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OD REDAKCUJI

»Nauka”

Nauczali mnie mnéstwa madrosci,
Logarytmadw, wzoréw formutek,

Z kwadracikow, trojkacikow i kotek
Nauczali mnie — nieskorczonosci.

Rozprawiali o cudach przyrody,
Poznawatem rézne tajemnice:

W jednym szkietku — zycie w kropli wody,
W drugim zas — kanaty na ksiezycu.

Mam tej wiedzy zapas nieskoriczony:
2(pi)r, H2SO4,

Jabtka, lampy Crookesy, Newtony,
Azot, woddr, zmiany atmosfery...

Wiem o kuli napetnionej lodem,

O bursztynie, gdy sie go pociera,
Wiem, ze cialo zanurzone w wodzie
Tracityle, ile ... et cethera.

Ach, wiem jeszcze, ze na drugiej potkuli
Storice sSwieci, gdy u nas jest ciemno.
Rézne rzeczy do gtowy mi wkuli,
Tumanili nauka daremna.

Julian Tuwim

Pierwszy wrzesnia tuz, tuz! Po dtugich, cieptych wakacjach powrét do szkolnej rze-
czywistosci. Mamy nadzieje, ze wszystkim udato sie wypoczaé, nabrac siti zapatu na
nowy rok szkolny. Przed Wami caty rok pracy, nowych wyzwan i intensywnej nauki.

Wszystkim Uczniom zyczymy, aby ten rok szkolny spetnit Wasze oczekiwania,
a zdobyta wiedza umozliwiata w przysztosci osiagga¢ kolejne stopnie edukacji. Zy-
czymy rowniez, aby nadchodzace miesigce niosty z soba wiele radosci i zadowolenia
z rozwoju wiasnych uzdolnien.

Wierzymy, ze czas spedzony w szkole przyniesie Wam nowe doswiadczenia
i wiedze, ktoéra zaprocentuje w przysziosci. Zyczymy wszystkim uczniom wielu
sukcesow, duzo entuzjazmu i zadowolenia. Niech ten rok przyniesie wspomnienia,
ktére pozostang z Wami na zawsze.
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Boze,

uzycz mi pogody ducha,

abym pogodzit sie z tym,

czego nie moge zmienic,

odwagi,
abym zmieniat to, co moge,
i mqgdrosci,
bym odrézniat jedno

od drugiego.
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Standardy opieki w terapii
specyficznej dla danego
wariantu CFTR
(w tym modulatorow)
dla os6b z mukowiscydoza

Czesc 4
Kto kwalifikuje sie do terapii
specyficznej dla danego wariantu?

Kevin W Southern, Karen Robinson, Alan Smyth and lan
Sinha

Pojawiajace sie terapie modulatorami CFTR dla pacjen-
tow z mukowiscydoza zostaty dopuszczone dla okreslonych
wariantéw genu CFTR, w oparciu o dane z badan klinicz-
nych i testow in vitro. To podejscie do licencjonowania
skoncentrowane na wariancie moze nadmiernie upraszczac
ztozona sytuacje, poniewaz wiele wariantéw powoduja-
cych mukowiscydoze nie jest tatwo scharakteryzowad,
a ich reakcja na terapie VST moze by¢ nieprzewidywalna.
Doprowadzito to do powstania koncepcii »,theratypingu’,
aby nakresli¢ indywidualng odpowiedz kliniczna na VST,
niezaleznie od wariantu CFTR. Takie podejscie oferuje
opcje terapeutyczne dla pacjentéw z mukowiscydoza
z rzadkimi wariantami [31] (patrz sekcja 11). Dowody na
stosowanie VST u dzieci w wieku przedszkolnym zostaty
omoéwione w sekcji 4.

Pierwszym licencjonowanym VST byt ,potencjator” iva-
caftor w 2012 roku, poczatkowo dla pacjentéw z mukowi-
scydoza z co najmniej jednym wariantem c.1652G>A (star-
sza nazwa: G551D). Podstawa dowodowa dla stosowania
tej terapii w przypadku pacjentéw z mukowiscydoza
w wieku powyzej 6 lat jest solidna, z dobrym profilem
bezpieczenstwa [32]. Ivacaftor jest obecnie dopuszczony
do stosowania u niemowlat z mukowiscydoza w wieku 4
miesiecy i starszych (patrz szczegdty w sekcji 4). G551D
jest wariantem klasy III lub ,bramkujgcym” wariantem,
w ktorym biatko CFTR jest prawidtowo zlokalizowane
w blonie komoérkowej, ale nie funkcjonuje. Ivacaftor usuwa
defekt bramkowania, umozliwiajac transport soli. Ivacaftor
zostat nastepnie zatwierdzony dla innych, mniej powszech-
nych wariantéw z podobna molekularng patobiologiczna

charakterystyka oparta na dowodach laboratoryjnych
in vitro lub z danych badan klinicznych in vivo (Tabela
uzupetniajaca 4).

Najczestszym wariantem powodujacym mukowiscydo-
ze jest ¢.1521_1523delCTT (starsza nazwa: F508del) [33].
Pierwsza terapig VST, ktoéra uzyskat licencje na ten wariant,
byto potaczenie lumacaftoru (poczatkowo okreslanego jako
korektor) i ivacaftoru. Istniejg solidne dowody na to, ze
leczenie lumacaftor-ivacaftor skutkuje poprawa funkcji od-
dechowej u pacjentéw z mukowiscydoza z dwoma warian-
tami F508del, aczkolwiek z mniejszym poziomem poprawy
niz zaobserwowano w przypadku leczenia ivacaftorem
wsrod pacjentéw z wariantem G551D [33]. Lumacaftor-iva-
caftor ma rozsadny profil bezpieczenstwa, ale jest zwiazany
z przejsciowymi objawami oddechowymi i niewielkim, ale
klinicznie istotnym wzrostem ci$nienia krwi u dorostych.
Inna podwdjna terapia, tezacaftor-ivacaftor, ma podobna
skutecznos¢, ale lepszy profil bezpieczenstwa [33]. Obie
podwoéjne terapie zostaty licencjonowane dla pacjentéw
z dwoma wariantami F508del. Tezacaftor-ivacaftor zostat
od tego czasu zatwierdzony dla niektérych kombinaciji
F508del i innego wariantu (Tabela uzupetniajaca 4).

Dodanie elexacaftor do tezacaftor-ivacaftor spowo-
dowato dalsza poprawe wynikéw klinicznych wsréd pa-
cjentéw z mukowiscydoza z dwoma wariantami F508del
juz ustalonymi na podwojnej terapii, jak rowniez wsrod
pacjentéw z jednym wariantem F508del, ktorzy nie otrzy-
mywali modulatoréw [34—-36]. Wplyw na pacjentéw z mu-
kowiscydozg nieleczonych modulatorem byt szczegolnie
zauwazalny, z szybka poprawa wszystkich mierzonych
wynikéw, w tym specyficznej dla tej choroby miary jakosci
zycia. Elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor, czesto nazywany
potréjna terapia, jest zwiazany z rozsadnym profilem bez-
pieczenistwa, a w poczatkowym badaniu nie odnotowano

wzrostu ci$nienia krwi [33]. Kolejne badania elexacaftor-



-tezacaftor-ivacaftor u 6—11-latkéw potwierdzity profil bez-
pieczenstwa zgtaszany u dorostych i dostarczyty dowodow
skutecznosci, co doprowadzito do rozszerzenia licencji na
te grupe wiekowa [37].

Ryc. 1.

Czesto zadawanym pytaniem jest, czy mozna przenosi¢
pacjentow otrzymujacych skuteczna monoterapie lub tera-
pie podwoéjna na potrdjna terapie? Badania wsréd dorostych
pacjentoéw z mukowiscydozg z wariantem F508del i innym
wariantem reagujgcym na sam ivacaftor lub tezacaftor-
-ivacaftor wykazato znaczna dalsza poprawe wynikéw po
rozpoczeciu potrojnej terapii [36, 38]. Potwierdza to teze, ze
wszyscy pacjenci z mukowiscydoza, w wieku 6 lat i starsi,
ktorzy maja jeden lub dwa warianty F508del, powinni mie¢
dostep do codziennej terapii elexacaftor-tezacaftor-ivaca-
ftor (Stwierdzenie 4, tabela 2).

Pacjenci z mukowiscydozg z wariantami genu CFTR in-
nymi niz F508del powinni by¢ rozwazeni pod katem terapii
modulatorowej, jesli dane z badan in vitro lub klinicznych
potwierdzaja potencjalna reakcje na ktérakolwiek z opcii le-
czenia: mono (ivacaftor), podwoéjna (tezacaftor-ivacaftor lub
lumacaftor- ivacaftor) lub potréjna terapie modulatorowa
(elexacaftor-tezacaftor- ivacaftor) (Oswiadczenie 5, Tabela
2) (Tabela uzupetniajaca 4). Kilka wariantéw genu CFTR nie
reaguje na obecnie dostepna terapie modulatorowa (patrz
sekcja 11) i nie ma obecnie zatwierdzonej skutecznej terapii
VST dla pacjentow z przedwczesnym wariantem kodondw
skrécenia (np. nonsens) lub z innymi rozlegtymi delecjami
lub duplikacjami [39].

Terapia modulatorowa u dzieci
z mukowiscydoza w wieku
przedszkolnym

Isabelle Sermet, Jane C Davies and Silvia Gartner

Terapie modulatorami CFTR, w szczegdlnosci ivacaftor
i elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor, znaczaco wptynely na
przebieg mukowiscydozy u starszych dzieci i prawdopo-
dobnie poprawia ich szanse na przezycie. Wiekszos¢ nie-
mowlat i matych dzieci z mukowiscydozg nadal oczekuje
na badania potwierdzajace zakwalifikowanie sie do tych te-
rapii. W Europie ivacaftor jest dopuszczony do stosowania
u dzieci z mukowiscydozg w wieku 4 miesiecy i starszych,
z co najmniej jednym z 10 wariantéw CFTR (Oswiadczenie
6, tabela 2) (tabela uzupetniajaca 4). Lumacaftor-ivacaftor
jest dopuszczony do stosowania u dzieci w wieku 2-5 lat,
ktére sg homozygotycznymi nosicielami F508del (Tabela
uzupetniajaca 4).

Ivacaftor doprowadzit do znacznej poprawy stezenia
chlorkéw w pocie, wzrostu, a w niektérych przypadkach
biomarkerow funkciji trzustki (zwiekszona elastaza w kale-
1, zmniejszone stezenie trypsynogenu w osoczu) w bada-
niach klinicznych u dzieci w wieku przedszkolnym [40-42].
Poprawa ta nastapita w ciggu kilku tygodni i utrzymywata
sie przez ponad 2 lata w badaniach prowadzonych metoda
otwartej proby [43]. Pomiar funkcji oddechowej oparty na
wielokrotnym wyptukiwaniu oddechu réwniez wykazat
znaczna poprawe wskaznika klirensu ptucnego (LCI) [44].
Jest to obiecujacy wynik, poniewaz podwyzszony LCI,
ktéry mierzy stopien niehomogenicznosci wentylacji ptuc,
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Ryc. 1. Funkcjonalna klasyfikacja wariantow genu CFTR
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jest wskaznikiem progresji choroby drég oddechowych
pacjentéw z mukowiscydoza w pdzniejszym okresie zycia
[45, 46]. Trwajace otwarte badanie ocenia obecnie bezpie-
czenstwo, farmakokinetyke i farmakodynamike ivacaftoru
u niemowlat z mukowiscydozg w wieku <4 miesiecy (clini-
caltri-als.gov NCT02 725 567).

Lumacaftor-ivacaftor doprowadzit rowniez do lepszego
wzrostu i zmniejszenia stezenia chlorku w pocie u dzieci
w wieku 2-5 lat (Os$wiadczenie 7, Tabela 2). Efekty leczenia
byty mniejsze niz te obserwowane w przypadku ivacaftoru,
ale utrzymywaty sie przez dtugi czas [47, 48]. Nie odnoto-
wano znaczacej poprawy we wskaznikach LCI [47].

