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Choroba Bourneville�a-Pringle�a inaczej stwardnienie
guzowate (TSC, tuberous sclerosis complex) jest rzad-
ko spotykan¹ jednostk¹ chorobow¹ o czêsto�ci wystêpowa-
nia 1:10 000�1:23 000. Po raz pierwszy zosta³a opisana
w 1880 roku przez Desire�a-Magloirea Bourneville�a. Nale-
¿y do grupy zaburzeñ nerwowo-skórnych zwanych fako-
matozami. Jest dziedziczona w sposób autosomalny domi-
nuj¹cy o ró¿nej ekspresji genów. 65�80% przypadków ma
charakter spontanicznej mutacji, u pozosta³ych pacjentów
dziedziczenie jest autosomalne dominuj¹ce [1]. Poznano
2 geny, które s¹ odpowiedzialne za rozwój choroby: TSC 1
(9q34) koduj¹cy hamartynê, bia³ko pe³ni¹ce funkcjê supreso-
row¹ dla guzów oraz TSC 2 (16p13) koduj¹cy wytwarzanie
bia³ka tuberyny [2, 3]. Rola tych genów nie jest dok³adnie
poznana, ich mutacje mog¹ prawdopodobnie prowadziæ do
niekontrolowanego wzrostu guzów, do zaburzeñ prolifera-
cji i ró¿nicowania komórkowego. W zwi¹zku z tym zmiany
chorobowe dotycz¹ wielu narz¹dów i uk³adów.

W przesz³o�ci rozpoznanie stawiano na podstawie obec-
no�ci tzw. triady Vogta: obni¿enia sprawno�ci intelektualnej,
padaczki oraz gruczolaka ³ojowego skóry. Dodatkowymi
objawami by³y zmiany narz¹dowe. Obecnie wiadomo, i¿
choroba cechuje siê du¿ym stopniem fenotypowej zmienno-
�ci wynikaj¹cej z niepe³nej penetracji genów. Tylko u 29%
chorych wystêpuje triada objawów, natomiast u 6% pacjen-
tów nie stwierdza siê ¿adnego z tych objawów [4, 5, 6].

Zmiany, które naj³atwiej jest zaobserwowaæ dotycz¹
skóry. Najbardziej charakterystyczne jest tzw. znamiê
Pringle�a. S¹ to drobne naczyniakow³ókniaki (angiofibroma)
o barwie otaczaj¹cej skóry b¹d� br¹zowo-czerwonej pokryte
drobnymi teleangiektazjami. Uk³adaj¹ siê na twarzy w kszta³t
motyla: na przy�rodkowych czê�ciach policzków, fa³dach
nosowo-wargowych i brodzie. Na skórze tu³owia i koñczyn
mog¹ wystêpowaæ �li�cie jesionu�, czyli plamy odbarwie-
niowe widoczne w �wietle lampy Wooda. Skóra szagryno-
wa to znamiê ³¹cznotkankowe ze zgrubieniami o zielonka-
wej b¹d� cielistej barwie w okolicy lêd�wiowo-krzy¿owej.
Guzki Koena � w³ókniaki w obrêbie wa³ów paznokciowych
r¹k i stóp. Wystêpuj¹ w³ókniaki dzi¹se³, wewnêtrznej po-
wierzchni policzków, podniebienia i jêzyka [7].

W obrêbie OUN wystêpuj¹:
� nienowotworowe guzy korowe (hamartoma) wystê-

puj¹ce u 95% chorych,
� guzki podwy�ció³kowe wpuklaj¹ce siê do �wiat³a ko-

mór daj¹ce obraz �kapi¹cej �wiecy,�
� patognomiczny dla schorzenia gwia�dziak podwy�-

ció³kowy olbrzymiokomórkowy, guz histologicznie
³agodny, ale jego umiejscowienie w obrêbie uk³adu
komorowego, w pobli¿u otworu Monroe mo¿e powo-
dowaæ wodog³owie,

� guzki w istocie bia³ej-skupiska komórek dysplastycz-
nych, ognisk dysmielinizacji,
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U ponad 50% w badaniach radiologicznych opisywane
s¹ zwapnienia mózgu [7, 8, 9, 10].

