-
nej a jej objawy moga pojawic sie w kazdym obszarze
organizmu, w tym na skérze, w miesniach, naczyniach
krwionosnych i narzgdach wewnetrznych, co znacznie
utrudnia rozpoznanie’. Choroba czterokrotnie czescigj
rozwija sie u kobiet niz u mezczyzn, a do zachorowa-
nia zwykle dochodzi w mtodym wieku, miedzy 25 a 55
rokiem zycia®. Fakt, ze choroba pojawia sie najczesciej
u kobiet w okresie dojrzatosci ptciowej wydaje sie prze-

7. Denton CP, Khanna D. Systemic sclerosis. www.thelancet.com
opublikowany 13 kwietnia 2017 http./dx.doi.org/10.1016/50140-6736
(17)30933-9.

8. Scleroderma Foundation. What is scleroderma? Available at:
http//ww.scleroderma.org/site/PageNavigator/patients_whatis.ht-
mI#.\V%20hgSaPlViko. Dostep: marzec 2019.

mawiac za wptywem hormondw, ale z pewnoscia nie
jest to jedyny czynnik odpowiedzialny za jej rozwdj. Nie
zZnamy przyczyn wystapienia twardziny, podobnie jak
innych choréb autoimmunologicznych. Niestety, nie
potrafimy zatem zapobiec jej wystagpieniu czy zmniej-
szy¢ ryzyko zachorowania.

U chorych na twardzine uktadowa moze wystepo-
wac srodmigzszowa choroba ptuc. Dotyczy, zaleznie,
czy zmiany wykrywano radiograficznie czy tez bada-
Nniami czynnosciowymi, od 18% do 34% pacjentéw. ILD
jest dzis jedna z gtdwnych przyczyn zgondw chorych
z twardzing uktadowa. Estymacja przezycia pacjen-
téw od diagnozy SSc-ILD wynosi w 74,9 % przypadkéw
tylko 5 lat®. W jednym z odnalezionych zrédet dotycza-
cych predyktoréw umieralnosci w SSc analizowano pa-
cjentéw (n=5860) spetniajacych kryteria choroby opra-
cowane przez American College of Rheumatology.
Dokonano analizy 234 kwestionariuszy z 284 wszyst-
kich zgondw pacjentéw. 55% zgondw przypisano bez-
posrednio SSc, a 41% przyczynom innym niz SSc; w 4%
przyczyna $mierci nie zostata okreslona. Wsréd zgo-
Nnow zwigzanych z SSc 35% miato zwidknienie ptuc,
26% ptucne nadcisnienie tetnicze (PAH), a 26% pacjen-
tdw zmarto z przyczyn sercowych (gtdwnie niewydol-
nosci serca i arytmii)™©.

Przebieg Kkliniczny srédmigzszowej choroby ptuc
W przebiegu twardziny uktadowej jest zréznicowany:
do zmian restrykcyjnych dochodzi u okoto 40% cho-
rych, a ciezkie zmiany dotycza mniej niz 20% pacjen-
tow. Najszybszy postep zmian srédmigzszowych ma
miejsce juz w pierwszych latach choroby. Niekorzyst-

9. Rubio-RivasM, Royo C, Simeon CP, Corbella X, Fonollosa V.Mortali-
ty and survival in systemic sclerosis: systematic review and meta-a-
nalysis. Semin Arthritis Rheum 2014;44:208-19.

10. Tyndall AJ, Bannert B, Vonk M, Airo P, Cozzi F, Carreira PE, et al.
Causes and risk factors for death in systemic sclerosis: a study from
the EULAR scleroderma trials and research (EUSTAR) database. Ann
Rheumn Dis. 2010;69:1809-1815. doi: 10.1136/ard.2009.114264



nymi czynnikami prognostycznymi s3: niskie lub po-
garszajace sie wartosci FVC, DLCO, zajecie znacznej
czesci migzszu ptuc (>20% w HRCT) oraz obecnosc
zmian o charakterze widknienia.

Rozpoznanie widknienia srodmigzszowego u chorych
na twardzine uktadowa ustala sie na podstawie obra-
zu klinicznego, objawdw, wynikéw badan czynnoscio-
wych i radiologicznych. U czesci chorych ostateczne
rozpoznanie uzyskuje sie droga biopsji ptuc. Z powodu
zmiennego naturalnego przebiegu choroby nie usta-
lono optymalnego postepowania. U chorych na sréod-
migzszowa chorobe ptuc w przebiegu SSc czesciej do-
chodzi do raka ptuc o réznym utkaniu histologicznym.