Obie terapie sa opracowane dla mtodszych dzieci w posta-
ci granulek, sa dobrze tolerowane i maja profile farmakokine-
tyczne podobne do tych jak u starszych dzieci. U niektorych
niemowlat zgtaszano umiarkowany wzrost aktywnosSci
aminotransferazy alaninowej, ktory nie zwiekszat sie wraz
z dtuzszym czasem trwania leczenia [40—43, 47—49]. Prze-
mawia to za czestszymi badaniami czynnosci watroby na
wczesnym etapie leczenia. W badaniach przedklinicznych
wykazano za¢me u miodych szczurdw, a u pacjentéw pe-
diatrycznych przyjmujacych ivacaftor zgtaszano przypadki
wrodzonego zmetnienia soczewki. Chociaz czasami wyste-
powaty inne czynniki ryzyka, nie mozna wykluczy¢ moz-
liwego zwiazku przyczynowego. W zwiazku z tym u dzieci
z mukowiscydoza leczonych terapiami zawierajacymi ivaca-
ftor zaleca sie przeprowadzenie podstawowych i kontrolnych
badan okulistycznych (Oswiadczenie 8, Tabela 2).

Elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor znajduje sie w trzeciej
fazie prob dla dzieci z mukowiscydoza w wieku 2-5 lat,
a wyniki spodziewane sa pod koniec 2022 r. (clinicaltrials.
gov NCT04 537 793).

Podsumowujac, wyniki dotyczace mtodszych dzieci
w duzej mierze odzwierciedlaja te pochodzace ze starszych
populaciji, chociaz bardziej ograniczona choroba bazo-
wa oznacza trudniejszy pomiar skutecznosci. Progresja
choroby narzadowej u niemowlat z mukowiscydozg jest
w duzej mierze nieodwracalna, co podkresla potrzebe jak
najwczesniejszego rozpoczecia leczenia terapia VST. Nie
wiadomo jeszcze czy zastosowanie terapii u niemowlat
moze zapobiec réznym aspektom mukowiscydozy, takim
jak strukturalna choroba ptuc, przewlekte zakazenie,
choroba watroby i drog zétciowych, dysfunkcja trzustki/
jelit i nietolerancja glukozy [50]. Do tej pory wykazano to
jedynie w modelu zwierzecym [51].

Celem powinno by¢ okreslenie bezpieczenistwa i sku-
tecznosci wczesnej inicjacji, aby moc rozpoczac¢ terapig
VST po badaniach przesiewowych noworodkéw, w celu
potencjalnego znacznego spowolnienia rozwoju choroby.

Monitorowanie wdrazania

i prowadzenia terapii specyficznej
dla danego wariantu (modulatory
CFTR)

Gary J Connet, Amanda Bevan, Edwin Brokaar

Przed rozpoczeciem terapii modulatorem CFTR rodziny
i osoby z mukowiscydoza powinny oméwic¢ z zespotem
ds. mukowiscydozy powody, dla ktérych rozwazane jest
leczenie. Nalezy réwniez omoéwi¢ i wesprze¢ pisemnymi
informacjami, kiedy i jak przyjmowac leki (Stwierdzenie 9,
tabela 2). W ramach rutynowej i corocznej kontroli powinny
istnie¢ mozliwosci rozwigzania wszelkich pojawiajacych
sie obaw lub watpliwosci dotyczacych stosowania lekow.
Przed rozpoczeciem leczenia nalezy przeanalizowac historie
przyjmowanych lekéw i sprawdzi¢ potencjalne interakcje
miedzy poszczegdlnymi lekami (Stwierdzenie 10, Tabela 2),
atakze zapytac o stosowanie lekéw uzupetniajacych i alter-
natywnych. Na przykiad dziurawiec zwyczajny (Hypericum
perforatum) jest lekiem ziotowym stosowanym w stanach
lekowych i depresji oraz silnym induktorem CYP3A, ktoéry
moze obnizy¢ skutecznosé¢ modulatora. Leki, ktore hamuja
katabolizm lekéw za posrednictwem CYP3A (w tym niektore
regularnie stosowane w leczeniu mukowiscydozy, takie jak
azole przeciwgrzybicze i antybiotyki makrolidowe erytromy-
cyna i klarytromycyna) moga spowodowac znaczny wzrost
ekspozycji na modulator, a dawka modulatora powinna by¢
wtedy odpowiednio dostosowana pod pacjenta. Dostosowa-
nie dawki nalezy réwniez rozwazy¢ u pacjentéw z ciezka cho-
roba watroby zgodnie ze skalg Child-Pugh Score (wskaznik
prognostyczny w marskosci i kwalifikacji do przeszczepienia
watroby) w celu oceny prawidlowego zmniejszenia dawki.

Pomiary ci$nienia krwi i testy czynnosci watroby, oprécz
standardowej opieki, powinny by¢ wykonywane na poczat-
ku leczenia, nastepnie co 3 miesiace przez pierwszy rok
leczenia, a nastepnie co najmniej raz w roku (Stwierdzenie
11, tabela 2). Czestsze monitorowanie czynnosci watroby
nalezy rozwazy¢ u oséb z powazna choroba watroby.

Transaminitis (podwyzszony poziom enzymow watrobo-
wych) wystepuje u maksymalnie 25% pacjentéw leczonych
modulatorami CFTR. Podwyzszenia sa zwykle przej$ciowe
itagodne, ale w 2% do 5% przypadkow przekraczaja 3-krot-
nie gorng granice normy (ULN) [52]. Aktualne wytyczne
dotyczace przepisywania lekoéw sugeruja, ze przy pozio-
mach bilirubiny >2 x ULN z transaminazami >3 x ULN lub
jesli poziomy transaminaz >5 X% ULN, dawkowanie nalezy
przerwac¢ do czasu powrotu pozioméw do normy. Ryzyko
wznowienia leczenia w odniesieniu do dlugoterminowej
czynnosci watroby powinno by¢ oceniane indywidualnie
dla kazdego przypadku, a decyzja o wznowieniu leczenia



powinna by¢ podejmowana we wspotpracy z pacjentem
i jego rodzina, z uwzglednieniem obiektywnych miar
skutecznosci. Ostre zapalenie pecherzyka zétciowego jest
rzadkim mozliwym dziataniem niepozadanym leczenia
[53], prawdopodobnie ze wzgledu na wptyw zwiekszonego
przeptywu zoétci na kamienie i osad zétciowy.

Zgtaszano rowniez dziatania niepozadane ze strony
uktadu oddechowego, takie jak ucisk w klatce piersiowej
i dusznosci, szczegoélnie po wprowadzeniu leczenia Luma-
caftor-ivacaftor i u dorostych z powazniejsza choroba ptuc
[54]. Te dziatania niepozadane sa mniej problematyczne
w przypadku innych kombinacji modulatoréw, ale zaleca
sie rozpoczecie leczenia po optymalizacji innych aspektow
opieki, w tym rutynowego leczenia uktadu oddechowego.

Zwiekszone wydzielanie flegmy moze wystapi¢ wkrotce
po rozpoczeciu leczenia i pacjenci powinni zostac ostrze-
zeni o tym zjawisku. To przejsciowe zjawisko jest czasami
okreslane jako ,przeczyszczenie” i zostalo omoéwione w cze-
Sci dotyczacej oczyszczania drog oddechowych (Sekcja 6).

Inne dzialania niepozadane obejmuja objawy zotadko-
wo-jelitowe, bol gtowy i wysypke, ktére czesto sa przemi-
jajace lub ustepuja po zmniejszeniu dawki lub przerwaniu
leczenia. Wysypka moze wystepowac czesciej u osob
przyjmujacych hormonalne srodki antykoncepcyjne. Moze
rowniez wystapic¢ bol miesni (zapalenie miesni) i by¢ zwia-
zane z podwyzszonym poziomem kinazy kreatynowej (CK).
Nalezy rozwazy¢ monitorowanie, jesli pacjent przyjmuje
inne leki, takie jak statyny, ktore rowniez moga zwiekszac
poziom kinazy kreatynowej [55].

Rzadziej zgtaszane dziatania niepozadane obejmuja nie-
regularne miesiaczki, béle stawéw i bole zatok. Takie przy-
padki sa zwykle przejsciowe, ale niepokojace dla pacjentow.

Podczas gdy pomiary jakosci zycia sugeruja znaczna
poprawe samopoczucia u wiekszosci pacjentow otrzymu-
jacych terapie modulatorowa, zgtoszono réwniez przypadki
zwiazane ze zdrowiem psychicznym, neurokognitywnym
i neuropsychiatrycznym. Nalezy doktadnie rozwazy¢, czy
przypadki te maja podtoze farmakologiczne, czy wynikaja
ze zmian okoliczno$ci zyciowych w wyniku stosowania
modulatoréw (opisanych w sekcji 9).

Monitorowanie reakcji na terapie VST za pomoca
standardowych pomiaréw klinicznych moze dostarczy¢
informacji na temat schematéw dawkowania. Pomiar LCI
moze by¢ pomocny u oséb z mukowiscydoza o prawidto-
wej spirometrii (tj. z wymuszona objetoscia wydechowa
w ciagu jednej sekundy [FEV 1] powyzej 90% wartosci
przewidywanej) [56]. Powtérne badanie potu dostarcza
dowody na wptyw leczenia na aktywnos¢ CFTR, ale nie
pozwala przewidzie¢ wynikoéw klinicznych [57].

Utrzymanie skutecznosci dziatania modulatorow za-
lezy od utrzymania wysokiego poziomu przestrzegania

zalecen terapii. W ramach monitorowania przestrzegania
zalecen stuzby zajmujace sie mukowiscydoza powinny
rutynowo uzyskiwac¢ dostep do danych dotyczacych wy-
dawania lekow w aptekach (Stwierdzenie 12, Tabela 2).
Korzysci z odstawienia jednoczesnie stosowanych metod
leczenia, takich jak srodki mukoaktywne, jest obecnie
sprawdzane w wielu badaniach, w tym CF STORM (Eu-
draCT-2020-005864-77) i CF SIMPLIFY (identyfikator
Clinicaltrials.gov NCT04 378 153). Waznym jest monitoro-
wanie i wspieranie przestrzegania zalecen takich terapii,
gdy jest to klinicznie wskazane.

Podobnie jak w przypadku wszystkich nowych terapii,
bezpieczne leczenie modulatorami i rozpoznawanie rzad-
kich dziatan niepozadanych zalezy od odpowiedzialnych
praktykow klinicznych zapewniajacych regularna kontrole
i zgtaszajacych wszystkie potencjalne dziatania niepozada-
ne odpowiednim organom nadzorujacym leki.

Postepowanie w sprawie droznosci
drég oddechowych podczas
wprowadzania terapii VST

Lisa Morrison, Jenny Hauser, Naomi Hamilton

Wykazano, ze terapia VST zwieksza ilos¢ ptynu na po-
wierzchni dréog oddechowych, czestotliwo$é uderzen rze-
sek, transport sluzowo-rzeskowy i zmniejsza lepkosc¢ sluzu
[58]. Wazne jest, aby zespo6t opieki zdrowotnej doktadnie
przeanalizowat techniki udrozniania drég oddechowych
w celu okreslenia ich roli, skutecznosci i optymalnych
zalecen dla pacjentéw z mukowiscydoza ustalonych na
podstawie terapii VST (Stwierdzenie 13, tabela 2).

Niektore osoby doswiadczaja okresu “oczyszczania
z flegmy” po rozpoczeciu VST [59]. Zalecamy przeglad
optymalnych technik oczyszczania drég oddechowych
przed rozpoczeciem

Ryc. 2.

Niektore osoby doswiadczajg okresu “oczyszczania plwo-
ciny” po rozpoczeciu terapii VST [59]. Zalecamy przeglad
optymalnych technik udrozniania drég oddechowych
przed rozpoczeciem VST. Zespo6t opieki zdrowotnej i pa-
cjent moga rozwazy¢ wizyte lekarska lub pobyt w szpitalu
przed i w trakcie tej fazy oczyszczania, aby zapewnic
odpowiednie leczeniem objawéw. Po rozpoczeciu VST
u niektoérych pacjentow zgtaszano przejsciowe skutki
uboczne, w tym ucisk w klatce piersiowej, niezdolnos¢
do tolerowania zwiekszonej iloSci wydzieliny w drogach
oddechowych, poczatkowy spadek FEV 1, krwioplucie
lub obnizony poziom tlenu [54]. Moze to odzwierciedla¢
powazna chorobe i u tych os6b wymagane bedzie inten-
sywniejsze wsparcie fizjoterapeutyczne.
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Nie musze oczyszczacd sie
tak czesto. Kaszle mniej
i teraz mama nie moze mnie
znalez¢ w sklepie.