Ze zmianami w OUN wi¹¿¹ siê objawy kliniczne: pa-
daczka, obni¿enie sprawno�ci intelektualnej, deficyty po-
znawcze. Napady padaczkowe s¹ zazwyczaj oporne na
leczenie. Charakterystyczne s¹ napady zgiêciowe pojawia-
j¹ce siê przed 1 r.¿., przechodz¹ce pó�niej w napady tonicz-
no-kloniczne, akinetyczne, pierwotnie i wtórnie uogólnio-
ne [11]. Sprawno�æ intelektualna mo¿e byæ w normie ale
czêsto jest obni¿ona. Mo¿e to byæ spowodowane napadami
padaczkowymi, wzmo¿onym ci�nieniem �ródczaszkowym,
guzami mózgu. Rozpoznaje siê organiczne zaburzenia oso-
bowo�ci, autyzm, schizofreniê, nieprzystosowanie, trud-
no�ci szkolne, ¿yciowe [12]. W pracy Prather i de Vries
[13] znajdujemy informacjê, i¿ ponad po³owa dzieci ze
stwardnieniem guzowatym ma obni¿on¹ sprawno�æ intelek-
tualn¹ oraz stwierdza siê u nich inne rozwojowe patologie.
Dzieci z norm¹ intelektualn¹ stanowi¹ grupê wysokiego
ryzyka wyst¹pienia neuropsychologicznych deficytów oraz
problemów z zachowaniem, nauk¹ i innych psychiatrycz-
nych zaburzeñ. Zaburzenia funkcji poznawczych u pacjen-
tów z TSC stwierdzano znacz¹co czê�ciej u osób z obu-
stronnymi guzami korowymi i wczesnym pocz¹tkiem
napadów padaczkowych (przed 6 r.¿.) w badaniach przepro-
wadzonych przez Zaroff [14]. U 57% pacjentów badanych
przez Winterkorn (grupa liczy³a 107 chorych) stwierdzono
normê intelektualn¹. Zaburzenia funkcji poznawczych ko-
relowa³y z opornymi na leczenie napadami padaczkowymi
i mutacjami TCS2 [15]. Harrison w swojej pracy stwier-
dzi³, i¿ osoby chore na TSC z prawid³owym ilorazem in-
teligencji przejawiaj¹ sk³onno�æ do specyficznych poznaw-
czych deficytów [16]. Raznahan i wsp. opisuj¹ zaburze-
nia psychiczne u 40% badanych osób z TSC. Najczê�ciej
by³y to zaburzenia afektywne 30%, g³ównie epizod depre-
syjny, uzale¿nienie od alkoholu 6,7%, zaburzenia lêkowe
5%, tiki 3,3% [17].

Badaniem okulistycznym mo¿na wykryæ guzki siatków-
ki (astrocytarne hamartomata). Jest to obraz patognomiczny
dla TS. Inne zmiany to bezbarwne plamki têczówki [18, 19].

Guzy wykrywane w nerkach to angiomyolipoma. S¹ to
guzy ³agodne, daj¹ce dolegliwo�ci bólowe w okolicy lêd�-
wiowej, krwiomocz, nadci�nienie têtnicze, niewydolno�æ
nerek. Inne zmiany � to torbiele i torbielowato�æ nerek, rak
jasnokomórkowy nerki [5, 20].

U chorych wystêpuj¹ te¿ ³agodne guzy serca rhabdo-
myoma. Najczê�ciej nie daj¹ ¿adnych objawów, ale mog¹
powodowaæ zwê¿enie uj�æ naczyniowych, zaburzenia ryt-
mu lub przewodzenia [7].

P³uca równie¿ mog¹ byæ zmienione chorobowo. Wystê-
puj¹ podop³ucnowe torbiele (lymphagiomatosis), wysiêki
op³ucnowe z obecno�ci¹ ch³onki, samoistna odma op³uc-
nowa [8, 21].

Guzy w¹troby, �ledziony, trzustki to: adenoma, leiomy-
oma, angioma [8].

Uk³ad kostny: torbiele kostne ko�ci krótkich r¹k i stóp,
zgrubienia korowe i okostnowe w �ródrêczu, �ródstopiu,
podudziach [22].

W 1998 roku podczas Miêdzynarodowej Konferencji
zorganizowanej przez Narodowe Towarzystwo Stwardnie-
nia Guzowatego w USA ustalono kryteria rozpoznawania
choroby Bourneville�a [23].

Kryteria du¿e:
1. Naczyniakow³ókniaki skóry twarzy lub p³aski w³ók-

niak na czole.
2. W³ókniaki wa³ów paznokciowych, w³ókniaki oko³o-

paznokciowe.
3. Plamy odbarwieniowe (3 lub wiêcej).
4. Skóra szagrynowa (znamiê ³¹cznotkankowe).
5. Mnogie hamartomatyczne guzki siatkówki.
6. Guz kory mózgu.
7. Guzki podwy�ció³kowe mózgu.
8. Podwy�ció³kowy gwia�dziak olbrzymiokomórkowy.
9. Guzy serca pojedyncze lub mnogie.