Z pewnoscia ten krotki wstep nie wyczerpuje tematu
diagnostyki, kliniki, leczenia czy rokowania w twar-
dzinie uogodlnionej ze wspdtistniejgacymi zmianami
srodmigzszowymi w ptucach, ale moze by¢ uzupet-
nieniem opracowanych danych epidemiologicznych.
Trudno bowiem z perspektywy osoby specjalizujacej
sie w pulmonologii nie wspomnie¢ o samej chorobie
i skoncentrowac sie jedynie na gtdbwnym temacie ra-
portu — epidemiologii choroby. Publikacja uzupetnia
luke wynikajaca z braku danych z rejestrow medycz-
nych dotyczacych tej jednostki chorobowej w naszym
kraju. W dobie racjonalizowania mechanizmdw regu-
lujacych system opieki zdrowotnej, poszukiwania naj-
efektywniejszej metody ptacenia za ustugi medyczne,
istnieje pilna potrzeba identyfikacji zapadalnosci, cho-
robowosci, sciezek terapeutycznych oraz dokonywa-
nia analizy kosztéw nie tylko bezposrednich, ale row-
niez posrednich. Raport jest szczegdlnie wartosciowy,
Z uwagi na to, ze nie odnaleziono tego rodzaju analizy
w literaturze dla populacji Polski. Opracowanie opie-
ra sie na retrospekcji danych Narodowego Funduszu
Zdrowia z lat 2008-2018. Warto podkresli¢, ze wybrany
przez autoréw materiat i metoda analityczna, umozli-
wita z mozliwie najwieksza czutosciag zidentyfikowanie
chorych.

Wyniki raportu wykazaty, ze populacja oséb z rozpo-
znaniem twardziny uogdlnionej w 2018 r. wyniosta
w Polsce 5400, co oznacza, ze wskaznik chorobowosci
ksztattuje sie na poziomie 14/100 000 w 2018 roku.

Biorgc pod uwage dane literaturowe, wskaznik ten
moze znajdowac sie w szerokim przedziale 15-54/100
000 w zaleznosci od zastosowanej metody diagno-
stycznej". Powinnismy jednak wzig¢ pod uwage moz-
liwos¢ pewnego niedoszacowania tej populacji, ktére
moze by¢ spowodowane niepetng sprawozdawczoscia
Swiadczeniodawcdéw w Polsce czy niedodiagnozowa-
niem tej jednostki chorobowej. Analizujgc szczegdtowo
dane epidemiologiczne na $wiecie, znajdujemy wyz-
szg srednig czestos¢ wystepowania twardziny uogol-
nionej. W badaniach amerykanskich i australijskich sa
to odpowiednio: 27,6 i 23,3 przypadki na 100 000, nato-
miast w badaniach europejskich od 15,4 przypadkéw
w Grecji, 15,8 we Francji czy 18,8 na 100 000 w Anglii.
Wystepowanie twardziny uktadowej w rodzinie jest
istotnym czynnikiem zwiekszajacym ryzyko zacho-
rowania. Znane sg rodziny z wiecej niz jednym przy-
padkiem wystapienia twardziny ukfadowej®?. Nie jest
do konca jasne, czy roznice w czestosci wystepowania
twardziny ukfadowej zalezg wytacznie od czynnikow
genetycznych, czy wynikaja takze z uwarunkowan kul-
turowych.

W raporcie podano liczbe chorych w Polsce z rozpo-
znaniem SSc-ILD w 2018 r. rownag 517.

Dane literaturowe natomiast podajg, ze klinicznie jaw-
na choroba srédmigzszowa ptuc stwierdzana jest u ok.
40% pacjentdéw i stanowi jedna z gtéwnych przyczyn

1. Mayes MD. Scleroderma epidemiology. Rheum Dis Clin North Am.
2003,29(2):239-54.

12. http//ww.whbc.poznan.pl/Content/290443/index.pdf; Agnieszka
Ogrodowicz Ocena czestosci wystepowania i znaczenia klinicznego
przeciwciat przeciwfosfolipidowych u chorych na twardzine uktado-
wq. Rozprawa na tytut doktora nauk medycznych



zgondw (ok. 30%) pacjentdw chorych z rozpoznaniem
twardziny uogdlnionej®*. W badaniach autopsyjnych
cechy choroby srédmigzszowej ptuc widoczne s3 az
75% chorych®™. U 13-15% chorych w przebiegu twar-
dziny uogdlnionej dochodzi do rozwoju zaawanso-
wanego widknienia ptuc i ciezkich zaburzen restryk-
cyjnych stwierdzanych w badaniach czynnosciowych
uktadu oddechowego™. Biorgc pod uwage najnizszy
z odnalezionych w literaturze odsetek pacjentéw,
u ktérych dochodzi do rozwoju zaawansowanej ILD
W przebiegu twardziny uogdlnionej, czyli poziom
13-15%, populacja pacjentdw z rozpoznaniem SSc-
ILD w Polsce powinna wynosi¢ 700-800 pacjentéw.
Rozbieznosci pomiedzy danymi uzyskanymi z NFZ,
a srednimi danymi epidemiologicznymi moga byc¢
spowodowane ograniczong dostepnoscig do petnej
diagnostyki i specjalistow lecz takze, a moze przede
wszystkim lukami oraz rozbieznos$ciami w sprawozda-
waniu przez swiadczeniodawcdw. Powinnismy zwré-
ci¢ uwage na fakt, ze do witasciwej diagnostyki SSC-ILD
potrzebujemy wysokiej klasy badan czynnosciowych,
HRCT ptuc, bronchoskopii itd.