Nie bytam $wiadoma jak szybko
rozpocznie sig¢ oczyszczanie
po rozpoczeciu z Kaftiro.
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Nie miatem silnego kaszlu,
ani zadnej flegmy od rozpoczecia.

Ryc. 2. Komentarze pacjentéw z mukowiscydozg po rozpoczeciu terapii VST

Nie ma dowododw przemawiajacych za zaprzestaniem sto-
sowania fizjoterapii u pacjentéw z mukowiscydoza na terapii
VST. Jednakze pacjenci z mukowiscydoza regularnie odno-
towuja redukcje wydzieliny z drég oddechowych i poprawe
stanu uktadu oddechowego. Zindywidualizowane podejscie
do racjonalizacji terapii moze zatem zmniejszy¢ wzgledne
obciazenie zwigzane z opieka przy jednoczesnym utrzyma-
niu optymalnych wynikéw zdrowotnych. Powinno sie to
odbywa¢ we wspotpracy z pacjentem, jego fizjoterapeuta
i zespotem opieki zdrowotnej. Utrzymanie rutynowych
technik udrozniania drég oddechowych zapewni, ze pacjenci
beda nadal osiaga¢ optymalne korzysci z VST. Wazne jest,
aby pacjenci byli proaktywni w udroznianiu drég oddecho-
wych i pozostawali wrazliwi na swoje indywidualne objawy.
W niektorych przypadkach wtasciwe moze by¢ rozwazenie
alternatywnych podejs¢ do utrzymania zdrowia uktadu
oddechowego, w tym ¢wiczen fizycznych jako uzupetnienia
udrozniania drég oddechowych, szczegdlnie u oséb ze sta-
bilnym stanem uktadu oddechowego. Chociaz ¢wiczenia sg
waznym elementem dla wszystkich oséb z mukowiscydoza,
nie ma dowodéw na to, ze moga one zastapi¢ standardowe
techniki udrozniania drég oddechowych. Wymagane sg
dalsze badania kliniczne, aby odpowiedzie¢ na to czesto
zadawane pytanie, jednak terapia modulatorowa rzucita na
to zagadnienie ostrzejsza perspektywe.

Oprécz wptywu na ptuca, pacjenci leczeni terapia VST
odnotowali poprawe w zakresie objawéw przewlektego za-
palenia btony $luzowej nosa i zatok. Odnotowano poprawe
wygladu tomografii komputerowej (zwiazana z budowa
zatok) i lepsze wyniki zglaszane przez pacjentow, w szcze-
gbélnosci dotyczace niezytu nosa, wycieku z nosa, gestej
wydzieliny z nosa i poczucia zmeczenia [60, 61].

&O

%e inny $wiat dla mnie.
Po dwdch godzinach

i zauwazytam wiecej wydzieliny.

Przez dwa dni wykaszliwatem ciemna,
$mierdzaca flegme jakiej nigdy
nie miatem. Pézniej to ustagpito.

Zawsze chciatem wiedzieé¢
jak to jest normalnie oddychaé¢
i chyba teraz juz wiem.

Postepowanie w przypadku
nietolerancji glukozy po
wprowadzeniu terapii VST

Sarah Collins, Dilip Nazareth, Laurence Kessler

Wptyw modulatoréw CFTR na CFRD

Cukrzyca zwigzana z mukowiscydozg (CFRD) jest cze-
stym powiktaniem, wystepujacym u ponad 50% dorostych
chorych na mukowiscydoze [62]. CFRD wiaze sie z pogor-
szeniem wynikéw klinicznych, w tym szybszym pogorsze-
niem czynnosci ptuc i zwiekszong zachorowalnoscia [63].
Etiologia jest prawdopodobnie wieloczynnikowa, wtérna
do uszkodzenia trzustki, ktore skutkuje utratg i dysfunkcija
komorek alfa i beta, co objawia sie spadkiem wydzielania
insuliny w pierwszej fazie.

Wykazano, ze terapia modulatorami CFTR wptywa
na tolerancje glukozy. Ivacaftor ma znaczacy korzystny
wptyw na glikemie [64-67], a kombinacje ivacaftoru i lu-
macaftoru lub tezacaftoru réwniez wykazaty niewielkg
korzys¢ w zakresie tolerancji glukozy [68-71]. Wykazano,
ze kombinacja elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor poprawia
markery glikemii w ciggtym monitorowaniu glukozy (CGM)
u pacjentéw z mukowiscydoza z i bez znanego CFRD [72].
Dlatego wazne jest, aby monitorowac tolerancje glukozy
u pacjentéw z mukowiscydoza na terapii VST.

Badanie przesiewowe pod katem CFRD

Znaczenie wczesnych nieprawidtowosci zwigzanych
z glukoza u pacjentéw z mukowiscydoza pozostaja dysku-
syjne [73], jednak wykazano, ze spadek masy ciata i funkcji
ptuc poprzedza diagnoze CFRD [74]. Prospektywne 4-letnie



badanie wykazato, ze stopienn nietolerancji glukozy jest
silnym wyznacznikiem przysztego pogorszenia czynnosci
ptuc u oséb z mukowiscydoza[75], co uzasadnia wczesne
badania przesiewowe.

Wytyczne proponujg okreslenie zaburzen tolerancii glu-
kozy u os6b z mukowiscydoza na podstawie 2-godzinnego
poziomu glukozy we krwi po doustnym tescie tolerancji
glukozy (OGTT). Badanie to powinno by¢ wykonywane
co roku u oso6b dorostych. Od 10-ego roku zycia dzieci
z mukowiscydoza powinny by¢ corocznie poddawane
badaniom przesiewowym w kierunku zaburzen tolerancji
glukozy [76]. W kilku badaniach wykazano przydatnos¢
okreslenia 1-godzinnego (T 1) stezenia glukozy we krwi po
OGTT, co umozliwia wczes$niejsze wykrycie hiperglikemii
[77]. Hiperglikemia T 1 jest skorelowana z hiperglikemia
wykrywana za pomoca systemu ciagtego monitorowania
glikemii (CGM) [78].

Istnieje coraz wiecej dowoddéw na stosowanie CGM
w profilaktyce mukowiscydozy, a kilka badan wykazato
powigzania miedzy nieprawidtowosciami CGM a pogor-
szeniem stanu klinicznego [79, 80].

W erze terapii modulatorowej pozostaje do ustalenia,
czy OGTT jest najbardziej odpowiednim badaniem. Nalezy
zwrdci¢ uwage na testy oceniajace dynamiczng gospodarke
glukozy w okreslonym czasie.

Postepowanie w przypadku CFRD

Chociaz zaobserwowano zmiany w przetwarzaniu gluko-
zy podczas terapii modulatorami CFTR, wptyw na leczenie
CFRD nie zostat w petni ustalony. Poziom glukozy powinien
by¢ Scisle monitorowany, a leczenie modyfikowane w zalez-
nosci od potrzeb. Podobnie nalezy scisle kontrolowac stan
odzywienia [81], a w uzasadnionych przypadkach zaleca¢
odpowiednie modyfikacje diety (Stwierdzenie 14, tabela 2).
Wzrost przezywalnosci spowoduje, ze pacjenci z CFRD beda
mogli zy¢ dtuzej. Dlatego wazne jest Sciste monitorowanie
powiktan zwigzanych z cukrzyca, zwiaszcza w przypadku
choré6b mikronaczyniowych.

Kontrola i wsparcie w kwestii
zywienia podczas terapii VST

Jacqueline Lowdon, Elizabeth Owen, Dimitri DeClerq

Stan odzywienia i kontrola

Oproécz poprawy wynikéw oddechowych, badania
kliniczne wykazaty znaczacy wptyw na odzywianie,
chociaz doktadne mechanizmy pozostaja niejasne. Bar-
dziej znaczacy wplyw na parametry antropometryczne
zaobserwowano u 0s6b z mukowiscydoza przyjmujacych

ivacaftor lub elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor, niz u oséb
stosujacych podwoéjna terapie modulatorem CFTR [82].
Poprawe masy ciata, wzrostu i BMI zgtaszano jako dru-
gorzedne lub eksploracyjne wyniki w randomizowanych
badaniach kontrolowanych (RCT), stanowigcych podstawe
zatwierdzenia modulatorow CFTR. Pacjenci z jednym lub
dwoma wariantami G551D w badaniach fazy trzeciej iva-
caftoru odnotowaty trwaty wzrost masy ciata i BMI [32].
Pacjenci z mukowiscydozg z jednym lub dwoma wariantami
F508del w wieku 212 lat na elexacaftor-tezacaftor- iva-
caftor odnotowali znaczny wzrost masy ciata i BMI [82].
W rzeczywistych badaniach pacjentéw z mukowiscydoza
leczonych ivacaftorem stwierdzono réwniez staty wzrost
masy ciata i BMI [83]. Dane dotyczace wzrostu liniowego
i sktadu ciata sg ograniczone dla elexacaftor-tezacaftor-
-ivacaftor. Potrzebne sa dane przekrojowe w celu ustalenia,
czy wptyw elexacaftor-tezacaftor-ivacaftor na stan an-
tropometryczny utrzymuje sie dtuzej niz 48 tygodni oraz
w celu oceny wplywu na skiad ciata.

Kwestie dietetyczne i Zywieniowe

Zmiany zgtaszane w stanie odzywienia moga byc¢
wieloprzyczynowe. U pacjentéw z G551D przyjmujacych
ivacaftor pojawily sie doniesienia o zmniejszonym wy-
datku energetycznym, zwiekszonym pH jelita cienkiego
i obnizeniu stanu zapalnego jelit [40, 84, 85]. Dane z badan
klinicznych i rzeczywistych badan pacjentéw z mukowi-
scydoza sa potrzebne do okreslenia dtugoterminowych
skutkéw i mechanizmoéw fizjologicznych z réznymi mo-
dulatorami. Poniewaz brakuje dowodéw dotyczacych
zapotrzebowania na makrosktadniki odzywcze, zaleca
sie, aby obecna praktyka nadal oceniata zapotrzebowanie
na energie indywidualnie, w zaleznos$ci od wieku i stanu
klinicznego (Stwierdzenia 15-16, tabela 2) [82, 86]. Jesli
istnieja niepokojace tendencje w zakresie masy ciata / BMI
/ budowy ciala, nalezy skupic¢ sie na diecie ilosciowej, a nie
jakosciowej. Zaleca sie Scista wspoéiprace z dietetykiem
i zespotem zajmujgcym sie mukowiscydoza wspierajacych
chorych na mukowiscydoze w utrzymaniu prawidtowej
masy ciata / BMI / sktadu ciata oraz wysokiej jakosci i zbi-
lansowanej diety. Pojawiajace sie dane sugeruja, ze terapia
modulatorem CFTR moze wptywa¢ na poziom witamin
i wymagane sg dtugoterminowe dane w celu iloSciowego
okreslenia wptywu na potrzebe suplementacji witamin [86,
87]. Podobnie, potrzeba suplementacii soli w VST powin-
na by¢ scisle kontrolowana, zgodnie ze zwykta praktyka
w zakresie mukowiscydozy.

Wczesne rozpoczecie stosowania ivacaftoru moze ztago-
dzi¢ istniejace uszkodzenia trzustki i zapobiec lub op6znic¢
dalsze uszkodzenia u matych dzieci z mukowiscydoza [40,
41, 43]. Dalsze badania charakteryzujace wptyw terapii VST
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na dzieci majg ogromne znaczenie, zwtaszcza rola pomiaru
elastazy w kale w kontrolowaniu funkciji trzustki. Obecnie
nie mamy dowodow uzasadniajacych zmniejszenie lub
zaprzestanie terapii zastepczej enzymami trzustkowymi
(PERT) po rozpoczeciu terapii VST, chociaz jest to wazne
pytanie dla pacjentéw z mukowiscydoza.