10. Torbiele podop³ucnowe.
11. Guzy nerek (angiomyolipoma).

Kryteria ma³e:
1. Mnogie, drobne ubytki w szkliwie zêbów.
2. Hamartomatyczne polipy odbytu.
3. Torbiele kostne.
4. Promieniste pasma w istocie bia³ej mózgu.
5. W³ókniaki dzi¹se³.
6. Pozanerkowe guzy hamartomatyczne.
7. Plamy achromatyczne siatkówki.
8. Zmiany skórne typu �confetti�
9. Mnogie torbiele nerek.

Pewne rozpoznanie mo¿na ustaliæ, gdy spe³nione zo-
stan¹ 2 du¿e kryteria lub 1 du¿e i 2 ma³e. Rozpoznanie jest
prawdopodobne, gdy spe³nione jest 1 du¿e kryterium
i 1 ma³e, a mo¿liwe � gdy spe³nione s¹: 1 du¿e lub 2 i wiê-
cej ma³ych [23].

Wachlarz niezbêdnych badañ diagnostycznych w przy-
padku podejrzenia TSC jest bardzo szeroki. Nale¿¹ do
nich: USG jamy brzusznej, nerek, w szczególnych przy-
padkach CT, w w¹tpliwych RM, RTG p³uc, EKG, ECHO
serca, badanie okulistyczne, badanie dna oka, EEG, CT, MR
OUN, RTG uk³adu kostnego, testy psychologiczne, neuro-
psychologiczne.

Chorobê nale¿y ró¿nicowaæ z innymi schorzeniami gru-
py fakomatoz. Nerwiakow³ókniakowato�æ (choroba Re-
cklinghausena) te¿ cechuje siê mnogo�ci¹ i ró¿norodno�ci¹
objawów. Na skórze wystêpuj¹ plamy kawowo-mleczne,
obecne s¹ nerwiakow³ókniaki na tu³owiu, g³owie, twarzy,
koñczynach, guzki Lischa w têczówce oka, guzy OUN:
glejaki nerwów wzrokowych, gwia�dziaki, nerwiaki nerwu
VIII, oponiaki. W naczyniakowato�ci twarzowo-mózgowej
(choroba Sturge-Webera) podstawowymi objawami s¹: na-
czyniakowato�æ twarzy, naczyniakowato�æ opon miêkkich,
zwapnienia kory mózgu. W naczyniakowato�ci siatków-
kowo-mó¿d¿kowej (choroba von Hippel-Lindaua) naj-
czê�ciej wystêpuj¹ naczyniak p³odowy mó¿d¿ku i siatków-
ki oraz ró¿ne zmiany narz¹dowe: torbiele nerek, trzustki,
w¹troby, rak jasnokomórkowy nerki, guz chromoch³onny
nadnerczy [11, 24].

Stosuje siê leczenie objawowe, w zale¿no�ci od umiejs-
cowienia zmian oraz obrazu klinicznego. Chirurgiczne � w
przypadku zmian skórnych, narz¹dowych, OUN. Niezbêd-
na jest opieka psychologiczna oraz farmakoterapia w przy-
padku napadów padaczkowych, zaburzeñ psychicznych.
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OPIS PRZYPADKU

Okoliczno�ci przyjêcia. 53-letnia kobieta zosta³a przyjêta
do oddzia³u psychiatrycznego na podstawie skierowania
z prywatnego gabinetu lekarskiego. Pozostawa³a pod opiek¹
psychiatry od 2,5 roku. Lekarz prowadz¹cy rozpozna³ zabu-
rzenia depresyjne z my�lami i planami suicydalnymi, zabu-
rzenia osobowo�ci, stan po operacji guza nerki, nadci�nienie.
W opisie znajdowa³y siê dodatkowe informacje, i¿ pierwszy
epizod depresyjny mia³ miejsce 3 lata wcze�niej.