Podsumowujac, poprzez analize danych okreslajacych
chorobowosé, jej dynamike, z podziatem na chorobe
podstawowa oraz wspdtistniejgca, niniejszy raport jest
Z pewnoscig cenng pozycja w dyskusji o chorobach
Z autoagresji w polskim systemie ochrony zdrowia.
Zaprezentowany materiat stanowi wprowadzenie do
gruntownej analizy problemu z perspektywy epide-
miologicznej. Z pewnoscig istnieje potrzeba wyjasnie-

13. Highland KB, Garin MC, Brown KK: The spectrum of scleroderma
lung disease. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 418- 429.

14. Steen VD, Medsger TA: Changes in causes of death in systemic
sclerosis, 1972-2002. Ann Rheum Dis 2007; 66: 940-944.

15. Goh NS: Connective tissue disease and the lung. Clin Pulm Med
2009; 16: 309-314.

16. Strange CH, Highland KB: Interstitial lung disease in the patient
who has connective tissue disease. Clin Chest Med 2004, 25: 549-
559.

nia réznic epidemiologicznych w Polsce i w Europie.
Czy sa to kwestie zwigzane z niedodiagnozowaniem
(liczba specjalistow, liczba placéwek, wyceny NFZ itd.),
Czy raczej zwigzane ze sposobem raportowania da-
nych przez swiadczeniodawcow?



W 2018 r. liczba chorych na twardzine ukftado-
wa w Polsce wyniosta

W badanym okresie lat 2008-2018 liczba osob
Z rozpoznaniem twardziny uktadowe]

, Zas trend ten byt stosunkowo
stabilny.

Chorobowosc¢ twardziny uktadowej w 2018 r.
wyniosta

. Taki poziom wskaznika nalezy ocenic
jako stosunkowo niski w poréwnaniu z bada-
niami epidemiologicznymi w Europie, jednak-
ze znajduje sie on w raportowanym w literatu-
rze przedziale.

W badanym okresie

. W catym badanym okresie wystepowa-
ta znaczna przewaga liczebnosci chorych na
twardzine uktadowa pftci zenskiej, ktéra ksztat-
towata sie na poziomie od 82,5% do 84,3%.
Subpopulacja mezczyzn charakteryzowata sie
nizszym wiekiem pacjentdw niz subpopulacja
kobiet.

Srédmigzszowa choroba ptuc jest wiodaca
przyczyna smiertelnosci chorych na twardzine
uktadowa i, wedtug literatury,

Analiza pacjentdw z rozpoznaniem twardziny
uktadowej przebiegajacej ze srodmigzszowa
choroba ptuc wykazata, ze liczba pacjentéow
w badanym okresie utrzymywata sie na sta-
tym poziomie i w 2018 .

Stosunkowo stata liczba chorych na srodmigz-
szowa chorobe ptuc, przy statym wzroscie licz-
by pacjentow dotknietych twardzing uktado-
Wa sprawity, ze w badanym okresie proporcja
raportowanych pacjentow ze wspdtistniejg-
cym rozpoznaniem choroby ptuc w przebiegu
twardziny uktadowej

Nalezy zaznaczyc¢, ze w Europie proporcja cho-
rych ze srodmigzszowa chorobg ptuc stanowi
okoto 35% wszystkich przypadkéw twardziny
uktadowej. Zidentyfikowany dla Polski wskaz-
nik, w zadnym z analizowanych lat

Na tej podstawie mozna domniemywacg, ze
pewna czes¢ przypadkow twardziny uktado-
wej ze wspotwystepujaca srodmigzszowa cho-
roba ptuc

Podobnie jak w przypadku twardziny uktado-
wej ogotem osoby dotkniete jej postacig ze
wspotistniejgca srodmigzszowag choroba ptuc

Sredni wiek pacjen-
ta z srodmigzszowa chorobg ptuc w badanym
okresie byt wyzszy niz w przypaolku twardzmy
uktadowej ogétem o ok. 5 lat i
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Niniejsza praca ma na celu oszacowanie liczby cho-
rych na twardzine uktadowa w Polsce oraz zbadanie
charakterystyki tych oséb. Choroba ta jest jednym
z rodzajéw twardziny — rodziny rzadkich choréb, w ktd-
rych przebiegu dochodzi do pogrubienia, zwtdknienia
lub bliznowacenia skéry lub innych tkanek w wyniku
nadmiernego gromadzenia sie kolagenu — biatka, kto-
re stanowi podstawe tkanki tacznej. Jest uwazana za
chorobe reumatyczna wywotang czynnikami autoim-
munologicznymi, w ktérej przebiegu uktad odporno-
sciowy organizmu atakuje swoje tkanki tgczne.