Diagnozowanie i radzenie sobie
z wyzwaniami psychologicznymi
podczas wprowadzania terapii VST

Helen Oxley, Alistair Duff, Marieke Verkleij

Terapia VST moze miec¢ korzystny wptyw natury fizycz-
nej, jak i psychologicznej[88]. Moze jednak rowniez nies¢
za soba niekorzystny posredni wptyw psychologiczny na
pacjentéw z mukowiscydoza i ich opiekunoéw, ktoérzy zgta-
szaja problemy z przystosowaniem sie. Karmienie i jedzenie
sa znanymi problemami dla chorych na mukowiscydoze,
a radzenie sobie ze zmianami masy ciata i nawykami zy-
wieniowymi zwigzanymi z terapia VST pozostaje wyzwa-
niem. Zespoty zajmujace sie mukowiscydoza powinny by¢
Swiadome tego problemu i przychylne pacjentom, ktorym
moze by¢ trudno zwerbalizowa¢ odczucia i emocje na
temat przesztosci i przysztosci. (stwierdzenie 17, tabela 2)
[89]. Psychologowie zajmujacy sie mukowiscydoza powinni
kierowac¢ zespotem w zakresie wymaganego wsparcia i by¢
zaangazowani w dostarczanie wysoce specjalistycznej
pomocy w zakresie problemoéw z przystosowaniem, zmia-
na zachowania i dobrostanem psychicznym. Wszyscy
cztonkowie zespotu musza by¢ cierpliwi i dawac pacjentom
mozliwos¢ wyrazenia swoich uczu¢ bez osadzania. Reakcje
te byty zgtaszane gtownie u dorostych, jednak dzieci i mto-
dziez z mukowiscydoza przechodza obecnie na terapie VST
i wymagaja starannej psychologicznej kontroli, podobnie
jak wszyscy ci, ktorzy jeszcze nie kwalifikujg sie do VST
lub nie moga tej terapii rozpoczac.

Pogorszenie objawéw depresiji i leku, w tym mysli sa-
mobodjcze i proby samobojcze wymagajace hospitalizacii,
zostaty zgtoszone przez niektorych pacjentow z mukowi-
scydoza, ktoérzy rozpoczeli terapie VST [90-92]. Sygnaty
dotyczace zdrowia psychicznego i neurokognitywnych
zdarzen niepozadanych zostaty zgtoszone w przypadku
czterech obecnie dostepnych terapii modulatorami CFTR
[54], a takze doniesienia o ,mgle umystowe;j” [93]. Wiadomo,
ze pacjenci z mukowiscydoza maja 2—3 razy wieksze ryzyko
wystapienia podwyzszonych objawéw depresiji i leku niz
populacja ogoélna [94]. Depresja i lek sa z kolei zwiazane
z negatywnymi wynikami zdrowotnymi, niedoktadnym
przestrzeganiem zalecen terapeutycznych i czestszym
korzystaniem z opieki zdrowotnej [94-100]. W zwiazku

z tym pacjenci z mukowiscydoza i ich rodzice-opiekunowie
powinni by¢ poddawani badaniom zgodnie z ustalonymi
wytycznymi dotyczacymi zdrowia psychicznego w muko-
wiscydozie i zaleceniami dotyczacymi leczenia [98] przed
i w trakcie VST, ale nie p6zniej niz 3 miesigce po jej roz-
poczeciu (Stwierdzenie 18, tabela 2).

Wczesne badania donosity o nieoptymalnym przestrze-
ganiu zalecen VST, ale nowsze dane wskazujg na 89%
i 83% przestrzeganie po 6 i 12 miesiacach [101]. Uwaza
sie, ze wynika to z wysokich kosztéow, dobrej komunika-
cji, wiedzy i monitorowania oraz optymistycznych opinii
mediow i stowarzyszen pacjentow. Kiedy po raz pierwszy
przepisuje sie terapie VST, pacjenci moga uwazac, ze beda
przestrzegac tak skutecznej terapii, ale dobre intencje nie
zawsze prowadza do trwatej zmiany zachowania. Oparte na
badaniach strategie poprawy i utrzymania optymalnego
przestrzegania zalecen pozostaja istotna kwestia. Zrozu-
mienie barier i czynnikéw utatwiajacych przestrzeganie
zalecen pozostaje istotne, ze wzgledu na zmieniajaca sie
sytuacje. Zespoty mukowiscydozy powinny wspiera

pacjentow w tej podrozy poprzez rozwijanie umiejet-
nos$ci komunikacyjnych skoncentrowanych na pacjencie,
takich jak aktywne stuchanie, wyrazanie empatii i rozpo-
znawanie szczegolnych wyzwan i trudnosci. W przypadku
chorych na mukowiscydoze, ktorzy nie przeszli jeszcze na
terapie VST, konieczne jest skupienie sie na optymalnym
przestrzeganiu wytycznych dotychczasowej terapii, aby za-
chowac ich jak najlepsze samopoczucie. Niektorzy pacjenci
obawiaja sie osadzania ich zmagan z przestrzeganiem zale-
cen, podczas gdy innym trudno jest uzna¢ konsekwencje
ich nieoptymalnego przestrzegania zalecen, tlumaczac sie
prowadzeniem “normalnego” codziennego zycia.

Ttumaczenie Agnieszka Sugden

Materiaty uzupetniajace zwigzane z tym artykutem mozna znalez¢ w wersji online pod
adresem doi: 10.1016/j.jcf.2022.10.002.
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FIZJOTERAPIA

Sport oczami rodzicow
dzieci chorujacych
na mukowiscydoze

Aktywnos¢ fizyczna powinna by¢ nieroztacznym ele-
mentem leczenia oséb chorujacych na mukowiscydoze.
Rodzice, ktorzy ustysza diagnoze, szybko dowiadujg sie
tez o ograniczeniach, jakie niesie ze sobg ta choroba. Do
nich zaliczy¢ nalezy: regularne wykonywanie inhalacji
oraz drenazy drzewa oddechowego, przyjmowanie lekow
wziewnych (m.in. dornaza alfa, ktéra powinno sie przyj-
mowac¢ minimum 2. godziny przed podjeciem aktywnosci),
state monitorowanie stezenia cukru u oséb z tymi proble-
mami, no i w koncu najwiekszy dylemat kazdego rodzica
— wszelkie zagrozenia bakteryjne wynikajace z warunkow
lokalowych miejsc w ktérych dzieci podejmuja wszelkie
aktywnosci fizyczne. W przypadku osoby zdrowej nikt sie
nad tego typu zagrozeniami nie zastanawia.

Chciatabym przyblizy¢ kilka historii rodzin w ktérych
dzieci chorujace na mukowiscydoze, mimo trudnosci, pro-
wadza aktywny tryb zycia. Co wiecej sport stat sie ich pasja,
sposobem na rozwijanie swoich zdolnosci i umiejetnosci,
sposobem na zycie. Dzieki temu czuja, ze sa wazna czescia
spotecznosci, bez ktoérej zespot/klub moglby wiele stracic.

kskook

»~Mukowiscydoza — szok, niedowierzanie, zal, ztos¢ i wie-
le innych negatywnych emociji. Jednak trzeba zy¢ — zy¢
z choroba. Co styszymy w czasie wizyt w szpitalu? Ruch,
¢wiczenia, jak najwiecej wysitku fizycznego. Stato sie to
naszym priorytetem. Cérka byta zachgcana do aktywnosci
fizycznej. MusieliSmy potaczy¢ to z mojg i meza praca za-
wodowg oraz potrzebami syna. Czasami byliSmy w ciagtych
rozjazdach, ale udawato sie. Poczatkowo byty to spacery.

W wieku niespetna dwoéch lat cudowna rzecz — rowerek
biegowy. Oczywiscie trampolina; jedna po starszym bracie
w ogrodzie, druga w domu. Miata siatke ochronng, wiec byta
bezpieczna. Czy pogoda, czy nie zawsze cérka mogta po-
skakac. StaraliSmy sie z mezem, zeby w tych zabawach nie

byta sama. Oczywiscie byty ograniczenia wizyt szczegolnie
w sezonie infekcyjnym, ale kiedy tylko byta mozliwo$¢ byto
dziecko, ktore chetnie bawito sie z corka.

W przedszkolu chodzita na rytmike i zajecia ogdlno-
rozwojowe. Byt tam cudowny plac zabaw, zielona trawa,
cien pod drzewami i duzo zabawek. Gérka w zimie, przy
sprzyjajacej pogodzie, zamieniata sie w tor do zjazdéw na
»jabtuszkach”. W czasach przedszkolnych cérka zaczeta
chodzi¢ na zajecia baletowe i akrobatyke. Zajecia byty
z rézng intensywnoscia. Szczegdlnie ciekawe zajecia, gim-
nastyki ogblnorozwojowej z elementami akrobatyki, byty na
warszawskim AWF-ie. Ogromna sala z tyrolka, drazkami,
batutami i innymi sprzetami. Zajecia prowadzone przez
wyktadowcoéw akademickich. Balet byt ciekawg przygoda,
wymagajaca duzego wysitku od corki. Nie sa to tylko piekne
pozy, ale ciezka praca. Skakanie na skakance, rozciaganie
i wiele innych ¢wiczen wymagajgcych dobrej kondycji.
Niestety stat sie zbyt wymagajacy czasowo, trudno byto
potaczy¢ go z pozostatymi zajeciami. Baletowa przygoda
zakonczyta sie.

W miedzyczasie rozpadia sie grupa akrobatyczna. Czas
pandemii spowodowat maty zastéj. Jednak cérka odkryta
w sobie pasje do koszykéwki. Chodzi na zajecia z koszykow-
ki. Niestety, nie chce uczestniczy¢ w zawodach, ale same
treningi trwajace pottorej godziny potrafia ja zmeczyc.

Corka zaczeta rowniez przygode z tenisem. Razem z ko-
lezanka ucza sie gry pod okiem trenera. Koszty zostaly
roztozone na dwie dziewczynki, co tez jest istotna sprawa.

Zalezy nam, zeby poznata i prébowata ¢wiczy¢ rozne
dyscypliny sportowe, aby moéc znalez¢ to, co ja interesuje,
zeby nie musiata sie nudzic.

Zdecydowali$my sie réwniez na nauke ptywania. Bardzo
zalezato nam, zeby corka umiata ptywac. Cata rodzing lubi-
my spedzac czas nad woda, wiec chodzi réwniez o wzgledy

bezpieczenstwa.
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Sporty zimowe réwniez, nie sa obce corce. Nauczyta
sie jezdzi¢ na nartach, a obecnie zamienita je na deske
snowboardowa.

Corka od poczatkéw podstawodwki jezdzi na obozy
gtownie sportowe. To wiasnie na zimowym nauczyla sie
jezdzi¢ na nartach i snowboardzie. Na kilku pierwszych
bytam z cérka, zeby zadba¢ o codzienna fizjoterapie i leki,
ale od kilku lat jezdzi sama. Swietnie sobie radzi. Bardzo
potrzebowata tej samodzielnosci. Poznatam kadre wycho-
wawczg z obozu, co tylko mnie upewnito, ze cérka moze
sama jechac¢ na wypoczynek.

Wazne sg rowniez zajecia wychowania fizycznego
w szkole, na ktore corka zawsze bardzo chetnie uczeszcza.
W szkole nauczyta sie zasad obowigzujacych w grach zespo-
towych oraz ¢wiczyta sporty indywidualne. Nawet pobyt
w szpitalu w Dziekanowie Lesnym, staramy sie spedzac
aktywnie. Korzystamy z roweréw, plenerowej sitowni, stotu
do ping-ponga i spacerujemy po Parku Kampinowskim.
W czasie wakacji rowniez staramy sie by¢ z cérka aktyw-
ni, spacerujemy po plazy, gorach, jezdzimy na rowerach,
ptywamy kajakami, zeglujemy.

Obecnie czekamy na bieznie, ktéra pomoze w codzien-

nych aktywnosciach, poniewaz trampolina, juz nie spetnia

|

swojej roli, corka nie skacze po niej. Lubi natomiast parki
trampolin.

Korzystamy réwniez z miejscowej infrastruktury, spa-
cery po lesie, wycieczki rowerowe, rolki, wrotki, sitowania
w parkach, siatkowka. W zimie jezdzimy na lodowisko.
Corka miata réwniez epizod ze $cianka wspinaczkowa.