Przywieziona do szpitala przez brata. Niestarannie ubra-
na, zaniedbana. W obni¿onym nastroju, afektywnie dosto-
sowana, w dobrym kontakcie werbalnym, wielomówna, za-
przecza³a my�lom i tendencjom samobójczym. W badaniu
przedmiotowym stwierdzono kilkudniow¹, zabli�nion¹ ranê
ciêt¹ skóry szyi o poszarpanych brzegach oraz rany nadgarst-
ków. Pacjentka utyka³a na lew¹ koñczynê doln¹. Stopa i pod-
udzie by³o obrzêkniête, bolesne z ograniczon¹ ruchomo�ci¹.
Ujawni³a, ¿e kilka dni wcze�niej ¿yletk¹ dokona³a g³êbokich
naciêæ szyi w celach samobójczych, okaleczy³a te¿ nad-
garstki. Dwa dni pó�niej przewróci³a siê doznaj¹c urazu
koñczyny dolnej. Mimo ¿e nie mog³a chodziæ, nie wzywa³a
pomocy. Po interwencji brata zgodzi³a siê na hospitalizacjê
psychiatryczn¹. W szpitalu wykonano badanie RTG, stwier-
dzono z³amanie kostki podudzia, koñczynê zaopatrzono opa-
trunkiem gipsowym. W badaniu fizykalnym stwierdzono po-
nadto: na twarzy br¹zowo-czerwone wykwity grudkowe na
nosie, przy�rodkowych czê�ciach policzków, fa³dach noso-
wo-wargowych; w³ókniaki wa³ów paznokciowych r¹k i stóp.

Wywiad od pacjentki ujawni³, ¿e urodzi³a siê w rodzinie
pe³nej, wychowywana by³a przez rodziców i dziadków, ma
m³odszego brata. Babcia ze strony ojca mia³a rozpoznanego
czerniaka skóry. Siostra ojca mia³a liczne zmiany guzowate
na skórze ca³ego cia³a oraz guza macicy. Wywiad oko³opo-
rodowy i wczesnodzieciêcy by³ prawid³owy. Nie sprawia³a
k³opotów wychowawczych, by³a zdoln¹ uczennic¹. Ukoñ-
czy³a studia wy¿sze, pracowa³a na wa¿nych kierowniczych
stanowiskach. Rozwiedziona od kilku lat, ma doros³ego
syna. By³a osob¹ towarzysk¹, mia³a du¿e grono znajomych.
Aktywna, przedsiêbiorcza, kreatywna. Przywi¹zywa³a du¿¹
wagê do swojego wizerunku, zawsze elegancka, zadbana.
W 6 r.¿. mia³a na�wietlan¹ twarz radem z powodu naczy-
niaka fa³du nosowo-wargowego. W 16 r.¿. w oddziale chi-
rurgii plastycznej rozpoznano znamiê Pringle�a, wykonano
zabieg dermabrazji. Po zabiegu zmiany skórne pojawia³y
siê ponownie. Korzysta³a z ró¿nych zabiegów kosmetycz-
nych, dermatologicznych. W nastêpnych okresach swojego
¿ycia nie wi¹za³a wystêpowania ró¿nych dolegliwo�ci
z chorob¹ Pringle�a, nie informowa³a o tym lekarzy.

Problemy zdrowotne zaczê³y siê w wieku 48 lat. Kilka
razy zemdla³a, dwukrotnie straci³a przytomno�æ, raz bez-
wiednie odda³a mocz. By³a os³abiona, zaczê³a mieæ k³opoty
z elementarnymi sprawami w pracy (np. segregowanie
dokumentów), k³opoty z pisaniem o typie dysgrafii. Uwa-
¿a³a, ¿e s¹ to objawy przeci¹¿enia prac¹, zmêczenia. Po
kilku miesi¹cach stwierdzono u pacjentki nadci�nienie têt-
nicze. Z tym schorzeniem wi¹zano wystêpowanie zaburzeñ
�wiadomo�ci. Wykonano USG naczyñ mózgowych, CT
g³owy. Badania nie wykaza³y ¿adnej patologii. Poniewa¿
leczenie objawowe nadci�nienia têtniczego nie by³o sku-
teczne zaczêto szukaæ przyczyny choroby. Wykryto guza
nerki, operowana, badaniem histopatologicznym stwierdzo-

no angiolipoma nerki. Nastêpnie pacjentka by³a kilka razy
hospitalizowana w oddzia³ach internistycznych, sk¹d wy-
pisywano j¹ z rozpoznaniami objawowymi.