MIEJSCOWA

Zrédto: Opracowanie wiasne

Twardzina uktadowa, bedaca przedmiotem tej publi-
kacji, jest dos¢ niejednorodna pod wzgledem cech
klinicznych i moze dotykac wiele uktaddéw i narzadow,
w szczegdlnosci skoéry, przewodu pokarmowego, ne-
rek i ptuc. Jest to zwigzane ze stosunkowo wysokim
wskaznikiem smiertelnosci. W konsekwencji chorzy
na twardzine uktadowa majg jedne z najgorszych ro-
kowan sposréd wszystkich pacjentéw z autoimmu-
nologicznymi chorobami reumatycznymi'. Od mo-
mentu rozpoznania 5-letnia i 10-letnia przezywalnosc¢
pacjentdw z twardzing uktadowa wynosi odpowiednio
74,9% i 62,5%2 Wsrod nich najwieksza smiertelnoscia
charakteryzuje sie twardzina z zajeciem ptuc. Zajecie
ptuc moze objawiac sie sSrodmigzszowa choroba ptuc,
nadcisnieniem ptucnym lub potaczeniem tych dwdch
schorzen. Te dwa schorzenia sg gtdwnymi przyczyna-
mi zgonodw, odpowiadajacymi odpowiednio za 33%
i 28% Smiertelnosci zwigzanej z twardzing uktadowa?.
Wsréd oséb chorych na twardzine uktadowa ryzyko
zgonu pacjentéw ze srodmigzszowa choroba ptuc jest
2,89 razy wieksze niz u oséb bez niej“.

Ze wzgledu na wyjatkowo wysoka smiertelnosc¢ twardzi-
ny z zajeciem ptuc w postaci srodmigzszowej choroby
ptuc, w niniejszej publikacji szczegdétowej analizie epi-
demiologicznej poddano witasnie ten rodzaj choroby.
Z tego wzgledu wazne jest rowniez, aby zrozumied, jak
istotnym problemem jest ta choroba w populacji Polski.

1. Ha, Lee, Kang (2018).

2. Oceniana za pomocg metaanalizy Rubio-Rivas et al. (2015).
3. Steen, Medsger 2007.

4. Rubio-Rivas et al. 2015.



Twardzina uktadowa jest choroba rzadka, stosunkowo
dobrze opisana w literaturze miedzynarodowej. Jest to
choroba dos¢ niejednorodna a jej poszczegdlne typy
charakteryzuja sie innymi wskaznikami smiertelno-
sci, rokowaniami chorych oraz potrzebami w postaci
Swiadczenn zdrowotnych. Ogdélny wskaznik chorobo-
wosci nie niesie wystarczajgcej informacji na temat tej
choroby. Chorobowos$¢ twardziny uktadowej zalezna
jest od wielu czynnikdéw. Dowody z wielu zrédet wska-
Zuja, ze twardzina uktfadowa nie rozktada sie rowno-
miernie w populacji; istnieja okreslone grupy, ktére
s3 bardziej narazone. Wsréd podstawowych czynni-
kow réznicujacych czestosé wystepowania tej choroby
mozna wyrdznic ptec, potozenie geograficzne, czynni-
ki genetyczne oraz pochodzenie etniczne®. Wszystkie
te kryteria powinny by¢ uwzglednione badajac epide-
miologie twardziny uktadowej oraz jej poszczegdlnych
rodzajow. W szczegoélnosci zidentyfikowanie czesto-
sci wystepowania twardziny uktadowej potaczonej ze
srédmigzszowa choroba ptuc — typu choroby o najwyz-
szej Smiertelnosci, mogtoby by¢ pierwszym krokiem
do istotnego ograniczenia kosztéw spotecznych i eko-
nomicznych twardziny uktadowe.

2.1 Chorobowos$¢ twardziny uktadowej

Stosunkowo niedawna metaanaliza 39 publikacji na
temat epidemiologii twardziny uktadowej w Europie
i Ameryce Poétnocnej® wskazuje, ze przecietny wskaz-
nik chorobowosci (nie biorgcy pod uwage liczebnosci

5. Mayes (2003)
6. Bergamasco et al. (2019)

w poszczegdlnych badaniach) wynosi 21,2 na 100 000
mieszkancow. Bioragc pod uwage poszczegdlne publi-
kacje, czestos¢ wystepowania tej choroby waha sie od
7,2 do 44,3 na 100 000 mieszkancow. Jest to stosunko-
wo szeroki przedziat, ktéry mozna jednak scharaktery-
zowac bardziej szczegdtowo.