Obecnie wiodgca jest koszykéwka, ale stawiamy na

sprobowac innych aktywnosci fizycznych, w miare
naszych mozliwosci, bedziemy jej to zapewniac.”
Mama Pauliny
sk
»~Amelia ma 10 lat, od 4 lat trenuje gimnastyke sportowa.
Zawsze byta dos$¢ ruchliwa i bardzo lubita by¢ aktywna, stad
pomyst zeby zapisac ja na jakie$ zajecia. Wybrata gimna-
styke i zaczynata od jednych zaje¢ w tygodniu, a aktualnie
od roku jest w grupie turniejowej i bywa, ze trenuje 3-5
razy w tygodniu. Bardzo lubi chodzi¢ na treningi, nie tylko,
ze wzgledu na sam sport, ale tez towarzystwo kolezanek
z grupy. Nigdy treningi nie byty dla niej przykrym obo-
wigzkiem. Aktualnie jest to jej staty element codziennego
zycia i ogromna pasja.”

Mama Amelii




kskosk

,Jestem tatg 15-letniej Hani. Aktywnos¢ fizyczna byta
zawsze dla naszej rodziny bardzo wazna. Udato nam sie
zarazi¢ Hanie oraz jej siostre Tosie sympatia do biegania,
roweru, rolek, tyzew i obowiazkowo ptywania. Ale praw-
dziwg mitoscig 5 lat temu stato sie Tackwondo i trwa do
dzisiaj. Hania przygotowuje sie powoli, miedzy obowigz-
kami szkolnymi, do egzaminu na mistrzowski, czarny pas.
Nigdy sportu nie traktowali$my jako elementu fizjoterapii
w chorobie, ani czego$ co musi zrobi¢. Po prostu chciata
by¢ dobra wsrod rowiesniczek, bez zadnej taryfy ulgowe;j,
a ze miato to przy okazji Swietny wptyw na jej parametry
zdrowotne, to tym bardziej nas cieszy.”

Tata Hani

skox

»Kiedy dowiedzieliémy sie o chorobie (w wieku 3,5 lat)
po konsultacjach z rehabilitantami ustyszeliSmy, ze Ola
powinna mie¢ duzo zaje¢ ruchowych tak, aby jej ptuca
zmuszac do wiekszej pracy, majac na celu poprawe jakosci
zycia z mukowiscydozg.

Ola od 5 lat chodzi na zajecia taneczne mazoretek.

«Mazoretki» dziewczyny ubrane w paradne stroje. Wy-
stepuja na pokazach estradowych i paradach ulicznych pre-
zentujac uktady taneczno-marszowe do muzyki, zonglujgc
i podrzucajac przy tym pateczka mazoretkowa tzw. «Baton».

Ola chodzi na zajecia 2 razy w tygodniu po 1,5 godziny.
Przez pot roku ¢wicza w grupie 2 uktady taneczne, a od
kwietnia wyjezdzaja na konkursy i turnieje prezentujac

umiejetnosci, ktore wycwiczyty.”

Mama Oli

Podsumowujac — aktywnos¢ fizyczna oraz sport moze
by¢ sposobem na zycie, na siebie. Chciatabym, aby te hi-
storie byty drogowskazem dla tych, ktérzy wahaja sie czy
rozpoczecie aktywnosci bedzie niosto wiecej korzysci, czy
tez strat dla osoby chorujgcej na mukowiscydoze.

Aleksandra Cichocka

KACIK SOCJALNO-PRAWNY

Badania prenatalne na NFZ.

Teraz dla kazde)
kobiety w ciazy

Od 5 czerwca 2024 r. wszystkie kobiety w cigzy majg
prawo do badan prenatalnych. Badania te pozwalaja wcze-
$nie wykry¢ wady ptodu oraz rozpocza¢ ich diagnostyke
we wczesnym okresie cigzy oraz — w miare mozliwosci —
rozpoczac¢ leczenie jeszcze w okresie ptodowym.

Dotychczas badania prenatalne mogty wykonac kobiety,
ktoére skonczyty 35 lat. Zniesiono te ograniczenia wiekowe.
Dzieki temu zwiekszyt sie dostep do badan prenatalnych
dla wszystkich kobiet.

Co to sa badania prenatalne?

Badania prenatalne to badania diagnostyczne dziecka
w zyciu ptodowym, ktére sa wykonywane przed porodem.
Badania prenatalne pozwalaja na wczesne wykrycie choréb
lub wad u dzieci w okresie prenatalnym. Jest to o tyle istot-
ne, ze leczenie niektérych z nich mozna rozpocza¢ juz na
etapie cigzy lub przygotowac sie do odpowiedniej terapii,
gdy dziecko pojawi sie na $wiecie.



Badania prenatalne umozliwiaja rozpoznanie m.in.:
zespotu Downa

zespotu Turnera

zespotu Edwardsa

zespotu Klinefeltera

Fenyloketonurii

Hemofilii

Mukowiscydozy

wrodzonej tamliwosci kosci

rdzeniowego zaniku miesni

dystrofii mie$niowe;j.

Kobietom w ciazy badania prenatalne
finansuje NFZ

W programie wykonasz:

I badania nieinwazyijne, tj.:

— USG ptodu pomiedzy 11 a 14 tygodniem cigzy oraz 18
a 22 (+6 dni)

— badania biochemiczne w zaleznosci od wieku cigzy —
PAPP-A, free-p -hCG, AFP, Estriol

I w przypadku koniecznosci pogitebionej diagnostyki:

— uzyskasz porade genetyczna

— wykonasz badania cytogenetyczne

— otrzymasz skierowanie na pobranie materiatu do badan
genetycznych w drodze amniopunkgciji, biopsji trofobla-
stu lub kordocentezy pod kontrola USG (po wyrazeniu

zgody na ich wykonanie).

WAZNE!

W przypadku koniecznosci dalszej diagnostyki, zo-
staniesz skierowana do osrodka specjalistycznego
realizujacego odpowiedni rodzaj $wiadczen.

Rodzaje badan prenatalnych
w programie NFZ

Badania prenatalne dziela sie na dwie grupy:

I nieinwazyjne

— sa catkowicie bezpieczne zaréwno dla zdrowia matki jak
i dziecka

— nie ingeruja w srodowisko ptodu

— ich wykonanie nie prowadzi do powstania zadnych
powikian

— zalicza sie do nich ultrasonografie (USG) oraz testy
biochemiczne (z krwi)

— to wilasnie na nich opiera sie przesiewowa diagnostyka
prenatalna;

I inwazyjne

— maja na celu zweryfikowac¢ nieprawidtowy lub niejedno-
znaczny wynik badania prenatalnego, uzyskany metoda
nieinwazyjna

— podczas badan pobiera sie ptyn owodniowy lub frag-
menty tkanek ptodu do analizy

— zalicza sie do nich amniopunkcje genetyczna, biopsije
kosmowki czy kordocenteze.
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Na badania prenatalne kieruje lekarz
prowadzacy ciaze

Badania wykonuje sie u kobiet pomiedzy 11. a 14. tygo-
dniem ciazy. Skieruje Cie na nie lekarz ginekolog-potoznik,
prowadzacy ciaze.

Badania nieinwazyjne w ramach programu NFZ,
moze wykonac kazda kobieta ciezarna.

Zalicza sie do nich:

I poradnictwo i badania biochemiczne
I poradnictwo i USG ptodu w kierunku diagnostyki wad
wrodzonych.

Potrzebujesz skierowania z informacijg o zaawansowaniu
cigzy (wiek cigzy w tygodniach). Wystawia je lekarz, ktory
prowadzi Twoja ciaze.

Poglebiona diagnostyka wykonywana jest tylko
w przypadku wskazan medycznych.

PLAN DLA CHOROB
RZADKICH

Rzad po 14.1atach walki sSrodowisk medycznych,

organizacji pacjenckich, fundacji i stowarzyszen,
zatwierdzil pierwsza cze$¢ Planu dla Choréb Rzad-
kich na lata 2024—2025, co przyjmujemy jako de-
klaracje prac nad planem w przyszlosci. Zawiera
on rozwigzania, ktérych celem jest poprawa sytu-
acji pacjentow z chorobami rzadkimi i ich rodzin.

Zalicza sie do niej:

| poradnictwo i badania genetyczne

| pobranie materiatu ptodowego do badan genetycznych
(amniopunkcja lub biopsja trofoblastu lub kordocente-
za).

Wymagane jest skierowanie wystawione przez lekarza

prowadzacego ciaze lub z etapu poradnictwo i USG ptodu

w kierunku diagnostyki wad wrodzonych. Skierowanie

powinno zawiera¢ informacje o wskazaniach do objecia ta

czescia programu oraz opis nieprawidtowosci i szczegétowe

wyniki badan.
Wykonuje sie je u kobiet w ciazy spelniajacych

co najmniej jedno z ponizszych kryteriow:

| wystapienie w poprzedniej cigzy aberracji chromoso-
mowej ptodu lub dziecka

| stwierdzenie wystagpienia strukturalnych aberracji
chromosomowych u ciezarnej lub u ojca dziecka

I stwierdzenie znacznie wiekszego ryzyka urodzenia
dziecka dotknietego chorobg uwarunkowang monoge-
nowo lub wieloczynnikowg

| stwierdzenie w czasie cigzy nieprawidtowego wyniku
badania USG lub badan biochemicznych wskazujacych
na zwiekszone ryzyko aberracji chromosomowej lub

wady ptodu.

Jak wejs¢é do programu badan
prenatalnych na NF2Z?

Wystarczy, ze zglosisz sie do poradni ginekologiczno-
-potozniczej, ktéra realizuje program. Na wizyte wez z soba:
| skierowanie od lekarza prowadzacego ciaze lub z weze-

Sniejszego etapu programu
I wyniki badan
| dokument tozsamosci.

Zrédito: online:[ https.//www.nfz.gov.pl/aktualnosci/aktualnosci-centrali/badania-prenatalne-
na-nfz-teraz-dla-kazdej-kobiety-w-ciazy,8625.html], dostep; 02.07.25024

Plan przewiduje kompleksowa i skoordynowana
opieke zdrowotna. Zaklada wiekszy dostep do no-
woczesnej aparatury medycznej oraz lekow i Srod-
kéw specjalnego przeznaczenia zywieniowego,
ktore wykorzystywane sa w chorobach rzadkich.
Na ten cel przeznaczono prawie 100 mln z}. Najwaz-
niejsze zalozenia oraz planowane terminy decyzji.

Pacjenci z chorobami rzadkimi potrzebuja szybkiej
i dobrej diagnostyki, tymczasem czesto opowiadaja, ze
dojscie do wiasciwej diagnozy zabrato im lata i wymagato



duzego uporu. Niektoére choroby, i co wazne jest ich coraz
wiecej, diagnozuje sie juz u noworodkéw w ramach badan
przesiewowych, ale to niewielka czes¢ pacjentow. Kolejny
etap to zdobycie opieki réoznych specjalistéow i dostep do
lekéw, gdy one sa, bo na wiekszos¢ rzadkich choréb brak
opracowanych terapii. To tez niezbedne wyroby medyczne,
ktorych wielu pacjentéw potrzebuje wraz z rozwojem cho-
roby. Stad pacjenci i eksperci, zwtaszcza lekarze zabiegaja,
by pacjentéw z chorobami rzadkimi obja¢ lepsza opieka.
A Plan dla Choréb Rzadkich, w nowej edycji, ma wiele
spraw usprawnic.

Jak informuje Ministerstwo Zdrowia, ,niezwykta rozno-
rodnos¢ kliniczna oraz rzadko$¢ wystepowania poszcze-
gbélnych choréb rzadkich stanowi wyzwanie dla systemu
opieki zdrowotnej, dlatego obszar ten stat sie priorytetem
Ministra Zdrowia”.

Wybér wiasciwej Sciezki na wczesnym etapie procesu
diagnostycznego ma kluczowe znaczenie w przypadku
choréb rzadkich. Dlatego wtasciwa strategia pozwala na
istotne skrocenie czasu uzyskania wiekszosci rozpoznan
choroby. Szybka weryfikacja ostatecznego rozpoznania
choroby przynosi rowniez wielorakie korzysci, poczynajac
od mozliwosci wprowadzenia leczenia celowanego, jesli ta-
kie jest dostepne badz zastosowania terapii spowalniajace;j
postep choroby, a jednoczesnie przektada sie na zreduko-
wanie kosztow zbednej dodatkowej diagnostyki pacjenta.