Psychicznie zmieni³a siê 3 lata przed przyjêciem do szpi-
tala psychiatrycznego. Smutna, przygnêbiona, p³aka³a bez
powodu, niewydolna w zakresie codziennych obowi¹zków,
nie sypia³a w nocy. Przez kilka miesiêcy korzysta³a z po-
mocy psychiatrycznej i psychoterapeutycznej. Przyjmowa³a
mirtazapinê, wenlafaksynê. Poprawa nast¹pi³a po doksepi-
nie. Wróci³a do pracy, znowu by³a aktywna, twórcza. Jedno-
cze�nie nast¹pi³a zmiana zainteresowañ pacjentki. Po raz
pierwszy w ¿yciu zaczê³a pisaæ wiersze, zajê³a siê kolekcjo-
nowaniem antyków. Kupowa³a obrazy, meble, tkaniny, wy-
roby rzemie�lnicze. Oddawa³a siê tej nowej pasji w sposób
niekontrolowany, zad³u¿aj¹c siê, zaci¹gajac kredyty. Nabyte
przedmioty gromadzi³a w domu, u rodziny, znajomych. Po-
nowne pogorszenie stanu psychicznego rok przed przyjêciem
do szpitala. Nie by³a w stanie wywi¹zywaæ siê z obowi¹z-
ków zawodowych, zaniedbywa³a siebie, dom. Z powodu
depresji przez 9 miesiêcy korzysta³a ze zwolnienia lekar-
skiego, nastêpnie zasi³ku rehabilitacyjnego. Przyjmowa³a
leki przeciwdepresyjne niesystematycznie, nadu¿ywa³a le-
ków uspokajaj¹cych, nasennych. Zaczê³a dokonywaæ samo-
okaleczeñ, drapa³a skórê a¿ do powstania ran (�to by³o znê-
canie siê nad sob¹, byæ mo¿e chêæ zwrócenia na siebie
uwagi�). Czu³a siê samotna, opuszczona przez rodzinê.
Mia³a ¿al do najbli¿szych, ¿e siê ni¹ nie interesuj¹, nie po-
magaj¹. Tydzieñ przed przyjêciem do szpitala w celach sa-
mobójczych ¿yletk¹ dokona³a g³êbokich naciêæ szyi (�da³am
sobie spokój, bo kolejne drapanie nie dawa³o krwotoku,
dziwi³am siê, ¿e taka gruba jest tkanka t³uszczowa�). Oka-
leczy³a te¿ nadgarski dokonuj¹c powierzchownych zranieñ.

Z wywiadu od rodziny wynika³o, i¿ pacjentka od oko³o
3 lat jest chwiejna emocjonalnie, zmienna w nastroju, im-
pulsywna. Izoluje siê, unika kontaktu z najbli¿szymi, wy³¹-
cza telefon maj¹c jednocze�nie pretensje o brak opieki.

W oddziale pacjentka z ³atwo�ci¹ nawi¹zywa³a kontakt
z innymi osobami, ale trzyma³a siê z dala od pacjentek. Sku-
pia³a na sobie uwagê otoczenia poprzez dramatyzowanie,
teatralne zachowania. Przyjmowa³a postawê wielko�ciow¹.
By³a wielomówna, lepka tematycznie, chwiejna emocjonal-
nie, dra¿liwa, dygresyjna. Ujawnia³a nieufno�æ i podejrzli-
wo�æ w stosunku do rodziny, bez cech urojeñ. Mia³a ¿al do
rodziny o brak zainteresowania, wsparcia. Napêd psychoru-
chowy by³ wyrównany. Zg³asza³a poczucie mniejszej spraw-
no�ci intelektualnej. Obserwowano dyskretne zaburzenia
pamiêci, upo�ledzenie zdolno�ci przypominania. Krytycyzm
w ocenie stanu zdrowia, sytuacji ¿yciowej by³ ograniczony.

Badania diagnostyczne. EEG: zapis bez zmian napado-
wych i ogniskowych. Tomografia komputerowa g³owy przed
i po podaniu �rodka cieniuj¹cego: bez zmian. Rezonans
magnetyczny g³owy: w obrêbie kory obu pó³kul mózgu
widoczne rozsiane ogniska zmienionego sygna³u tkanki ner-
wowej po³o¿one w p³acie czo³owym i ciemieniowym prawej
pó³kuli i mniejsze w p³acie ciemieniowym i skroniowym le-
wej pó³kuli mózgu odpowiadaj¹ce guzom typu hamartoma.
Ogniska dysplastycznie zmienionej tkanki nerwowej obecne
podkorowo w istocie bia³ej styku czo³owo-ciemieniowego
lewej pó³kuli mózgu i w p³acie ciemieniowym pó³kuli móz-
gu prawej. Wnioski z badana psychologicznego (z wy-
korzystaniem: skali Wechslera, testów: Bentona, Graham-
Kendall, MMPI w polskiej adaptacji Matkowskiego oraz