Badania przeprowadzone w Europie wskazuja, ze
dane na temat wystepowania twardziny uktadowej sg
bardzo zréznicowane, od 7,2 na 100 000 mieszkahcdw
w Norwegii” do 33,9 na 100 000 we Wtoszech® W Ame-
ryce Pétnocnej z kolei ogélna chorobowos¢ twardziny
uktadowej byta nieco wyzsza niz w Europie. Wahata
sie ona od 13,5 na 100 000 mieszkancéw w Stanach
Zjednoczonych® do 44,3 na 100 000 mieszkancéw
w Quebecu w Kanadzie®. W wiekszosci analizowanych
badan odnotowano réznice w chorobowosci kobiet
i mezczyzn, przy czym wystepowanie twardziny ukta-
dowej jest zdecydowanie czestsze wsréd kobiet.

2.2. Wystepowanie zaburzen uktadu oddechowego
w przebiegu twardziny uktadowej

Jak podaja autorzy niedawno opublikowanej meta-
analizy" brak jest publikacji na temat wskaznikdw cho-
robowosci twardziny uktadowej potaczonej ze srod-
migzszowag choroba ptuc. Zidentyfikowano jednak
siedem badan, w ktdérych podano odsetek pacjentéw
z twardzing uktadowa, u ktdrych wystapita lub rozwi-
jata sie sroddmigzszowa choroba ptuc. Wskaznik ten
wynidst od 19% do 52%, przy czym przedziat ten byt
wyzszy dla badan przeprowadzonych w Ameryce Po6t-
nocnej niz w Europie i wynidst odpowiednio 30%-52%

7. Hoffmann-Vold et al. (2013)
8. Airo et al. (2007)

9. Furst et al. (2012)

10. Bernatsky et al. (2009)

1. Bergamasco et al. (2019)
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w poréwnaniu do 19%-47%. Wedtug autoréw cytowa-
nej analizy, choroba sré6dmigzszowa ptuc wystepo-
wata u okoto 35% pacjentéw z twardzing uktadowa
w Europie.

Stosunkowo szerokie przedziaty pacjentdw z rozpo-
znaniem wspotistniejgcej sroddmigzszowej choroby
ptuc moga wynikac¢ z braku zgody i jasnych kryteriow
srodmigzszowej choroby ptuc i zakwalifikowania jej
stanu jako klinicznie istotnego. Role moze odgrywac
metoda diagnozy m.in. zastosowanie tomografii kom-
puterowej o wysokiej rozdzielczosci (bedacej obecnie
»Ztotym standardem” diagnozy®) lub badania czynno-
Sciowego ptuc.

12. Np. Avina-Zubieta et al. (2011); Mandhadi, Lakshminarayanan
(2015); Steele et al. (2012); Stricklad et al. (2013)

Retrospektywna analiza danych zostata przygotowa-
na w oparciu o baze Narodowego Funduszu Zdrowia,
w ktérej znajduja sie dane (przekazywane w cyklach
miesiecznych zgodnie z obowigzujacymi przepisami
prawa przez podmioty lecznicze) bedace podstawa
finansowania $wiadczen zdrowotnych udzielonych
pacjentowi przez ptatnika publicznego. Dane pocho-
dza z raportéw Swiadczen na potrzeby rozliczen fi-
nansowych Narodowego Funduszu Zdrowia, ktérego
zadaniem jest finansowanie Swiadczen zdrowotnych
w Polsce w ramach srodkdéw publicznych.

Podstawag wyodrebnienia informacji do analizy byto
zaraportowane $wiadczenie dla niepowtarzalnego
identyfikatora pacjenta (w Polsce numer PESEL) z roz-
poznaniem kodu wg klasyfikacji ICD-10 z grupy M34.X
(twardzina uktadowa) jako gtéwnej przyczyny inter-
wencji medycznej.

W tej grupie zidentyfikowano w szczegdlnosci przy-
padki ze srédmigzszowa choroba ptuc. W analizie
uwzgledniono pacjentdw, ktdrzy w tym samym roku
mieli co najmniej raz udzielone swiadczenie zdrowot-
ne w zwigzku z rozpoznaniem twardziny uktadowej
a jednoczesnie, w zwigzku z:

zaburzeniami uktadu oddechowego w chorobach
sklasyfikowanych gdzie indziej (kod J99.X wg ICD-
10) lub

innymi chorobami tkanki srédmiagzszowej ptuc (kod
J84.X wg ICD-10).