Szes¢ obszarow

Plan dla Choréb Rzadkich na lata 2024—2025 ma na celu
kontynuacje prac nad poprawa sytuacji polskich pacjentow
cierpiacych na choroby rzadkie oraz ich rodzin, poprzez
stworzenie modelu zintegrowanej opieki zdrowotnej, ktory
umozliwi kompleksows i skoordynowana opieke. Prace te
obejmuja sze$¢ kluczowych obszarow:
obszar I — powotanie Osrodkéw Eksperckich Choréb
Rzadkich (OECR) oraz analiza wprowadzonych dla nich
produktoéw rozliczeniowych;
obszar II — poprawa dostepu do badan diagnostycznych
wykorzystywanych w diagnostyce i leczeniu choréb
rzadkich;
obszar III — poprawa dostepu do lekéw i Srodkow
specjalnego przeznaczenia zywieniowego w chorobach
rzadkich;
obszar IV - Polski Rejestr Choréb Rzadkich (PRCR);
obszar V — Karta Pacjenta z Chorobg Rzadka;
obszar VI — prowadzenie Platformy Informacyjnej
»,Choroby oraz rozwéj i szerzenie wiedzy o chorobach
rzadkich.*

Proponowane w dokumencie rozwigzania zaktadaja:

I powstanie kolejnych Osrodkow Eksperckich Chorob
Rzadkich — ich zadaniem bedzie realizacja $wiadczen
opieki zdrowotnej ze szczegbélnym uwzglednieniem
pacjentéw z chorobami rzadkimi;

I poprawe dostepu do badan wykorzystywanych w dia-
gnostyce i leczeniu chordb rzadkich:

I do 31 grudnia 2024 roku przeprowadzone zostang
analizy dotyczace uzupetnienia wykazu swiadczen
gwarantowanych oraz okreslenia sposobu finansowania
badan genetycznych,

I przeanalizowanie sposobu finansowania wysokospe-
cjalistycznych niegenetycznych badan laboratoryjnych,
ktore sg wykorzystywane w diagnostyce i monitorowa-
niu choréb rzadkich. Na tej podstawie do 31 marca 2025
roku zostang uzupetnione swiadczenia gwarantowane
w tym zakresie,

I wprowadzenie kontroli jakosci laboratoriow, ktére wy-
konujg wielkoskalowe badania genomowe stosowane
w diagnostyce genetycznej chorob rzadkich;

I poprawe dostepu do nowoczesnej aparatury medyczne;j
oraz lekow i sSrodkow specjalnego przeznaczenia zywie-
niowego w chorobach rzadkich;

I poprawe infrastruktury podmiotéw leczniczych;

I uruchomiona w pazdzierniku 2023 roku Platforma In-
formacyjna ,Choroby Rzadkie” (https://chorobyrzadkie.
gov.pl/) bedzie aktualizowana i uzupetniana o nowe
informacje, aby poszerzac i rozwija¢ wiedze o chorobach
rzadkich;

I w celu podnoszenia swiadomosci o chorobach rzadkich
przeprowadzona zostanie ogélnopolska kampania spo-
teczna;

I powstanie Systemu dla Chorob Rzadkich, gdzie beda
gromadzone dane zasilajgce Polski Rejestr Chorob
Rzadkich oraz Karte Pacjenta z Chorobg Rzadkg — skta-
dowe Systemu, niezbedne do monitorowania proceséw
zwigzanych z opieka medyczna oraz podnoszace bez-
pieczenstwo pacjentéw z choroba rzadka.

Opr. R.D.

Zrédio:* ,Plan dla chordb rzadkich. Koszt: 99 min” 2t [https://cowzdrowiu. pl/aktualnosci/
post/plan-dla-chorob-rzadkich-jeszcze-w-tym-miesiacu-koszt-99-min-zi] dostegp:
12.06.2024 .

/www. www.gov.pl/
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PROGRAM
»PROFILAKTYKA 40+”
DO GRUDNIA 2024 R.

Do 31 grudnia 2024 r. wydtuzony zostat program ,Pro-
filaktyka 40+". 24 czerwca br. minister zdrowia podpisata
rozporzadzenie w tej sprawie.

Program ,Profilaktyka 40+” to pakiet badan diagno-
stycznych, ktére pozwola zidentyfikowac albo wykluczyé¢
objawy najczestszych choréb cywilizacyjnych.

Do programu kwalifikuja sie osoby, ktére m.in odpo-
wiedza na pytania ankietowe programu pilotazowego za
posrednictwem:

1. przez Internetowe Konto Pacjenta
2. przez infolinie centralnej e-Rejestracji (numer tel. +48

800 69 60 64, czynny w godzinach od 8:00 do 18:00);
3. w placowce, w ktérej mozna wykonac¢ badania.

Swiadczenia opieki zdrowotnej beda udzielane na pod-
stawie skierowania w postaci elektronicznej wystawionego
przez system.

Kazdy uprawniony — wszystkie osoby powyzej 40. roku
zycia — bedzie mogt skorzysta¢ z pakietu badan diagno-
stycznych w punkcie, ktory bedzie realizowat program
~Profilaktyka 40 PLUS”. Wystarczy, ze zgtosi sie do placowki
z dowodem osobistym.

Jakie badania sg wykonywane w ramach pakietu?

Pakiet badan diagnostycznych dla kobiet zawiera ba-

dania:

1) morfologia krwi obwodowej z wzorem odsetkowym
i ptytkami krwi;

2) stezenie cholesterolu catkowitego albo kontrolny profil
lipidowy;

3) stezenie glukozy we krwi;

4) AIAT, AspAT, GGTP — badania dotyczace oceny funkcji
watroby (enzymy watrobowe);

5) poziom kreatyniny we krwi;

6) badanie ogdlne moczu;

7) poziom kwasu moczowego we krwi;

8) krew utajona w kale — metodg immunochemiczng
(iFOBT).

Pakiet badan diagnostycznych dla mezczyzn zawiera te

same badania poszerzone o PSA — antygen swoisty dla

stercza catkowity.
Natomiast pakiet badan diagnostycznych wspélny to:

1) pomiar ci$nienia tetniczego;

2) pomiar masy ciata, wzrostu, obwodu w pasie oraz obli-
czenie wskaznika masy ciata (BMI);

Zrédio:” Program , Profilaktyka 40+” do grudnia 2024 . online::[ Program ,Profilaktyka 40+” do
grudnia 2024 r. — Ministerstwo Zdrowia — Portal Gov.pl (www.gov.pl)], dostgp:02.07.2024 r.

RZAD PRZYJAL
ROZPORZADZENIE

O KRYTERIACH
DOCHODOWYCH

W POMOCY SPOLECZNE]

Rada Ministrow przyjeta rozporzadzenie dotyczace
wzrostu kryteriow dochodowych w pomocy spotecznej. Od
1 stycznia 2025 r. ze wsparcia skorzysta znacznie wieksza
grupa os6b niz dotychczas.

Od 1 stycznia 2025 roku wzrosng kryteria dochodowe
w pomocy spotecznej:

I dlaosoby samotnie gospodarujacej — kryterium wynie-
sie 1010 zt, co oznacza wzrost o 234 zt, czyli o 30 proc.

| dla osoby w rodzinie — kryterium wyniesie 823 zt, co
oznacza wzrost o 223 zt, czyli o 37 proc.

I zmianakwot kryteriéw dochodowych wptynie takze na
podwyzszenie maksymalnej kwoty zasitku statego — do
1229 71, co oznacza wzrost o 229 zt, czyli o 23 proc.

Podwyzka kwot kryteriow dochodowych zostata przyjeta

na podstawie wynikéw badania progu interwencji socjalnej,

opracowanego przez Instytut Pracy i Spraw Socjalnych.

Zgodnie z art. 9 ust. 1 ustawy z dnia 12 marca 2004 r.
o pomocy spotecznej, kryteria dochodowe podlegaja we-
ryfikacji co 3 lata, z uwzglednieniem wyniku badan progu
interwencji socjalnej. Ustawa pozwala jednak dokonywac
weryfikacji co roku. Ostatnia weryfikacja miata miejsce
w 2021 roku.

opr. R.D.

Zrédito: ,Powiekszy sie grupa 0séb uprawnionych do wsparcia. Rzad przyjat rozporzadzenie
0 kryteriach dochodowych w pomocy spofecznej’, online:[ https://www.gov.pl/web/rodzina/
powiekszy-sie-grupa-osob-uprawnionych-do-wsparcia-rzad-przyjal-rozporzadzenie-o-
kryteriach-dochodowych-w-pomocy-spolecznej2]; dostep:17.07.2024



SZCZEPIENIA PRZECIW
HPV — ROZSZERZENIE
PROGRAMU

Poszerzona zostata grupa wiekowa objeta programem
bezptatnych szczepien przeciw HPV.

Od 1 wrzesnia 2024 roku programem zostana objete
dzieci w wieku po ukonczeniu 9. roku zycia do ukonczenia
14. roku zycia.

Obecnie bezptatne szczepienia przeciw HPV przystuguja
dzieciom po ukonczeniu 11. roku zycia do ukonczenia 14.
roku zycia w schemacie dwudawkowym.

W ramach programu bezptatnie dostepne sa dwie szcze-
pionki przeciw HPV: 2-walentana szczepionka Cervarix
i 9-walentna szczepionka Gardasil 9.

Dla os6b urodzonych w 2010 roku szczepienie musi roz-
poczac sie przed ukonczeniem 14 roku zycia, ale moze by¢
zakoniczone po ukonczeniu 14. roku zycia (z zachowaniem
dwudawkowego schematu szczepienia).

Dodatkowo szczepionka Cervarix dostepna jest bezptat-
nie w ramach refundacji osobom w wieku od ukonczenia
9. roku zycia do ukonczenia 18. roku zycia oraz w ramach
50% refundacji osobom dorostym.

Dlaczego warto sie szczepic przeciw HPV?

Szczepionka chroni przed zakazeniem HPV, czyli ludz-
kim wirusem brodawczaka, przenoszonego gtéwnie droga
ptciowa.

PRZYPOMINAMY
— SWIADCZENIE
WSPIERAJACE 2025

1 stycznia 2024 r. weszta w zycie ustawa z dnia 7 lipca
2023 r. o $wiadczeniu wspierajacym, ktoéra wprowadzita
nowe rozwigzania w systemie swiadczen dla os6b z nie-
petnosprawnosciami i ich opiekunéw.

Swiadczenie wprowadzane jest etapami. Do konca tego
roku o $wiadczenie moga sie ubiega¢ osoby z niepetno-
sprawnoscia, ktoére otrzymaty od WZON decyzje w ktore;j
wsparcie okreslono na poziomie od 70 do 100 punktow.
W roku 2025 zostanie wdrozony kolejny etap wyptat
i o Swiadczenie bedzie sie mogto ubiega¢ wiecej oséb
z niepetnosprawnosciami. Swiadczenie wspierajace w 2025
bedzie dostepne takze dla tych oséb, ktérym WZON okresli
poziom potrzeby wsparcia od 78 do 86 pkt.

Szczepiac nastolatke i nastolatka mozemy zapobiec wy-

stapieniu w przysztosci stanéw nowotworowych, w ktérych
przyczyna sa wirusy HPV. Do tych nowotworéw naleza: rak
szyjki macicy, pochwy, odbytu, pracia. Szczepionki moga
dodatkowo chroni¢ przed rozwojem kiykcin koniczystych
— zmian powstajacych na blonach $luzowych narzadéw
piciowych.

Zrédlo: https://www.gov.pl/

Tak wiec od 2025 r. o Swiadczenie wspierajace
mog3a ubiegaé sie dwie grupy oséb: osoby, ktére
uzyskaly od 87 do 100 pkt i osoby, ktore uzyskaty
od 78 do 86 pkt.

Przypominamy, ze $wiadczenie to przystuguje osobie
z niepetnosprawnoscia, ktéora ukonczyta 18 r.z., bez wzgledu
na osiaggane przez nig dochody i bez ograniczen aktywnosci
zawodowej. Pieniadze wyptaca ZUS po uzyskaniu od wo-
jewodzkiego zespotu ds. orzekania o niepetnosprawnosci
(WZON) decyzje o ustaleniu poziomu potrzeby wsparcia.
Wysokos¢ swiadczenia wynosi od 40 proc. do 220 proc.
renty socjalnej — w zaleznosci od okreslonego przez WZON
poziomu potrzeby wsparcia. Wysokos¢ swiadczenia bedzie
ulegata waloryzacji wraz z coroczng waloryzacja renty
socjalne;j.