164 Sylwia Mi³oñska, Ewa Murak-Kozanecka

testu piramid barwnych: (1) ogólna sprawno�æ intelektual-
na na poziomie przeciêtnym, obni¿ona przez zaburzenia pa-
miêci �wie¿ej s³uchowej, my�lenia analitycznego, analizy
i syntezy przestrzennej; (2) wystêpowanie patologicznych
zmian w obrêbie OUN, (3) osobowo�æ o cechach histrio-
nicznych, ukszta³towana na pod³o¿u niepe³nowarto�ciowe-
go uk³adu nerwowego, (4) dekompensacja spowodowana
przez sytuacjê trudn¹ przekraczaj¹c¹ mo¿liwo�ci adapta-
cyjne pacjentki.

Rozpoznano: stwardnienie guzowate (choroba Bourne-
ville�a-Pringle�a, organiczne zaburzenia osobowo�ci i na-
stroju. Przemawia³o za tym spe³nienie pewnych kryteriów
rozpoznania (kryteria du¿e: guzy kory mózgu-HAMARTO-
MA, naczyniakow³ókniaki skóry twarzy, w³ókniaki wa³ów
paznokciowych, guz nerki). Zmiany o typie hamartoma
wykryte w badaniu MR g³owy oraz wieloletnie, nieuregulo-
wane ci�nienie têtnicze spowodowa³y ujawnienie siê kli-
niczne pod postaci¹ napadów padaczkowych (utraty przy-
tomno�ci z bezwiednym oddawaniem moczu), organicznych
zaburzeñ osobowo�ci, obni¿enia sprawno�ci intelektualnej.
Z tego powodu pacjentka gorzej funkcjonowa³a w pracy,
pogorszy³y siê jej stosunki z rodzin¹. Brak wgl¹du w sytu-
acjê zdrowotn¹, trudno�ci w pracy i ¿yciu osobistym prze-
kroczy³y mo¿liwo�ci adaptacyjne pacjentki, co skutkowa³o
zaburzeniami nastroju i niekontrolowanymi zachowaniami
autoagresywnymi.

Zastosowano leczenie: kwas walproinowy 1000 mg/die,
nicergolina 30 mg/die, hydroksyzyna 25 mg na noc. Zosta³a
wypisana po 2 tygodniach, w stanie poprawy, w wyrówna-
nym nastroju, bez my�li i tendencji suicydalnych.

KOMENTARZ

Rozpoznanie nie nastrêczy³o trudno�ci, dziêki zebraniu
dok³adnego wywiadu zarówno od pacjentki, jak i od rodzi-
ny, zapoznaniu siê z ca³o�ci¹ dotychczasowej dokumentacji
lekarskiej i uzupe³nieniu diagnostyki.

Choroba Bourneville�a-Pringle�a jest jednostk¹ choro-
bow¹ wystêpuj¹c¹ sporadycznie, ale bardzo interesuj¹c¹
z uwagi na z³o¿ony obraz kliniczny. Wymaga interdyscypli-
narnego podej�cia do pacjenta, zaanga¿owania ró¿nych
specjalistów. Konieczne s¹ okresowe badania narz¹dów,
uk³adów. Niezbêdna jest kontrola cz³onków rodzin oraz ob-
jêcie opiek¹ psychologiczn¹ pacjentów, którzy mog¹ oba-
wiaæ siê wyników kolejnych badañ i odczuwaæ lêk przed
przysz³o�ci¹.

W opisanym przypadku rozpoznanie choroby mo¿na by³o
postawiæ wcze�niej, gdyby dok³adnie zebrano wywiad od
pacjentki, spróbowano po³¹czyæ kolejno pojawiaj¹ce siê ob-
jawy chorobowe w ca³o�æ. Nie jest jasne, dlaczego pacjentka
nie informowa³a lekarzy o rozpoznanej w dzieciñstwie cho-
robie Pringle�a. Nie wiadomo czy ona i jej rodzice zostali
w odpowiedni sposób poinformowani o charakterze choro-
by, jej powik³aniach, czy zdawali sobie sprawê , ¿e mo¿e
dawaæ objawy po tylu latach. Byæ mo¿e jednak zadzia³a³
mechanizm zaprzeczenia powa¿nej chorobie o dziedzicz-
nym charakterze.
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