Taka identyfikacja pacjentéw pozwala na uwzglednie-
nie podstawowych metod klasyfikacji twardziny ukta-
dowej ze srodmigzszowa chorobg ptuc i wykorzystanie
ich do analizy populacji chorych.

Zaznaczy¢ nalezy, ze srédmigzszowa choroba ptuc
W przebiegu twardziny uktadowej jest rodzajem zaje-
cia ptuc, a wiec standardowo powinna by¢ raportowa-
na korzystajac z kodéw M34.8 i J99.1. W ramach kodu
J99.1 klasyfikowane sa zaburzenia uktadu oddechowe-
go w przebiegu:
- zapalenia skérno-miesniowego (M33.0-M33.1)
zapalenia wielomigesniowego (M33.2)
zespotu suchosci [Sjégrena] (M35.0)
- tocznia rumieniowatego uktadowego (M32.1)
« twardziny uogélnionej (M34.8)
- ziarniniakowatosci Wegenera (M31.3)

Tak waskie podejscie skutkowatoby jednak znacznym
ograniczeniem liczby zidentyfikowanych przypadkdw.

Rysunek 2 Schemat podejscia zastosowanego do identyfikacji chorych na srédmiagz-
szowa chorobe ptuc w przebiegu twardziny uktadowej

J99.X

Twardzina uktadowa ze srodmigzszowq
chorobg ptuc

Tabela 1 Kody i opisy schorzen wzietych pod uwage w analizie

Kod

ICD-10 Opis

Twardzina uktadowa Postepujaca twardzina uogdélniona
Zespot CR(E)ST (twardzina uktadowa ograniczona)

Twardzina uktadowa indukowana lekami i Srodkami
chemicznymi

Inne postacie stwardnienia uktadowego, z: zajeciem ptuc
(399.1), miopatia (G73.7)

Nieokres$lona twardzina uktadowa

Zaburzenia uktadu J99.0 |Reumatoidalna choroba ptuc

oddechowego q q
W e Ciereh J99.1 |Zaburzenia uktadu oddechowego w innych rozlanych

Myl (uktadowych) chorobach tkanki tacznej

gdzie indziej J99.8 |Zaburzenia uktadu oddechowego w innych chorobach
sklasyfikowanych gdzie indziej

Zrédto: Opracowanie wiasne



4. Wyniki

4.1. Populacja chorych na twardzine uktadowa
w Polsce

W 2018 r. liczba chorych na twardzine uktadowa wy-
niosta 5,4 tys. oséb sposréd ponad 38 milionéw oséb
zamieszkujacych nasz kraj. W badanym okresie lat
2008-2018 liczba oséb z rozpoznaniem twardziny
uktadowej wzrosta o 1,7 tys. oséb, zas trend ten byt
stosunkowo stabilny (w szczegdlnosci od 2010 r.).

Rysunek 3 Dynamika i liczebnos$¢ chorych na twardzi-
ne uktadowa w Polsce
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Zrédto: Opracowanie wtasne na podstawie danych NFZ

Chorobowosé¢ twardziny uktadowej w 2018 r. wynio-
sta 14 przypadkéw na 100 000 mieszkancéow. Taki
poziom wskaznika nalezy oceni¢ jako stosunkowo
niski w poréwnaniu z badaniami epidemiologiczny-
mi przeprowadzonymi dotychczas w Europie jednak-
ze znajduje sie w 0gdlnym przedziale chorobowosci,
ktéry wynosi od 7,2 do 44,3 na 100 000 mieszkancodw.
Réwniez wskaznik dla poszczegdlnych wojewddztw
miesci sie w przedziale raportowanym w dotychczaso-
wych analizach epidemicznych w Europie.

Rysunek 4 Liczba chorych na twardzine uktadowa na
100 000 mieszkancdéw w 2018 r. w podziale na woje-
wodztwa
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Zrédto: Opracowanie wtasne na podstawie danych NFZ i GUS

Twardzina uktadowa ze szczegolnym uwzglednieniem choroby srodmigzszowej ptuc w Polsce / Epiderniologia w latach 2008-2018
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W badanym okresie mediana wieku analizowanej po-
pulacji pacjentéw z twardzing uktadowa wyniosta 55
lat, przy sredniej 52,3 lata i stosunkowo wysokim od-
chyleniu standardowym wynoszacym okoto 20 lat.
Subpopulacja mezczyzn charakteryzowata sie nizszym
wiekiem pacjentdw niz subpopulacja kobiet (mediana
wieku wyniosta 51 lat, zas $rednia 47,2, wobec media-
ny wieku 56 lat i sredniej 53,3 dla kobiet). Stosunkowo
bliskie wartosci mediany i sSredniej sugeruja, ze rozktad
chorych wedtug wieku jest wzglednie symetryczny.
Nieco wyzsza wartos¢ mediany od sredniej moze byc¢
wskazoéwka sugerujaca, ze twardzina ukladowa moze
dotkna¢ osoby w kazdym wieku, takze najmtodszych.
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Srednia mediana

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

W caltym badanym okresie wystepowata znaczna
przewaga liczebnosci chorych na twardzine uktadowa
pitci zenskiej nad chorymi ptci meskiej. Ksztattowata sie
ona na poziomie od 82,5% do 84,3%. Taki rozktad ptci
jest zgodny z analizami populacji chorych na omawia-
nag chorobe w innych krajach®.