Renata Dropiriska
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Z ZYCIA FUNDACJI

XXV TYDZIEN OSOB Z NIEPEENOSPRAWNOSCIAMI

»Kocham Krakéw z Wzajemnoscia”, to juz po raz dwu-
dziesty piaty rozpoczal sie w piatek 7 czerwca Tydzien
Os6b z Niepetnosprawnosciami. Wydarzenie przedstawia
i promuje osiagnigcia os6b z niepetnosprawnosciami.
Inauguracja tego wydarzenia ma miejsce na Rynku Gtow-
nym w Krakowie, gdzie osoby z niepetnosprawnosciami
prezentuja swoje osiagniecia, przedstawiaja swoje prace
artystyczne oraz biora udziat w zmaganiach sportowych. To
cykliczne przedsiewziecie ma na celu integracje osob z nie-

petnosprawnoscia-

Krakowa Stanistaw Mazur oraz zastepczyni Prezydenta
Krakowa Maria Klaman, Alicja Szczeparniska reprezentujaca
Rade Miasta Krakowa, petnomocnik prezydenta ds. osé6b
z niepetnosprawnosciami Bogdan Dasal, przewodniczacy
Powiatowej Spotecznej Rady ds. Oséb z Niepetnosprawno-
Sciami — Prezes Zarzadu Fundacji MATIO — Pawet Wojto-
wicz oraz przewodniczacy Komisji Dialogu Obywatelskiego
ds. Oséb z Niepetnosprawnosciami Adam Stromidto.
Nasza Fundacja rowniez goscita w tym dniu na Rynku

Gtownym gdzie mieli-

mi i promowanie ich m
osiggnie¢ w réznych

dziedzinach zycia.
W trakcie tygodnia
odbywac sie bedg za-
wody sportowe, ini-
cjatywy kulturalne,
warsztaty, pokazy, s msardapatd
spektakle, pikniki,

koncerty.

W inauguracji Ty- CWIAZDAWIECZORL:
KOMEII

godnia wzigt udziat GO0z 19.00

zastepca Prezydenta

XXV TYDZIEN OSOB NIEPELNOSPRAWNYCH

Kocham Krakéw
z Wzajemnoscia

T czerwea 2024 r. | godz, 12.00-22.00

$my mozliwo$¢ zapo-
znania zwiedzajacych
z mukowiscydozg, cho-
roba — niepeinospraw-
noscia, na ktoéra cierpia

nasi podopieczni oraz

z dzialaniami jakie po-
dejmuje Fundacja na
rzecz chorych i ich ro-
dzin.

RZECZNIK PRAW PACJENTA
WRECZYLE POWOEANIA

DO PREZYDIUM RADY
ORGANIZAC]JI PACJENTA

8 sierpnia rozpoczat sie w siedzibie Rzecznika Praw
Pacjenta od podniostego wydarzenia. Minister Barttomiej
Chmielowiec wreczyt powotania, przedstawicielom pieciu
organizacji, do Prezydium Rady Organizacji Pacjentow.

Sktad Prezydium:

Przewodniczacy — Stanistaw Mackowiak, Federacja Pa-

cjentow Polskich

Wiceprzewodniczacy — Magdalena Kotodziej, Fundacja
MY Pacjenci

Cztonek — Joanna Fratczak Kazana, OFO — Ogolnopolska
Federacja Onkologiczna

Cztonek — Robert Lesiak, Stowarzyszenie,,Za Wczesnie”
Cztonek — Iwona Czabak, Stowarzyszenie Marfan Polska

Uroczystos¢ rozpoczeta sie od wreczenia powotan, a na-
stepnie Rzecznik Praw Pacjenta Bartlomiej Chmielowiec,
Marzanna Bienkowska zastepca dyrektora Departamentu
Wspobtpracy w Biurze RPP oraz czlonkowie Prezydium
omoéwili najwazniejsze biezace sprawy oraz plan dziatan
na najblizsze miesigce.

Zrédito: https://www.gov.pl/



Z ZYCIA FUNDACJI

WYPRAWKA DLA
PRZEDSZKOLAKA 2024

Przedszkole to wazny etap w zyciu dziecka, ale tez
wazne wydarzenie dla rodzicow. Pierwszy dzien malucha
w przedszkolu generuje wiele emocji w catej rodzinie.
Przerazenie miesza sie z ekscytacja, strach z ciekawoS$ciag,
awszystko to dzieje sie w obliczu nowej przygody jaka jest
przedszkole, placéwka opiekunczo — edukacyijna, gdzie
nasze dziecko bedzie miato okazje rozwijac¢ sie, uczyc¢
nowych umiejetnosci spotecznych i cieszy¢ sie z wielu
wspaniatych doswiadczen. Z czasem, stanie sie ono dla
niego przyjemnym miejscem, gdzie pozna nowych przy-
jaciot i rozpocznie odkrywanie Swiata w przystepny dla
siebie sposob. Emociji nie jest pozbawiony réwniez pierwszy
dzien w przedszkolu dziecka, ktére wraca po wakacjach juz
po raz kolejny. Doswiadczenia z tego dnia sa tak rozne jak
ré6znorodne sg nasze dzieci, ale zawsze jest to wyjagtkowa
chwila dla catej rodziny.

Wraz z nadchodzacym nowym rokiem zaje¢ w przed-
szkolu wielu rodzicéw zastanawia sie, jak przygotowac
swoje dziecko na nowe wyzwania, ale tez mys$lg o tym co
dziecku bedzie potrzebne, aby mogto prawidtowo funkcjo-
nowac. Jednym z kluczowych elementéw tego procesu jest
skompletowanie odpowiedniej wyprawki przedszkolaka.
Jak co roku, Fundacja Matio postanowita poméc rodzicom
i wysta¢ wszystkim, ktorzy sie zgtosili, skompletowana
wyprawke, a tym samym zaoszczedzi¢ czas przeznaczony
na poszukiwanie podstawowych, aczkolwiek niezbednych
przedszkolakowi przyboréw. W tym roku nasz projekt
wsparli nieocenieni Darczyncy: Firma DERFORM Sp.
z 0.0., firma Michalczyk i Prokop Sp. z o0.0. oraz
PBS Connect Polska i LPP. Dzieki ich empatii i zro-
zumieniu potrzeb innych ludzi, mogliSmy przygotowac
i wystac¢ do naszych podopiecznych 85 paczek z wyprawka.

Mamy nadzieje, ze czas, ktory musielibyscie poswiecic
na poszukiwania wszystkich niezbednych artykutow,
przeznaczycie na rozmowe i przygotowanie dziecka do
tego waznego dnia.

Wszystkim Przedszkolakom zyczymy szybkiej adaptaciji
i nawigzania wspaniatych przyjazni. Niech przedszkole
bedzie miejscem, ktére rozbudzi Wasza ciekawos$¢ swiata,
rozwinie Wasze zainteresowania, bedzie arena wyzwan,
nowych doswiadczen, wspoélnych ciekawych zabaw i ra-
dosci kazdego dnia. Zyczymy nieustannie otaczajacej Was

mitosSci najblizszej rodziny i nauczycieli, ktérzy madrze
beda ksztattowa¢ Wasza osobowosc. Spetniajcie swoje
marzenia i nie przestawajcie sie uSmiechac.

Renata Dropinska
Zespo6t Fundaciji MATIO

MOJ NAJLEPSZY
MUKO-LEKARZ

Kolejna edycja plebiscytu ,Moj najlepszy Muko-lekarz”
zanami. W tym roku uznanie w oczach naszych podopiecz-
nych zyskata dr Ewa Pomaranska z Centrum Medycznego
w Karpaczu. Pani doktor otrzymata najwiecej gtosow
i zostata laureatka plebiscytu A.D. 2023. Nagrode za cato-
ksztatt pracy i opieki nad chorymi na mukowiscydoze dr
Ewie Pomaranskiej wreczyt prezes Fundacji MATIO Pawet
Wojtowicz.

Gratulujemy Pani doktor i zyczymy jeszcze wielu suk-
cesow w pracy, zadowolonych pacjentéw, duzo zdrowia
i wszystkiego najlepszego w zyciu osobistym.

Natomiast podopiecznych ich rodzicow i opiekunéw
zapraszamy do oddawania gtosoéw na swojego ulubione-
go Muko-lekarza w edycji 2024. Kazdy Wasz gtos moze
przyczynic¢ sie do zdobycia nagrody, a przede wszystkim
uhonorowania Waszym zaufaniem i docenieniem pracy
lekarza, ktéry Waszym zdaniem robi to najlepiej.
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MUKODIETA

Kamica zoiciowa
w przebiegu mukowiscydozy

Czym jest kamica zéiciowa?

Kamica z6tciowa to stan, w ktorym w pecherzyku z6t-
ciowym lub przewodach zétciowych tworza sie kamienie
z6tciowe. Kamienie te moga by¢ zbudowane z cholesterolu,
soli wapniowych, biatek lub bilirubiny. Kamica zétciowa
moze prowadzi¢ do bélu brzucha, zéttaczki, zapalenia pe-
cherzyka zoétciowego, ostrego zapalenia trzustki, wtornej
marskosci watroby i innych powiktan.

Y

Wyrézniamy dwa rodzaje kamicy, w tym kamice
pecherzyka zétciowego (ztogi tworza sie w pecherzyku
z6tciowym) oraz kamice przewodows (ztogi znajduja sie
w drogach z6tciowych wewnatrz lub zewnatrzwatrobowych
i pochodza z pecherzyka zoétciowego, lub pierwotnie po-
wstaja w przewodach zétciowych). Oba warianty najczesciej
wspotwystepuja.

Dodatkowymi czynnikami ryzyka powstania kamicy
z6tciowej poza mukowiscydoza sa:

ptec¢ zenska,

czynniki hormonalne,

|
|
I predyspozycja genetyczna,
I cukrzyca,

|

otytosc,

| hipertriglicerydemia

I niektore leki (estrogeny, doustne srodki antykoncep-
cyijne, fibraty),

| stan po zabiegach operacyjnych — w obrebie zotadka,
dwunastnicy czy watroby

I przewlekte infekcje drog zotciowych,

| szybka utrata masy ciata, przedtuzajace sie gtodzenie,

I niska aktywnosc¢ fizyczna.

Przyczyny kamicy zéiciowej
w mukowiscydozie

Mukowiscydoza wptywa na uktad oddechowy, trawienny
iinne czesci ciata poprzez produkcije gestego, lepkiego $lu-
zu. W kontekscie kamicy zétciowej mukowiscydoza wptywa
na uktad trawienny w sposéb przedstawiony ponize;j.

I Zmiany w skladzie z6kci: w mukowiscydozie zmienia
sie sktad z6tci, co prowadzi do zwiekszenia ryzyka tworze-
nia sie kamieni. Z61¢ staje sie bardziej lepka i zawiera wiecej
substancji mogacych tworzy¢ kamienie.

[ Dysfunkcja watroby: mukowiscydoza moze prowa-
dzi¢ do dysfunkcji watroby, co moze zmniejsza¢ zdolnos¢
organizmu do efektywnego przetwarzania i usuwania
zwigzkow, ktoére moga tworzy¢ kamienie zotciowe.

| Stany zapalne: przewlekie stany zapalne zwigzane
z mukowiscydozg moga zwiekszac¢ ryzyko tworzenia sie
kamieni zotciowych.

Objawy

I kamica pecherzyka zotciowego w poczatkowym etapie
moze by¢ bezobjawowa

| w stanie ostrym pojawia sie napadowy, ostry bol brzucha
odczuwany gtéwnie w podzebrzu prawym lub nadbrzu-
szu srodkowym i moze promieniowac¢ do prawej topatki,
trwa najczesciej powyzej 30 minut, stopniowo przemija
w ciagu 5 godzin; boél najczesciej pojawia sie po ttustym
lub smazonym positku

I nudnosci i wymioty

| dyskomfort w nadbrzuszu po spozyciu ttustych pokar-
mow



I zgagai wzdecia
I uczucie petnosci czy ucisku w prawym podzebrzu,
awersja do ttustych i wzdymajacych potraw

Diagnostyka

| badania z krwi: morfologia, profil lipidowy, enzymy wa-
trobowe (ALT, AST, ALP, GGTP), bilirubina sprzezona/
bezposrednia, CRP (biatko ostrej fazy)

I USG watroby i drég zotciowych / tomografia kompute-

rowa jamy brzusznej

Leczenie kamicy zéiciowej
w mukowiscydozie

Leczenie kamicy z6tciowej u pacjentow z mukowiscy-
doza moze obejmowac rézne podejscia w zaleznosci od
nasilenia objawow i ogbélnego stanu zdrowia pacjenta.

1. Farmakoterapia: leki rozpuszczajace kamienie z6tcio-
we, takie jak kwas ursodeoksycholowy, moga by¢ stosowa-
ne w celu zmniejszenia rozmiaru kamieni lub zapobiegania
ich powstawaniu. Doraznie przy wystepujacych objawach
bolowych stosuje sie leki rozkurczowe dostepne bez re-
cepty jak: drotaweryne, hioscyne oraz leki przeciwbolowe
jak: paracetamol, niesteroidowe leki przeciwzapalne lub
metamizol.

2. Zmiany w diecie: dieta o zmniejszonej zawartosci
cholesterolu i ttuszczow nasyconych i bogata w btonnik
moze pomoéc w zmniejszeniu ryzyka powstawania kamieni
zO6tciowych.

3. Endoskopowa cholangiopankreatografia
wsteczna (ERCP): ERCP moze by¢ konieczna, celem
usuniecia kamieni z przewodoéow zoétciowych.

4. Cholecystektomia: w przypadkach powtarzajacych
sie problemoéw lub powaznych objawéw, moze by¢ koniecz-
ne chirurgiczne usuniecie pecherzyka zétciowego.

5. Nawodnienie: bardzo wazne, a tak czesto zapominamy
o tak prozaicznej rzeczy jak odpowiednim spozyciu ptynéw!
6. Monitorowanie i kontrola: regularne monitorowanie
stanu zdrowia pacjenta.

Leczenie kamicy z6tciowej w mukowiscydozie jest skom-
plikowane i wymaga indywidualnego podejscia, bioracego
pod uwage ogélny stan zdrowia pacjenta oraz specyfike
jego choroby.

Dieta i suplementacja w kamicy
zo6iciowej
Dieta

1. Dieta z ograniczeniem cholesterolu i tluszczow

nasyconych

| Unikanie ttustych, smazonych dan (bigos z kietbasa,
schabowy w panierce, krokiety, placki ziemniaczane,
kurczak w panierce, itp.), ttustych mies (boczek, ba-
ranina, paréwki, pasztety, podroby), petnottustych
produktéw mlecznych (§mietana, mascarpone, sery
plesniowe, serki $mietankowe) oraz fast foodéw (kebab,
pizza, burger, frytki) i majonezu.

| Wybieranie chudego miesa, ryb, drobiu bez skory oraz
niskottuszczowych produktéw mlecznych (jogurt, kefir,

maslanka, ricotta).

2. Wysokoblonnikowa

I Spozywanie duzej ilo$ci warzyw, owocow, petnoziarni-
stych produktéw zbozowych.

| Btonnik pomaga w poprawie trawienia i moze zmniejszy¢
ryzyko tworzenia kamieni z6tciowych.
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3. Unikanie stodyczy i cukréow prostych

I Ograniczenie spozycia stodyczy, napojow gazowanych
i sokéw owocowych jest kluczowe. Szczegdlna uwaga na
syrop glukozowy, fruktozowy, kukurydziany.

| Uzywanie zamiennikéw cukru jak stewia, niewielkie
ilosci erytrytolu.

4. Spozywanie czesto matych positkéw

| Jedzenie mniejszych positkéw w regularnych odstepach
czasu co 3-4 h, zamiast 2-3 duzych positkéw moze po-
moéc w zapobieganiu nadmiernemu wydzielaniu zétci
i tworzeniu sie kamieni.

5. Odpowiednie nawodnienie

| Picie duzej ilosci wody pomaga w utrzymaniu prawi-
dtowej konsystencji zétci i moze zapobiega¢ tworzeniu
sie kamieni z6tciowych. Minimalna ilos¢ to ok. 35 ml
na kilogram masy ciata na dobe. U dzieci wazacych do
10 kg po 100 ml na kazdy kilogram masy ciata, u dzieci
wazacych 10-20 kg 1000 ml + 50 ml/kg na kazdy kilo-
gram masy ciata ponad 10 kg.

6. Stosowanie ziél i przypraw ulatwiajacych tra-

wienie

| Stosuj ziota i przyprawy w postaci $wiezej i suszonej,
ktoére poprawia procesy trawienne, zwigksza wydziela-
nie z6kci i pomoga ztagodzi¢ dolegliwosci, np. oregano,
bazylia, tymianek, rozmaryn, szatwia, kumin, kurkuma,
cynamon, gozdziki.

Suplementacja i leki

1. Kwas Ursodeoksycholowy — dostepny tylko na

recepte:

| stosowany w celu zmniejszenia ryzyka tworzenia kamie-
ni z6tciowych poprzez zmiane sktadu zétci i zmniejsze-
nie jej lepkosci.

2. Witaminy rozpuszczalne w ttuszczach (A, D, E, K):

| osoby z kamicg z6tciowa, zwlaszcza w przebiegu muko-
wiscydozy, moga mie¢ problemy z wchianianiem wita-
min rozpuszczalnych w ttuszczach totez suplementacija
tych witamin jest konieczna.



3. Omega-3:

| kwasy ttuszczowe omega-3 moga pomoc w zmniejszeniu
standow zapalnych i moga by¢ korzystne dla zdrowia
watroby.

4. Probiotyki:

| moga wspierac¢ zdrowie jelit i poprawia¢ trawienie, co
moze mie¢ pozytywny wptyw na drogi zoétciowe

5. Magnez:

| moze wspomagac¢ zdrowie watroby i drogi zo6tciowe,
suplementacja magnezu moze by¢ korzystna w zapo-
bieganiu tworzenia sie kamieni zoétciowych.

6. Inne mogace pozytywnie wplynaé¢ na zdrowie

watroby i drog zélciowych:

| Hymekromon (cholestil) lek bez recepty dla dorostych
o dziataniu zétciotworczym (zwieksza wydzielanie z6tci),
z6tciopednym (czyli przyspiesza jej wydalanie przez
drogi zotciowe) i rozkurczowym.

I Rowachol lek bez recepty powyzej 6 roku zycia

I Raphacholin C lek bez recepty powyzej 10 roku zycia
lub pod kontrola lekarza

| ekstrakty z roslin, w tym z krwawnika, boldo, kar-
czocha czy kurkumy — powyzej 12 roku zycia lub pod
kontrolg lekarza

[ Sylimaryna - powyzej 12 roku zycia lub pod kontrola
lekarza

| Iberogast — utatwia trawienie, dziata prokinetycznie
— powyzej 6 roku zycia lub pod kontrola lekarza

| Beta-glukan — btonnik wspierajagcy gospodarke lipi-
dowa i odpornos¢, mogacy wspomagac leczenie kamicy
— bezpieczny u dzieci — nie przyjmujemy jednoczes$nie
z innymi lekami

Ziola pomocne w kamicy zéiciowej

Stosowanie zi6t moze wspiera¢ leczenie kamicy z61-
ciowej poprzez wspomaganie produkcji i przeptywu zotci,
zmniejszenie stanu zapalnego oraz poprawe kondycji
watroby i pecherzyka zétciowego. Ponizej przyktady ziot,
ktore moga by¢ pomocne.
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1. Ostropest plamisty

.

Dzialanie: ostropest plamisty jest znany z wtasciwo-
sci hepatoprotekcyjnych, wspiera regeneracje watroby
i poprawia produkcje zotci.

Forma: moze by¢ stosowany w postaci kapsutek, ta-
bletek, ekstraktu lub herbaty.

2. Mniszek lekarski

Dzialanie: korzen mniszka lekarskiego wspomaga
produkcije z6tci i poprawia jej przeptyw. Dziata réwniez
moczopednie i wspomaga detoksykacje organizmu.
Forma: stosowany w postaci herbaty, ekstraktu lub
kapsutek.

Kurkuma

Dzialanie: kurkuma ma silne wtasciwosci przeciwza-
palne i moze wspomagac przeptyw zo6ici oraz zdrowie
watroby.

Forma: moze by¢ stosowana jako przyprawa, w postaci
kapsutek lub jako napar z korzenia kurkumy.

4. Karczoch

Dzialanie: karczoch wspomaga produkcje zékci i popra-
wia funkcje watroby, moze rowniez pomagac w redukcji
poziomu cholesterolu.

Forma: dostepny w postaci kapsutek, ekstraktu lub
herbaty.

5. Mieta pieprzowa

Dzialanie: mieta pieprzowa moze pomoc w ztagodzeniu
skurczow przewodow zétciowych oraz poprawic trawie-
nie.

Forma: stosowana w postaci herbaty lub kapsutek.

6. Piolun

Dzialanie: piotlun moze wspomaga¢ produkcje zotci
oraz dziatac¢ przeciwzapalnie i przeciwbakteryjnie.
Forma: stosowany w postaci herbaty lub kapsutek
u os6b dorostych

7. Nagietek lekarski

Dzialanie: nagietek ma wiasciwosci przeciwzapalne
i moze wspomaga¢ zdrowie watroby oraz przewodéw
z6tciowych.

Forma: moze by¢ stosowany w postaci herbaty i lub
ekstraktu.

. Rumianek

Dzialanie: rozkurczowe na miesnie gtadkie, ma wia-
$ciwosci przeciwbakteryjne i przeciwzapalne, co moze
wspiera¢ zdrowie watroby i ogélna odpornosé¢ organi-
zmu.

Forma: stosowany w postaci herbaty lub kapsutek.
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Wazne uwagi!

Zanim rozpoczniesz stosowanie jakichkolwiek zi6t,
wazne jest skonsultowanie sie z lekarzem lub specjalista
dietetykiem, szczegblnie w przypadku dzieci lub jesli
przyjmujesz leki.

Ziota powinny by¢ stosowane zgodnie z zaleceniami na
opakowaniu lub zgodnie z zaleceniami specjalisty.

Upewnij sie, ze nie jeste$ uczulony na zadne ziota przed
ich stosowaniem.

Stosowanie zi6t moze by¢ wartoSciowym uzupetnieniem
tradycyjnych metod leczenia kamicy z6tciowej, jednak nie
zastepuje ono profesjonalnej opieki medyczne;j!

Dodatkowe Rekomendacje

1. Regularne ¢wiczenia fizyczne

| Aktywnosc fizyczna moze pomoéc w utrzymaniu prawi-
diowej masy ciata i wspiera¢ zdrowie uktadu trawienne-
go.

2. Unikanie szybkiej utraty masy ciala

| Szybka utrata masy ciata moze zwiekszac¢ ryzyko two-
rzenia sie kamieni zétciowych. Zaleca sie stopniowe
odchudzanie pod nadzorem specjalisty.
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3. Konsultacja z dietetykiem

| Indywidualne porady dietetyczne moga by¢ bardzo
pomocne w zarzadzaniu dieta i suplementacja w kamicy
z6tciowej. Dietetyk moze dostosowac plan zywieniowy
do specyficznych potrzeb pacjenta.

Dieta i suplementacja odgrywaja kluczowa role w za-
rzadzaniu kamica z6tciowa i moga pomoc w zmniejszeniu
ryzyka powiktan oraz poprawie ogélnego stanu zdrowia.
Wazna jest profilaktyka i regularne badania kontrolne.
Pamietajmy, ze kamica moze przebiega¢ bezobjawowo,
stad USG watroby i drog zétciowych powinno by¢ statym
elementem badan profilaktycznych. Warto stosowac die-
te bogata w warzywa, owoce i produkty petnoziarniste
z ograniczeniem ttuszczoéw nasyconych na rzecz olejow
ttoczonych na zimno (oliwa, olej Iniany, olej zawokado, olej
z orzechow wloskich i inne). Nalezy unika¢ zywnosci prze-
tworzonej, stodyczy i stodkich napojow. Nie zapominajmy
o nawodnieniu czy stosowaniu zi6t i przypraw (kurkuma,
ziota jak bazylia, tymianek, rozmaryn, oregano, kumin),
a takze regularnej aktywnoSci fizycznej.

Patrycja Ktysz

EKO-ROZRYWKA

. ROZWIAZ ROWNANIE
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1. kolorowe, spadajg z drzew

2. mozna zrobic¢ z niej lampion
3. mieszkaniec lasu, kuzyn $wini
4. turystyczny jedno$lad

5. spadajg jesienia

6. kolczaste zwierze

7. skarb lasu
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