4.2, Populacja chorych ze srédmigzszowa choroba
ptuc w przebiegu twardziny ukiadowej

Analiza pacjentéw, z rozpoznaniem twardziny ukta-
dowej przebiegajacej ze sré6dmiazszowa choroba
ptuc wykazata, ze liczba pacjentéw w badanym
okresie byla stosunkowo stata i w 2018 r. wyniosta
517 oséb. W okresie 2008-2018 liczba oséb z twardzing
uktadowa z zajeciem ptuc ksztattowata sie w przedzia-
le od 463 do 583.

Wiekszos¢ pacjentéw z chorobami ptuc powigzanymi
z twardzing uktadowa miata rozpoznang inng chorobe
tkanki sréodmigzszowej ptuc (J84.X)'4. Rozpoznanie to
w 2018 r. dotyczyto 79% rozpatrywanych pacjentéw.

Pozostate przypadki srodmigzszowego zajecia ptuc do-
tyczyty oséb, u ktérych raportowano zaburzenia ukfa-
du oddechowego w innych chorobach (J99.X). Liczba
takich oséb w badanym okresie wzrosta dwukrotnie,
z 53 przypadkéw w 2008 r. do 109, dekade pdzniej.

13. Wedtug Bergamasco i wspotautorow (2019) raportowana propor-
cja kobiet wsrod chorych na twardzine uktadowq ksztaftowata sie
na poziomie od 79% do 92%.

14. W badanym okresie wiekszosc¢ lekarzy (48% w 2018 r.) nie kodo-
wato poszczegolnych typow innych chorob tkanki srodmigzszowej
ptuc (korzystala z ogdlnego kodu J84, a nie koddow J84.0, J84.1, J84.8,
J84.9), co moze swiadczyc¢ o problemach z rozpoznaniem i raporto-
waniem tej rzadkiej choroby.

17
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Rysunek 6 Liczebnos¢ chorych na twardzine uktadowa
(kod M34.X) z zajeciem ptuc w postaci innych choréb
tkanki srodmiagzszowej ptuc (IJ84.X) i zaburzen uktadu
oddechowego w innych chorobach (J99.X)
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Zrédto: Opracowanie wtasne na podstawie danych NFZ

Nalezy zauwazyc, ze liczebnos¢ chorych na twardzine
uktadowa ze srédmigzszowa chorobg ptuc ksztattowa-
ta sie praktycznie na statym poziomie, przy istotnym
wzroscie liczby wszystkich chorych na twardzine ukta-
dowa. W badanym okresie proporcja raportowanych
pacjentow ze wspélistniejagcym rozpoznaniem cho-
roby ptuc w przebiegu twardziny uktadowej spadta
z14,7% w 2008 r. do 9,6% w 2018 r.

Nalezy zaznaczy¢, ze w Europie chorzy ze srédmiaz-
szowa choroba ptuc stanowig okoto 35% wszystkich
przypadkéw twardziny uktadowej™. Zidentyfikowany
dla Polski wskaznik, w zadnym z analizowanych lat
nie osiggnat poziomu raportowanego w literaturze.
Biorgc pod uwage liczbe pacjentdw z rozpoznaniem
twardziny uktadowej réwna 5,4 tys., szacowana popu-
lacja pacjentdw z choroba srédmigzszowa ptuc zwia-
zang z twardzing ukfadowa w Polsce, po przetozeniu
wskaznikéw literaturowych powinna ksztattowac sie
na poziomie ok. 2 tys. pacjentow.

,U chorych na twardzine uktadowq moze
wystepowac srodmiqgzszowa choroba
ptuc. [Wedtug literatury] Dotyczy, zalez-
nie, czy zmiany wykrywano radiograficz-
nie czy tez badaniami czynnosciowymi,
od 18-do 34% pacjentow”

dr n. med. Iwona Skrzekowska-Baran MBA

Podobnie jak w przypadku twardziny uktadowej osoby
dotkniete jej postacia ze wspotistniejgca srodmigzszo-
wa choroba ptuc to przede wszystkim kobiety. W 2018
r. stanowity one 81,0% chorych, wobec 83,7% wsrdd
wszystkich chorych na twardzine uktadowa ogdtem.
Ze wzgledu na nizsza liczebnos¢ chorych ze srédmiaz-
szowa choroba ptuc wobec wszystkich chorych na
twardzine uktadowa, wahania proporcji kobiet w ba-
danym okresie byty stosunkowo wysokie i znajdowaty
sie w przedziale 74,1%-87,4%.

Sredni wiek pacjenta z $rédmigzszowa choroba ptuc
w badanym okresie byt wyzszy niz w przypadku twar-
dziny uktadowej ogdtem o ok. 5 lat i wyniést 57 lat.

15 Bergamasco et al. (2019).
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Podobnie jak w przypadku chorych na twardzine ukta-
dowa ogdtem srednia i mediana wieku kobiet byta
wyzsza niz w przypadku mezczyzn, jednak réznice te
byty poréwnywalnie nizsze. Swiadczy to o jeszcze wiek-
szej symetrii rozktadu pacjentow wedtug wieku.

Rysunek 7 Mediana oraz $rednia wieku chorych na
twardzine uktadowa w Polsce w latach 2008-2018
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Zrédto: Opracowanie wtasne na podstawie danych NFZ.




Biorgc pod uwage liczbe pacjentdw z rozpoznaniem
twardziny uktadowej réwna 54 tys., szacowana na
podstawie literatury populacja pacjentdow z choroba
srodmigzszowa ptuc zwigzana z twardzing uktadowa
w Polsce powinna wynosi¢ ok. 2 tys. pacjentéw. Zi-
dentyfikowana w niniejszej publikacji liczba oséb ze
srodmigzszowa choroba ptuc w przebiegu twardziny
uktadowej wynosi zas nieco ponad 500 pacjentdw. Do-
datkowo jest stosunkowo stabilna w czasie pomimo
wzrostu liczby chorych na twardzine uktadowa ogé-
tem. Taka sytuacja moze by¢ konsekwencja nastepu-
jacych czynnikoéw:

Czesc¢ pacjentdw cierpigcych z powodu srédmigz-
szowej choroby ptuc moze by¢ opisywana w sys-
temie z wykorzystaniem innych koddéw, ktére nie
zostaty wziete pod uwage w analizie, zas system
raportowania swiadczen NFZ stuzy ich rozliczaniu

i nie jest baza epidemiologiczna.

Identyfikacja przypadkdéw choroby moze nie by¢
wyczerpujaca, co moze by¢ zwigzane ze stosowany-
mi metodami diagnozy.



Twardzina uktadowa jest chorobg, ktéra oprécz zmian
skérnych moze wptywac na narzady w caltym ciele,
w tym na uktad krwionosny, trawienny i oddechowy,
a zwitaszcza nerki, serce i ptuca. W przypadku tych na-
rzadéw choroba ta moze by¢ potencjalnie smiertel-
na. Jedna z jej form najbardziej zagrazajacych zyciu
pacjenta jest twardzina uktadowa zajmujaca ptuca.
W jej przebiegu moze dochodzi¢ do powiktanh moga-
cych powodowac problemy z oddychaniem oraz trwa-
te uszkodzenie ptuc, ktére moze prowadzi¢ w niekté-
rych przypadkach do potrzeby przeszczepu ptuc.

Liczba chorych na twardzine uktadowa w Polsce ro-
sta stopniowo w okresie 2008-2018 i w 2018 r. wyniosta
5,4 tys. osob., co przektada sie na okoto 14 chorych na
100 000 ludnosci. Wskaznik chorobowosci miesci sie
w przedziatach wskazywanych w literaturze, aczkol-
wiek blizej ich dolnej granicy.

Wyodrebnienie pacjentéw, wsréd ktorych twardzi-
na ukfadowa dotyka ptuc pozwala stwierdzi¢, ze ich
liczba w badanym okresie ksztattowata sie na pozio-
mie okoto 500 przypadkdw i byta stosunkowo stata.
Jednoczesnie zaobserwowano stabilny wzrost licz-
by przypadkéw twardziny uktadowej ogdtem w ba-
danym okresie. W zwigzku z tym proporcja rapor-
towanych chorych na srédmigzszowa chorobe ptuc
w przebiegu twardziny uktadowej w Polsce spadita
w ciggu dekady z 14,7% w 2008 r. do 9,6% w 2018 r.
Zgodnie ze wskaznikami raportowanymi w literatu-
rze proporcja osdb ze srodmigzszowa chorobg ptuc
w przebiegu twardziny uktadowej w Europie wyno-

si okoto 35%. Mozna wiec przypuszczac, ze istotna
czes¢ przypadkéw twardziny uktadowej ze wspot-
wystepujaca srodmigzszowa choroba ptuc nie jest
w Polsce identyfikowana lub raportowana.
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